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De Ziekenfondsraad hoopt dat de aanbevelingen v:{it
dit Diagnostisch Kompas van grote waarde zullen zyn
voor de alledaagse praktijk en houdt zich gaarne aanbe-
volen voor suggesties ter verbetering van de inhoud en

de bruikbaarheid.
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ABSTRACT
The Diagnostic Compass; a new contribution to diagnosics
- The Hospital Council has now issued a Diagnostic Compass

besides the Pharmacotherapeutic Compass.

— Its objective is o contribute to a more rational and effective
use of diagnostic examinations. The target group comprises
physicians involved in using diagnostic tests.

- The information supplied is based on results of scientifjc
research and on current habits, standards and guidelines.

~ The book has two diflerent approaches: clinical pictures ang
diagnostic tests. The two volumes are intended to supplement
one another.

Aanvaard op 17 maart 1g97
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Oorspronkelijke stukken

Trombotische trombocytopenische purpura in 13 Nederlandse centra:

behandeling en beloop

M.C.KAPPERS-KLUNNE, J.H.P.VAN DER MEULEN, R.S.G.HOLDRINET, J.VAN DER MEER, PW.WIJERMANS EN

A.BRAND

Trombotische trombocytopenische purpura (TTP) 1s
een aandocning die gekenmerkt wordt door trombocy-
topenie, micro-angiopathische hemolytische anemie,
neurologische afwijkingen, koorts en lichte stoornissen
van de nierfunctie. Het beeld is niet altijd compleet.
Neurologische symptomen kunnen zeer onopvallend of
vluchtig zijn en ook pas later in het beloop van de ziek-
te optreden; koorts komt lang niet bij alle pati€nten
voor.! - Het klinische beeld bij presentatie kan dus aty-
pisch zijn en tot diagnostische problemen leiden. Als de
neurologische problematiek overheerst, wordt veelal
een cerebrovasculaire aandoening overwogen. In ande-
re gevallen wordt gedacht aan diffuse intravasale stolling
of aan heparine-geinduceerde trombocytopenie, Bij mi-
croscopisch onderzoek worden in alle organen mi-
crovasculaire trombi gezien, die voornamelijk bestaan
uit bloedplaatjes. Het hemolytisch-uremisch syndroom
(HUS) wordt gekenmerkt door trombocytopenie en mi-
cro-angiopathische hemolytische anemie in combinatie
met ernstige nierfunctiestoornissen.’ De microtrombi
zijn in dit geval beperkt tot de nier. Daar het soms moei-
lijk kan zijn beide syndromen van elkaar af te grenzen,
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SAMENVATTING
Doel Onderzoek naar het vddrkomen, het therapeutische be-
leid en het beloop van trombotische trombocytopenische pur-
pura (TTP) in Nederland.

Opzet. Beschrijvend, retrospectief.

Plaats, Nederland.

Methoden. Gegevens werden verzameld van patiénten die in
de periode van 1 januari 1979 tot 1 januari 1992 in €én van I3
hematologische centra in Nederland voor de eerste maal wer-
den opgenomen met de diagnose “T'TP’. Op grond van het me-
dische dossier en aanvullende informatie van de behandelend
arts werden kenmerken van deze pati€nten bij presentatie vast-
gesteld, evenals het oplreden van recidief of overlyjden van de
patiént. De patiénten werden tot uiterlijk 1 april 1995 gecon-
troleerd.

Resultaten. Er werden 65 patiénten geidentificeerd bij wie
voor de eerste maal de diagnose “TTP’ werd gesteld: gemiddeld
0,34 per 1.000.000 personen per jaar (95%-betrouwbaarheids-
interval (95%-BI): 0,26-0,45), oplopend tot 0,83 in het laatste
jaar. Van deze patiénten werden 18 (28%) behandeld met in-
fusie met versbevroren plasma en 44 (68% ) met plasmawisse-
ling; 48 {(74%) kregen tevens corticosteroiden als (onderdeel
van de) initi€le behandeling. In de eerste 4 weken na opname
overleden 13 patiénten (20%); de andere patiénten bereikten
complete remissie. Er ondergingen 12 (18%) patiénten sple-
nectomie in de remissiefase van de ziekte, na één of meerdere
recidieven, tn alle gevallen gevolgd door langdurig aanhou-
dende remissies. De 5-jaarsoverleving bedroeg 77% (95%-BL:
66-87) en de §-jaars recidiefvrije overleving was 38% (95%-BI.
25-52). De aanwezigheid van cardiale problematiek, ernstige
trombocytopenie en een hoge concentratie serum-lactaatdehy-
drogenase (LDH) leken de acute sterfte te verhogen. Voor
sterfte en het optreden van recidieven op de lange termijn kon-
den geen risicofactoren worden aangetoond.

Conclusie. TTP is een zeldzame aandoening met mogelijk
cen loenemende incidentie. Plasmawisseling en toediening van

corticosteroiden zijn de meest gebruikte behandelingen. In de
acute fase is er een hoge ster{te.
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wordt in de literatuur veelal de term “TTP/HUS’ gebe-
zigd.

Hoewel de ware incidentie van TTP niet bekend is,
werd tot voor kort aangenomen dat het om een zeer
zeldzame aandoening gaal met een incidentie van I per
[.000.000 personen per jaar.* Aanpassing van de defi-
niéring en een betere bekendheid met het ziektebeeld
kunnen echter tot een toenemend aantal herkende nicu-
we gevallen leiden.

De pathogenese van TTP is niet goed bekend, even-
min als de optimale behandeling. Invoering van plasma-
therapie in de jaren zestig heeft de sterfte door deze
voorheen vrijwel altijd dodelijke aandoening omlaag
gebracht naar 30%. Hoewel het mechanisme en het ef-
fectiefste behandelingsschema (dosis, frequentie, duur)
niet bekend zijn, lijkt plasmawisseling met versbevroren
plasma in een zo vroeg mogelijk stadium van de ziekte
de grootste kans te geven op het bereiken van een duur-
zame complete remissie.”™®

Onduidelijkheid met betrekking tot de incidentie en
de prognose van de ziekte op de korte en de lange ter-
mijn, en de grote varlatie in het therapeutisch beleid
waren de aanleiding tot het verrichten van een retro-
spectief vervolgonderzoek in Nederland, waarvan de
resullaten zouden kunnen dienen als basis voor een pro-
spectief landelijk onderzoek.

PATIENTEN EN METHODEN
Alle patiénten bij wie in de periode van 1 januari 1979
tot I januari 1992 de diagnose “T'TP” werd gesteld en die
werden opgenomen in een van de I3 hematologische
centra in Nederland kwamen in aanmerking voor op-
name in dit retrospectieve vervolgonderzoek. Voor dit
onderzoek werden 1n eerste instantie alle leden van de
Nederlandse Vereniging voor Hematologie benaderd.
Vervolgens werden de hematologische afdelingen van
alle academische ziekenhuizen en de grote perifere he-
matologische centra die hadden aangegeven pati€nten
met TTP te behandelen bereid gevonden aan het onder-
zoek mee te werken. Deze centra werden door één van
ons bezocht voor het verzamelen van de gegevens uit de
medische dpssiers.

Opgenamen in de cohort werden alle patiénten bij
wig voor het eerst de klinische diagnose “TTP’ was ge-
steld en die in de eerste 2 dagen yan de ziekenhuisopna-
me voldeden aan de volgende 3 criteria: trombacytope-
nie (< 100 X 10%1), micro-angiopathische hemolytische
anemie (hemoglobine < 7,4 mmol/l) met aanwezigheid
van fragmentocyten in de perifere bloeduitstrijk, en nor-
male of matig gestoorde nierfunctie (serum-creatinine
< 260 umol/1). Dit laatste criterium werd gehanteerd om
een uniforme groep patiénten te kunnen bestuderen.

Er werd geconcludeerd dat er sprake was van com-
plete remissie als het klinische beeld en de laborato-
riumwaarden gedurende tenminste I maand genorma-
liseerd waren. De patiénten werden tot uiterlijk 1 april
1095 gecontroleerd voor het vaststellen van recidief of
overlijden.

Poisson-regressie werd gebruikt om na te gaan of het
aantal gediagnosticeerde gevallen van TTP in de loop

van de t)jd veranderde.” De (recidiefvrije) overleving als
tunctie van de tijd vanaf het moment van de diagnose
“I'TP” werd berekend met de Kaplan-Meter-methode. !
Om na te gaan welke kenmerken van de patiénten de
sterite binnen 28 dagen na opname of het optreden van
stertte of recidiet op termijn beinvloedden, werden res-
pectievelyk univariate en odds-ratio’s en incidentie-
ratio’s uitgerckend.’

RESULTATEN

Patiénten, Er konden 67 patiénten worden geidentifi-
ceerd die aan de criteria voor insluiting in de cohort vol-
deden., E¢én van deze patiénten was niet evalucerbaar op
grond van het ontbreken van gegevens. Een andere pa-
ti€nt by wie TTP was opgetreden 6 maanden na alloge-
ne beenmergtransplantatie werd uit de cohort verwij-
derd, daar dit mogelijk een andere ziekte-entiteit betrof.
Deze patiént overleed 12 dagen na het stellen van de
diagnose aan de gevolgen van een streptokokkensepsis.

De Incidentie op grond van het aantal door ons
geidentiliceerde patiénten bij wie de diagnose ‘TTP
voor het eerst werd gesteld, 1s 0,34 per 1.000.000 perso-
nen per jaar (95%-betrouwbaarheidsinterval (95%-BI):
0,20-0,45). Dit aantal nam met de jaren toe (trendtoets;
p = 0,007). In het laatste jaar was er een sterke toename
van het aantal in het onderzoek opgenomen patiénten
(0,83 per 1.000.000).

De kenmerken van de pati€nten en de laboratorium-
bevindingen bij opname zijn weergegeven in tabel 1. Bij
5 patiénten (8%) bestonden tevens andere afwijkingen
(zickte van Hodgkin, actieve reumatoide artritis, ‘mixed
connective tissue disease’, syndroom van Klinefelter en
levercelcarcinoom). Bij 4 patiénten ontstond de TTP -
dens de zwangerschap; 23 van 51 vrouwelijke patiénten
gebruikten anticonceptiva. Beenmergaspiratie of -biop-
sie werd uitgevoerd bij 47 pati€nten {72%) en gingiva-
biopsie bij 6 (9%). In alle biopten werden trombi in de
kleine bloedvaatjes gezien. Het aantal megakaryocyten
in het beenmerg was in alle gevallen normaal.

Therapeutisch beleid. Er werden 18 (28%) patiénten
behandeld met plasma-infusie. Het gemiddeld toege-
diende plasmavolume (bij 16 van deze 13 patiénten be-
kend) bedroeg 13 [ (mediaan 12, uitersten: 1-40). Er kre-

TABEL 1. Kenmerken van 65 patiénten met trombotische trombocyto-
penische purpura bij opname in het ziekenhuis, 1979-1991

pr——

leeftijd in jaren, mediaan (uitersten) 33 (15-73)
VIouw 51 (78%)
symptomen bij opname, aantal patiénten (%)
bloedingen 50 (77)
temperatuur > 38°C 36 (55)
neurologische symptomen 46 (71)
gastro-intestinale klachten 27 (42)
cardiale symptomen g (14)
laboratoriumwaarden, mediaan (uitersten)
trombocytenaantal (x 10%/1) 17  (2-335)
hemoglobine (in mmol/]) 4.6 (2,3-8,2)
serum-creatinine (in pmol/l) 98 (34-369)

serum-LDH (in U/l) 1436 (228-5268)

LDH = lactaatdehydrogenase.
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e L paténten (68%) plasmawisseling. Het gc111§ddcld
aantal plasmawisselingen (br) 32 van deze 43 patiénten
bekend) bedroee 7.9 (mediaan 6 uitersten: 1-32): het ge-
middelde gewisselde volume per aferese (bij 30 van deze
14 patienten bekend) was 2.7 (medigan 2.0; vitersten.
3-1). Het gemiddelde totaal gewisselde volume (bij 24
van 44 patiénten bekend) bedroeg 25 1 (mediaan 215 ui-
tersten 2-860). Er kregen 48 patiénten (74%) corticoste-
roiden als onderdeel van de initiéle behandeling (tabel
2). De gemiddelde aanvangsdosis corticosteroiden (bi)
41 van deze 48 patiénten bekend) was 75 mg per dag
(medigan 60; vitersten: 30-200). Patiénten die naar het
oordeel van de behandelend arts onvoldoende reageer-
den op de aanvankelijk ingestelde behandeling. kregen
additioncle therapie. In 14 gevallen was dit vincristine
(bij 10 andere patiénten was vincristine onderdecl van
de initiéle behandeling); 6 patiénten kregen intravencus
immunoglobuline ¢n 27 pati€nten bloedplaatjesaggrega-
tie-remmende middelen. Eén patiént onderging sple-
nectomie in de acute fase van de ziekte, omdat plasma-
therapie en epoprostenol niet effectiel bleken. Nadat
vervolgens immunoglobulinen waren tocgediend, werd
uiteindelijk 45 dagen later complete remissie bereikt. Er
waren geen duidelijke veranderingen in het therapeuti-
sche beleid gedurende de onderzoeksperiode.

Veelal ernstige, maar niet blijvende biywerkingen van
de behandeling ondervonden 10 patiénten (15%). Bij
5 patiénten betrof dit polyncuropathie ten gevolge van
vincristine, in 2 gevallen zich uitend in dubbelzijdige ver-
lamming van de benen. By 2 patiénten ontstond steroid-
seinduceerde diabetes mellitus. Er ondervonden 3 an-
dere patiénten bijwerkingen van de behandeling met
plasma; ernstige allergische reactie (n = 1), trombose ter
plaatse van een vencuze toegangslijn (n = 1), en vaat-
bedovervulling met hartfalen (n = 1).

Bi) 12 patiénten met recidiverende TTP werd sple-
nectaomle verricht tijdens remissie na €én of meerdere
recidicven. De operatie verliep in het algemeen onge-
compliceerd en leidde in alle gevallen tot complete re-
missie, die aanhield gedurende de vervolgperiode van
gemiddeld 52 maanden (uitersten: 3-123), behoudens
2 postoperatieve recidieven. Beide recidieven, één in
aansluiting op de splenectomie cn één na laparotomie
wegens cen geperforeerd ulcus duodeni, waren onge-
compliceerd, goed behandelbaar met plasmawisseling
en van korte duur.

Beloop. Er overleden 15 patiénten (23%) gedurende
de onderzoeksperiode, van wie 13 in de eerste 4 weken
na opname in het ziekenhuis (20%; 95%-BI: 11-32). De
doodsoorzaken waren de volgende: hartfalen (n = 6),
ernstige bloeding (n = 5; 3 intracerebrale, 1 gastro-in-
testinale en 1 intrapulmonale bloeding), respiratoire in-
sufficiéntic (n = 3) en neurologische complicaties (n = 1).
B1) 12 van de 15 overleden patiénten werd obductie ver-
richt. In alle gevallen werden uitgebreide microtrombi
aangetroffen in alle onderzochte organen.

De aanwezigheid van cardiale symptomen (odds-ratio
29; 95%-BT: 4,9-173), ernstige (< 20 x 10%1) trombocy-
topenie (odds-ratio 4,7: 95%-Bl: 0,9-23) en een hoge
concentratie (> 1500 U/l) serum-lactaatdehydrogenase
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1aBEL 2. Aanvangstherapie met plasma™ en corticosteroiden bij 65 pat
tienten met trombotische trombocytopenische purpura, [Y79-199]

e

I!If’}.a!)f(’ (IIHII(IZ {}(fﬂ.(j’nf(yz (U/";)—

peen plasma-infusie”, plasmawisseling™ of

corticosterorden 1 (3)
corticosteroiden 2 (3)
plasma-infusie™ 9 (14)
hlasma-infusic™ en corticosteroiden 9 (14)
olasmawisseling™ 7 (1)
plasmawisseling® en corticosteroiden 37 (57)

“Behandeling met versbevroren plasma.

(LDH; odds-ratio 3,3; 95%-Bl: 0,9-12,2) leken de kans
op overlijden in deze periode te verhogen. Er kon geen
prognostische betekenis worden aangetoond van hel
toedienen van corticosteroiden (odds-ratio 0,8; 95%-BI:
0,2-2,8) of het wisselen van plasma (odds-ratio 0,7; g5%-
BI: 0,2-2,5) voor de sterfte in de acute fase, ook niet na
correctie voor leeftjd, aanwezigheid van cardiale Symp-
tomen, ernstige trombocytopenie of een hoge serum-
LDH-activiteit. Alle patiénten die de eerste 4 weken
overleefden, bereikten complete remissie.

Voor alle 65 patiénten was de 1-jaarsoverlevingskans
78% (95%-BI: 68-88) en de 5-jaarsoverlevingskans 77%
(95%-BI: 606-87) (figuur). De prognose voor het optre-
den van recidteven was aanzienlijk minder gunstig. Voor
alle pati€énten bedroeg de 1- en §-jaars recidiefvrije over-
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leving respectievelijk 68 (95%-BI: 53-76) en 38% (95%-
BI: 25-52) (zie de figuur). Twee pati€nten overleden tij-
dens het eerste recidief, respectievelijk 165 en 546 dagen
na de eerste opname. Trombocytopenie was bij de meer-
derheid van de patiénten het eerste teken van recidief.
Er konden geen duidelijke risicofactoren worden aan-
octoond voor overlijden of het optreden van recidief
voor patiénten die de eerste 4 weken van de ziekenhuis-
opname overleefden. Evenmin bleek er effect van corti-
costeroiden op de recidiefvrije overleving (incidentie-
ratio 0,7; 95%-BI: 0,3-1,5) of van het wisselen van plas-
ma (incidentieratio 1,6; 95%-BI: 0,6-4,2), ook niet na
correctie voor leeftijd en de aanwezigheid van cardiale
en neurologische symptomen.

BESCHOUWING
De incidentie van TTP die door ons kon worden bepaald
(0,34 per 1.000.000 personen per jaar) is veel lager dan
tot voor kort werd aangenomen,* en dan die onlangs in
de VS werd gerapporteerd (3,7 per 1.000,000 per jaar).!!
Enerzijds kan dit worden verklaard, doordat niet alle ge-
diagnosticeerde gevallen door ons werden opgespoord;
anderzijds geldt dat door ons strikte inclusiecriteria wer-
den gehanteerd, waarbij pati€nten met ernstige nierin-
sufficiéntie werden uitgesloten, Ook is betere bekend-
heid met het ziektebeeld waarschijnlijk een belangrijke
verklaring voor de hogere incidentie. Opmerkeljjk is in
dit verband dat in ons onderzoek in de loop van de on-
derzoeksperiode een toename van het aantal gediagnos-
ticeerde patiénien te constateren is.

De toegepaste therapeutische regimes liepen sterk
uiteen. De meeste patiénten (95%) werden behandeld
mel versbevroren plasma. Toegediende plasmavolumes,
frequentie en duur van infusie verschilden aanzienlijk.
Hoewel het nut van corticosteroiden bij de behandeling
van TTP niet bewezen is, maakten deze voor bijna drie-
kwart van de patiénten (74 %) deel uit van de initiéle be-
handeling. Wij vonden geen aanwijzingen voor een Ver-
hoogde kans op recidief van de ziekte ten gevolge van
corticosteroidgebruik, zoals gesuggereerd wordt door
anderen.” De geringe omvang en de observationele en
retrospectieve aard van het onderzoek laten echter geen
harde conclusies toe over de effectiviteit van de ver-
schillende behandelingsvormen.

Het merendeel van de patiénten (87%) overleed bin-
nen 4 weken na diagnose, in alle gevallen ten gevolge
van onbehandelbare ziekte. Aanwezigheid van cardiale
problemen, ernstige trombocytopenie en een hoog se-
rum-LDH verhoogden de kans op vroege sterfte. Er
konden geen risicofactoren geidentificcerd worden voor
sterfte op lange termijn. De 5-jaarsoverleving was 77 %,
maar de recidiefvrije 5-jaarsoverleving slechts 38%. Dit
betekent dat gedurende de eerste jaren de kans op het
optreden van een recidief aanzienlijk was, maar de kans
om hieraan te overlijden veel geringer. Een belangrijke
factor hierbij is waarschijnlijk dat recidieven meestal in
cen vroeg stadium werden gediagnosticeerd. Dit 1s in
overeenstemming met de bevindingen van anderen.'
Risicofactoren voor het ontstaan van recidief werden
niet gevonden.

CONCLUSIE

I'TP is een zeldzame aandoening, die waarschijnlijk in
toencmende mate wordt herkend. Gezien de hoge sterf-
te in de acute fase van de ziekte kan vroegtijdig starten
mel behandeling van levensbelang zijn.” ¥ Plasma-uit-
wisseling met versbevroren plasma biedt de beste resul-
taten.”® Overecnkomstig de ervaring van anderen lijkt
splenectomie een veelbelovende behandeling voor pa-
ti€nten met recidiverende TTP, indien uitgevoerd in een
rustige tase van de ziekte."* * Het klinisch beeld bij pre-
scntatie kan atypisch zijn en het stellen van de diagnose
“I'TP" vertragen. Daarom dient TTP uitgesloten te wor-
den bij pati€nten bij wie ecn cerebrovasculaire aandoe-
ning, een diffuse intravasale stolling, (pre-)eclampsie of
het ‘hemolyse, elevated liverenzymes, low plateletcount
syndrome’ vermoed wordt en bij onverklaarde hart-
klachten. Wij verwachten dat de prognose van deze aan-
doening, dic vooral bij jonge mensen voorkomt en waar-
van de behandeling met ernstige morbiditeit gepaard
Kan gaan, kan worden verbeterd als men de krachten
bundelt in een landelijke aanpak.
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ABSTRACT
Thrombotic thrombocytopenic purpura in 13 Dutch centres:
treatment and longterm follow-up

Objective. Analysis of the incidence, treatment modahties
and disease course of thrombotic thrombocytopenic purpura
(TTP) in the Netherlands.

Design. Retraspective follow-up study.

Setting. 13 centres in the Netherlands.

Methods. Regarding all patients admitted between 1-1-1979
and 1-1-1992 to one of 13 Dutch haematological centres, in
whom the diagnosis of TTP was made for the first time, infor-
mation was gathered from the medical records and from the pa-
tients own physicians on patient characteristics at presentation
and the occurrence of relapse or death. The follow-up period
tended on I-4-1905.

Results. A total of 65 patients with newly diagnosed TTP
were identified: 0.34 per 1,000,000 persons a year (95% confi-
dence interval (95%-CI): 0.26-0.45), increasing to 0.83 in the
last year of the study. Forty-six (95%) patients wcre treated
with fresh frozen plasma: 18 (28%) by plasma infusion and 44
(68%) by plasma exchange; 48 (74%) (additionally) received
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cortivonteroids. Al 52 patients (80'%) who survived the t.'irsl
four weeks after admission teached complete remission,
Twelve patients with relapsing TTP underwent splenectony 1
remission. The s-vear survival rite was 77% (95% CT: 66-57)
and the s-vear relapse-free survival rate 38% (95% (:‘I: 25-52).
Cardiae symptoms. severe thromboeytopenia and a high serum
L.DH were risk factors for acute mortality, but no risk factors
for relapse or late-oceurring death could be identified.

Conclusion. FTP is a rare discase which is increasingly being
recopnized. Plasma exchange and corticosteroids are the most
frequently used therapies. The disease has a high mortality rate
in the acute phase of the disedse.
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Casuistische mededelingen

Pseudomyxoma peritonei

C.H.C.DEJONG, M.H.BOOSTER, P.H.M.H.THEUNISSEN, G.L.BEETS EN C.J.VAN DUIN

Pseudomyxoma peritonei 18 een zeldzame aandoening,
die ontstaat door uitzaaling van mucusproducerend epi-
theel in de peritoneale holte.! Het veroorzaakt een mu-
keuze, meestal massale ascites.! 2 Doorgaans wordt aan-
genomen dat het pseudomyxoma peritonei ontstaat
door ruptuur, lekkage of ‘spilling’ van een primair mu-
cusproducerend neoplasma van de appendix of van de
ovaria.® Het kan hierbij zowel om benigne als om malig-
ne ncoplasmata gaan.!* Kenmerkend zijn het ontstaan
van mukeuze ascites, de relatief lange overleving en het
vrijwel altijd ontbreken van metastasen op afstand.! Aan
de hand van 3 casussen worden het klinisch beeld, de
diagnostiek en de therapie besproken.

ZIEKTEGESCHIEDENISSEN
Patiént A, cen 38-jarige alcoholist, had klachten van gewichts-
verlies, moeheid en een opgezette buik. Bij lichamelijk onder-
zoek werden 2 niet-pijnlijke weerstanden in epigastrio en in het
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SAMENVATTING
Bij 3 patiénten, mannen van 38, 66 en §4 jaar met gewichts-
verlies en een opgezette buik, werd pseudomyxoma peritonelt
vastgesteld. Dit 1s ecn zeldzame aandoening die ontstaat door
uitzaaiing van mucusproducerend cpitheel in de peritoneale
holte. Kenmerkend zijn het ontstaan van massale mukeuze as-
cites, de relaticf lange overleving en het vrijwel nooit optreden
van metastasen op afstand. De primaire tumor is meestal een
adenoom of een carcinoom van de appendix vermiformis. Een
cnkele maal gaat het om een primaire tumor van het ovarium.
Uitgebreide chirurgische debulking, eventueel aangevuld met

intraperitoneale chemotherapie, lijkt momenteel de therapie
van voorkeur.

cavum Douglasi gevonden; ook werd massale ascites vastge-
steld. Laboratoriumonderzoek toonde als afwijkingen een
bloedbezinkingssnelheid (BSE) van 36 mm/h en een concen-
tratie van carcino-embryonaal antigeen (CEA) van 25,2 pg/l.
Analyse van het ascitesvocht leverde een exsudaat op zonder
maligne cellen. De rontgenfoto van de thorax toonde een
spoortje pleuravocht rechts. Echografie en CT-scanning van
het abdomen konden slechts de ascites bevestigen. Een lapa-
roscopische peritoneumbiopsie leverde uiteindelijk de diag-
nose ‘psendomyxoma peritonei’.

Via een mediane laparotomie werd uitgebreide ‘debulking’
verricht door middel van omentectomie, peritonectomie van



