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Rezumat. 
Autorii prezintă o trecere în revistă a literaturii de specialitate cu privire la diagnosticul, tratamentul și caracteristicile 

morfologice ale tumorilor rare – tumorile mucinoase retroperitoneale primare.
Cuvinte cheie: tumori mucinoase chistice retroperitoneale primare, chistadenomul mucinos retroperitoneal, chista-

denomul mucinos borderline, chistadenocarcinomul mucinos.

Summary. Primary retroperitoneal mucinous tumors.
The authors present a review of the literature on the diagnosis, treatment and morphological features of rare tumors 

– primary retroperitoneal mucinous tumors.
Keywords: primary retroperitoneal mucinous cystic neoplasm, retroperitoneal mucinous cystadenoma, borderline 

mucinous cystadenoma, mucinous cystadenocarcinoma.

Резюме. Первичные ретроперитонеальные муцинозные опухоли. 
Авторами представлен обзор литературы по диагностике, лечению и морфологическим особенностям редких 

новообразований – первичных ретроперитонеальных муцинозных опухолей.
Ключевые слова: первичные ретроперитонеальные кистозные муцинозные опухоли, ретроперитонеальная 

муцинозная цистаденома, пограничная муцинозная цистаденома, муцинозная цистаденокарцинома.

Tumorile primare care provin din țesuturile moi 
ale spațiului retroperitoneal sunt neoplasme rare și re-
prezintă 0.01%–0.2% în structura tuturor neoplasme-
lor [1, 2]. Aproximativ 70%-80% dintre tumorile re-
troperitoneale primare demonstrează potențial malign 
[1]. Tumorile mucinoase retroperitoneale primare 
(TMRP) sunt neoplasme epiteliale destul de rare și în 
literatura mondială până în prezent au fost publicate 
mai puțin de 200 de cazuri [3, 4]. După  criteriile pa-
tologice, TMRP sunt clasificate în trei categorii: (1) 
chistadenomul mucinos retroperitoneal; (2) chistade-
nomul mucinos retroperitoneal limitrof și (3) chista-
denocarcinomul mucinos retroperitoneal [3, 4, 5, 6, 
7]. Potrivit lui C. Danen C. și coaut. (2020) chistade-
noamele mucinoase retroperitoneale benigne repre-
zintă 35.7%, borderline – 13.4% și maligne – 50.9% 
în structura TMRP [8]. TMRP poate fi localizat ori-
unde în spațiul retroperitoneal, dar predominant, în 
94% din cazuri, tumorile sunt localizate în regiunile 
laterale ale spațiului retroperitoneal pe ambele părți 
(1:1) [3, 6].

Histogenia TMRP nu a fost încă suficient studi-
ată, întrucât în condiții normale nu există structuri 
epiteliale în spațiul retroperitoneal, iar astăzi în lite-

ratură există patru ipoteze ale originii lor: (i) Țesut 
ovarian ectopic; (ii) Metaplazia celomică (iii) Varian-
ta de teratom monodermic; și (iv) chist de duplicare 
intestinală (enterogen) [9]. Cele mai frecvent accep-
tate teorii despre originea TMRP sunt primele două, 
care explică dezvoltarea lor din țesutul ovarian sau 
metaplazia epiteliului celomic [8, 10]. Următoarele 
fapte mărturisesc în favoarea originii TMRP din țe-
sutul ovarian: (1) În 94.6% din cazuri, aceste tumori 
sunt diagnosticate la femei [8]; (2) Din punct de ve-
dere morfologic, tumorile sunt complet identice cu 
chistadenoamele mucinoase ovariene [3, 9, 11, 12]; 
(3) Detectarea consecventă a exprimării pozitive a 
receptorilor de estrogen (ER) în țesutul tumoral [8]. 
A doua teorie cea mai citată este originea TMRP din 
invaginarea mezoteliului multipotențial și metaplazia 
mucinoasă ulterioară a acestuia [11, 13].  

Chistadenomul mucinos retroperitoneal (CMR) 
a fost descris pentru prima dată de R.M. Handfield-Jo-
nes în 1924 [14] și după S. Frini și coaut. (2022) mai 
puțin de 60 de cazuri documentate sunt prezentate în 
literatura străină [15]. Vârsta medie a pacienților cu 
CMR este de 36 de ani și a variat între 14 și 85 de 
ani [8]. Principalele manifestări clinice la aceste tu-
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mori au fost: dureri abdominale/de spate [9, 10, 11, 
12, 15, 16, 17, 18, 19, 20, 21, 22] și masa palpabilă 
[11, 16, 19, 21] . Cu toate acestea, literatura descrie, 
de asemenea, depistarea incidentală a CMR în timpul 
ultrasonografiei programate [3, 6, 23].  

Examinarea markerelor oncologici (CA 19-9, CA 
125, β-HCG, α-FP, CEA), de regulă, demonstrează 
nivelul lor normal [6, 11, 12, 16, 18, 19, 21, 22] . Nu-
mai în cazuri izolate este o creștere a CEA [20] și CA 
19-9 urmată de normalizare după înlăturarea tumorii 
[3, 18, 20].

 La tomografia computerizată (TC), aceste tumori 
au fost vizualizate ca formațiuni lichide omogene, 
monocamerale, cu pereți subțiri, cu un contur clar, 
fără structuri interne și excrescențe papilare, absența 
unei componente solide, precum și absența semnelor 
de invazie în organele adiacente, limfadenopatie regi-
onală și ascita [3, 6, 9, 10, 11, 15, 16, 17, 19, 20, 21, 
22, 23]. În cazuri rare, a fost vizualizată o formațiu-
ne chistică cu o singură cameră, cu pereți groși, cu o 
componentă parietală nodulară (20 mm), fără acumu-
lare de contrast [18, 24]. De asemenea, în observații 
unice, CMR au fost vizualizate ca formațiuni chistice 
cu mai multe camere [12]. Conform lui Y.Zhang și 
coaut. (2020) în 50% din cazuri, la utilizarea meto-
delor de cercetare radiologică, în pereții CMR pot fi 
vizualizate calcificări periferice [6]. 

Imagistica prin rezonanță magnetică (IRM) a evi-
dențiat CMR ca formațiuni chistice cu pereți subțiri, 
cu un semnal omogen ridicat pe T2W și scăzut pe 
T1W [9, 17, 20]. Dimensiunea medie a CMR este de 
12.65 cm, dar în 19.6% din cazuri există și formațiuni 
gigantice care depășesc 20 cm [8].

Diagnosticul preoperator corect al CMR, precum 
și al altor TMRP, prezintă dificultăți semnificative aso-
ciate cu următoarele caracteristici clinice, de laborator 
și imagistice ale tumorilor: (1) Simptome nespecifice 
chiar și în cazul tumorilor mari; (2) Lipsa testelor de 
laborator specifice și a markerelor oncologici; (3) Ab-
sența anumitor semne radiologice, care determină o 
interpretare eronată a neoplasmelor vizualizate în fa-
voarea chisturilor renale sau ovariene [3, 12,  19, 25]. 

Intervenția chirurgicală în CMR este indicată 
pentru a preveni malignizarea, infecția și complica-
țiilor compresive (cum ar fi hidronefroza), precum 
și pentru a stabili un diagnostic definitiv [10, 11, 19, 
21]. În majoritatea cazurilor (71.4%), intervențiile 
chirurgicale pentru aceste tumori sunt efectuate prin 
laparotomie [8, 9, 15, 16, 18, 20, 21, 22]. În ultimii 
ani, au apărut tendințe către o utilizare mai largă a 
tehnologiilor minim invazive – laparoscopia chirur-
gicală [3, 6, 8, 10, 12, 17, 18, 19, 23]. Principiul prin-
cipal al intervenției chirurgicale în CMR este excizia 
completă a unei tumori chistice fără a încălca integri-

tatea acesteia pentru a preveni pătrunderea lichidului 
intratumoral în țesuturile adiacente și implantarea ce-
lulelor tumorale [3, 6, 8, 11, 12, 19, 21, 23].

Macroscopic, CMR sunt formațiuni chistice cu 
o singură cameră, cu o suprafață netedă, cu conținut 
lichid vâscos, transparent, incolor sau gălbui [9, 12, 
15, 19, 21, 24]. La examinarea lichidului din CMR 
pentru markerii tumorali, a fost observat un conținut 
ridicat de CEA și CA125 [17]. La examenul histopa-
tologic, CMR sunt reprezentate de o formațiune chis-
tică cu o capsulă fibroasă subțire (1-3 mm), a cărei 
suprafață interioară este acoperită cu un epiteliu mu-
cinos columnar unistratificat, cu mucină intracelulară 
abundentă și nuclei mici localizați bazal în celulele 
epiteliale. [7, 8, 12, 15, 16, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24, 
26], precum și zone de celule mezoteliale deprimate 
[9, 15, 261]. S-a remarcat absența atipiei, a activității 
mitotice și a invaziei în stromă. Un număr de rapoarte 
indică absența țesutului ovarian [8, 10, 18, 19].

Studiile imunohistochimice determină o expresie 
difuză pronunțată a receptorilor de estrogeni (ER) în 
epiteliu [8, 26] și pereții tumorii [8, 21] și expresia fo-
cală a calretininei în stromă [8]. În prezența celulelor 
mezoteliale, în ele se determină o reacție pozitivă a 
calretininei și WT1 [9, 15, 26]. Mai mult, au fost înre-
gistrate expresia pronunțată a BerEP4 [9], MUC1 [16], 
MUC2 [16, 20], MUC5AC [16, 20], CDX2 [16], CK7 
[7, 21, 24, 26], CK17 [26], CA125 [21] în epiteliul 
mucinos al tumorii. În cazul unui nivel seric crescut 
al markerului CA 19-9, imunohistochimia a evidențiat 
expresia sa pozitivă în celulele epiteliale a CMR [18].

Prognosticul pentru CMR este favorabil și nu se 
observă recidive după tratament chirurgical radical, 
iar rata de supraviețuire la 5 ani este de 100% [3, 4].

Chistadenomul mucinos retroperitoneal border-
line (CMRB) a fost descris pentru prima dată de J. 
Nagata și coaut. în 1987 [27] și conform S.M. Son 
și coaut. (2023) în literatură au fost descrise 32 de 
cazuri ale acestei variante de CMRB [28]. Aceste tu-
mori se caracterizează prin absența semnelor clinice 
și radiologice specifice care să determine un diagnos-
tic preoperator adecvat, iar patogeneza neoplasmelor 
și gradul de agresivitate a acestora nu au fost stabili-
te [7]. CMRB a fost observată predominant la femei 
(n=26, 81.2%), cu o vârstă medie de aproximativ 40 
de ani (de la 22 la 68 de ani) [28].

Principalele simptome clinice în CMRB sunt: du-
reri în abdomen sau spate [2, 5, 28, 29, 30, 31], mări-
rea abdomenului [5, 6, 30, 31, 32] și o masă palpabilă 
în cavitatea abdominală [ 2, 30, 31, 32; 33]. În cazuri 
rare, a fost observată o creștere a nivelului serologic 
al markerelor oncologici (CEA, CA 125, CA 19-9) 
[29, 33], dar nivelul acestora nu a avut valoare dia-
gnostică sau prognostică [28].



261

Pentru CMRB, nu există semne radiologice ca-
racteristice (TC, IRM), iar în cele mai multe cazuri 
aceste tumori sunt reprezentate de formațiuni chistice 
unice sau multicamerale [2, 5, 25, 29, 31, 32, 33, 34], 
cu cea mai mare dimensiune de la 3 la 28 cm, cu o 
componentă solidă (Fig.1 A, B) sau noduli parietali 
în observații unice [6, 30]. În unele cazuri, se vizu-
alizează calcificarea periferică localizată în peretele 
tumoral [29]. Implanturile peritoneale, ascita și lim-
fadenopatia sunt absente [2, 5, 29, 30].

Metoda terapeutică de elecție este înlăturarea 
completă a tumorii fără a încălca integritatea capsu-
lei, pentru a preveni diseminarea celulelor tumorale 
în țesuturile adiacente [3, 29, 34]. Intervențiile chi-
rurgicale se efectuează atât în mod deschis, prin la-
parotomie [2, 5, 25, 30, 31, 32, 33], cât și folosind 
laparoscopia chirurgicală [25, 28, 29, 34] și tehnolo-
gia robotică [25]. În unele cazuri, volumul intervenți-
ei chirurgicale a fost extins datorită histerectomiei cu 
salpingo-ovarectomie bilaterală [7].

Macropreparatul tumorii în secțiune este repre-
zentată de o formațiune chistică sau chistic-solidă cu 
conținut mucinos lichid sau păstos [2, 28, 29, 30, 31, 
33, 34]. La examenul histologic al CMRB, peretele 
interior al tumorii chistice a fost căptușit cu epiteliu 
mucinos atipic de tip intestinal (2-3 straturi celulare), 
constând din celule columnare și caliciforme fără in-
vazie stromală [2, 5, 28, 29, 30, 31, 32, 34]. Celulele 
tumorale sunt caracterizate prin atipii nucleare ușoa-
re până la moderate, activitatea mitotică este absentă 
sau apar mitoze unice. Au fost determinate zone de 
calcificare și acumulări de extravazări de mucină în 
peretele tumoral [2, 28, 29, 33, 34]. 

Imunohistochimia arată expresie pozitivă în epi-
teliul tumoral pentru CK7 [5, 6, 28, 29, 31, 34], CK19 
[29], CK20 [2, 5, 6, 28, 29, 31, 33, 34], pankeratină 
[ 2], CEA [2, 6, 31], CDX2 [28, 33, 34] și Ki-67-30-
50% [2]. În același timp, a fost observată o reacție 
negativă la receptorii WT1, PAX8, inhibină și estro-
geni [29, 31, 33]. Din punct de vedere al tabloului his-
topatologic, CMRB este complet similar cu tumorile 
mucinoase ovariene borderline [28, 32].

Chimioterapia adjuvantă nu a fost utilizată din ca-
uza rezecției R0 și lipsa recidivării tumorii. Prognos-
ticul acestor tumori rămâne incert din cauza rarității 
patologiei și perioada de urmărire după tratamentul 
chirurgical este mai mică de doi ani în majoritatea ca-
zurilor (75%) [28].

Cistadenocarcinomul mucinos retroperitoneal 
(CACMR) CACMR a fost descris pentru prima dată 
de GW Douglas și coaut. în 1965 [35] și conform lui 
Y. Morihisa și coaut. (2023) în literatura de speciali-
tate au fost descrise 86 de cazuri ale acestei variante 
de CACMR [36]. CACMR au fost semnificativ mai 
frecvente la femei decât la bărbați - 77 (89.5%) față 
de 9 (10.5%) [36]. Pe baza unei meta-analize a 78 de 
cazuri de CACMR publicată de E. Myriokefalitaki și 
coaut. [37] au constatat că vârsta bărbaților o depă-
șește semnificativ pe cea a femeilor – 62.2±6.5 ani vs 
42±1.6 ani (p=0,005). Conform unei revizuiri siste-
mice a literaturii de către B.Pellegrino și coaut. [38] a 
constatat că 46% din observațiile CACMR provin din 
țările asiatice.

În literatura străină au fost publicate observații 
sporadice ale CACMR în timpul sarcinii [39, 40, 41, 
42]. Aceste tumori au fost diagnosticate la 20 de săp-

Figura 1 (A, B). Tomografie computerizată (proiecție axială): Formațiune chistică (21x16 cm, 25-60 HU) 
în spațiul retroperitoneal din dreapta. Publicat anteror [30]
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tămâni de gestație [41], 28 de săptămâni [39] și 29 de 
săptămâni [40] în timpul ecografiei de rutină, precum 
și în timpul operației cezariene [42]. Intervențiile chi-
rurgicale pentru aceste tumori au fost efectuate în tim-
pul sarcinii [39, 40] și în perioada postpartum [41, 42].

Principalele manifestări clinice în CACMR au in-
clus mase tumorale palpabile (42.9%), dureri abdomi-
nale (23.8%) și mărirea abdomenului (21.4%) [37]. La 
determinarea markerelor tumorali (CEA, CA 125, CA 
19-9), în unele cazuri s-a înregistrat creșterea acestora 
[36, 40, 43, 48, 50, 51]. Cu toate acestea, nivelul mar-
kerelor tumorali nu se corelează cu dimensiunea tumo-
rii și, de asemenea, nu are valoare prognostică pentru 
dezvoltarea recidivelor tumorale și supraviețuirea [37]. 
Conform datelor CT, formațiunile chistice simple sau 
multiple cu pereți subțiri cu contururi clare au fost vi-
zualizate cu noduri parietale solide sau chisturi fiice și 
calcificări în perete [36, 43, 46, 47, 48]. RMN-ul a evi-
dențiat o tumoră chistică cu noduli parietali, un semnal 
izointens pe T1W și un semnal ridicat pe T2W [36, 43, 
44, 50]. Tomografia cu emisie de pozitroni arată o ab-
sorbție crescută a 18F-FDG în tumoră și în special în 
nodulii solide parietali [50].

Principalele manifestări clinice în CACMR au 
inclus formațiuni tumorale palpabile (42.9%), dureri 
abdominale (23.8%) și mărirea abdomenului (21.4%) 
[37]. La determinarea markerelor tumorali (CEA, CA 
125, CA 19-9), în unele cazuri s-a înregistrat creșterea 
acestora [36, 40, 43, 48, 50, 51]. Cu toate acestea, ni-
velul markerelor tumorali nu se corelează cu dimensiu-
nea tumorii și, de asemenea, nu are valoare prognostică 
pentru dezvoltarea recidivelor tumorale și supraviețu-
irea [37]. Conform datelor TC, se vizualizează forma-
țiuni chistice simple sau multiple cu pereți subțiri cu 
contururi clare cu noduli solizi parietali sau chisturi 
fiice și calcificări în perete [36, 43, 46, 47, 48]. La IRM 
se evidențiază o tumoră chistică cu noduli parietali, cu 
un semnal izointens pe T1W și un semnal înalt pe T2W 
[36, 43, 44, 50]. Tomografia cu emisie de pozitroni ara-
tă o absorbție crescută a 18F-FDG în tumoră și în spe-
cial în nodulii solizi parietali [50]. 

Principiul de bază al tratamentului chirurgical 
este îndepărtarea completă a tumorii fără a-i încălca 
integritatea, în principal prin abord laparotomic [37, 
38, 39, 40, 41, 42, 43, 44, 49]. Cu toate acestea, rup-
turi tumorale intraoperatorii au fost observate în 13% 
din cazuri [38]. Rolul disecției ganglionilor limfatici 
în tratamentul chirurgical al CACMR nu a fost stabi-
lit și se realizează după principiul case-by-case [50]. 
Doar publicațiile rare descriu utilizarea tratamentului 
laparoscopic al acestor tumori [45, 46, 50].  

Dimensiunea maximă medie a tumorii la exame-
nul histopatologic a fost de 15 cm [37, 38] sau a depă-
șit 10 cm în 85.5% din cazuri [37]. La secțiunea unui 

macropreparat, tumora îndepărtată este reprezentată 
de o formațiune unicamerală cu noduli parietali mari 
de până la 12 mm în diametru [43, 47]. Examenul his-
topatologic a evidențiat multiple formațiuni cavitare 
acoperite cu epiteliu de tip intestinal: de la adenom la 
o variantă invazivă de adenocarcinom [43]. O serie 
de rapoarte au remarcat prezența mitozelor de până la 
19/10 HPF, precum și a mitozelor atipice [47].

Imunohistochimia a evidențiat expresia pozitivă a 
CK7 [36, 40, 43, 47, 48, 50, 51], CEA [43], CA 19-9 
[44], AE1/3 [36], Ki67 ≈15% [51], o reacție slabă la 
p53 [48] și reacție negativă la CK20 [36, 43, 48, 50] 
în celulele tumori. De asemenea a fost înregistrată o 
reacție negativă la receptorii de progesteron (PR) și 
estrogen (ER) în celulele stromale asemănătoare cu 
ovarele [43, 44]. 

Experiența colectivă acumulată în tratamentul 
CACMR ne permite să o considerăm o variantă agre-
sivă a TMRP cu un potențial înalt de recidivă [43, 
44]. Astfel, frecvența recidivei locale în această va-
riantă de TMRP este ≈40% și, în plus, sunt descrise 
cazuri de metastază tumorală la organe îndepărtate, 
inclusiv ficatul [7], coloana/oasele [36, 44], glanda 
suprarenală [7] și mediastinul [7].   

Rolul chimioterapiei adjuvante în tratamentul 
CACMR nu a fost stabilit și, ca urmare, a fost efectu-
at selectiv. Cele mai frecvente scheme de chimiotera-
pie au fost: ciclofosmidă + adriamicină, ciclofosmidă, 
adriamicină + cisplatină, cisplatină, carboplatină + 
paclitaxel, carboplatină [43, 44, 45, 49].	   

Recidivele CACMR au fost observate în 40% din 
cazuri și ratele de supraviețuire la 1, 2 și 5 ani au fost 
de 85.9%, 80.7% și, respectiv, 75.4% [37]. În același 
timp, H.Tokai și coaut. (2017) au descris observația 
unei paciente de 29 de ani cu o supraviețuire de 80 de 
luni după îndepărtarea chirurgicală a tumorii fără me-
tastaze la distanță și fără recidivă locală ulterioară [43]. 

Astfel, TMRP aparțin patologiei orfane și includ 
o gamă largă de neoplasme: de la benigne (cistoade-
nom mucinos retroperitoneal) la maligne (cistadeno-
carcinom mucinos retroperitoneal). Semnele clinice 
și radiologice la aceste tumori sunt nespecifice, iar 
diagnosticul corect preoperator prezintă anumite di-
ficultăți. Principala metodă de tratament este îndepăr-
tarea chirurgicală cu rezecție R0 și păstrarea integri-
tății tumorii. Rolul tratamentului adjuvant nu a fost 
încă stabilit și este necesară acumularea în continuare 
a materialului clinic suficient pentru a stabili regimuri 
de chimioterapie optime pentru această patologie.   
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