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Résumé

Le pseudomyxome péritonéal, parfois nommée maladie gélatineuse du péritoine ou

ascite gélatineuse du péritoine, est une maladie rare. Il n'est pas a proprement parler une
pathologie péritonéale primitive. Longtemps considéré comme étant principalement d'origine
ovarienne en raison de la fréquence de l'atteinte ovarienne métastatique, des études ont
affirmé que 95% des pseudomyxomes étaient d'origine appendiculaire.

L'auteur rapporte un cas documenté (iconographie et photographies per opératoires) de
maladie gélatineuse du péritoine secondaire a la rupture d’un cystadénome mucineux ovarien
et d’une mucocele appendiculaire chez une patiente de 76 ans.
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Summary

Peritoneal pseudomyxoma, sometimes called gelatinous disease of the peritoneum or
gelatinous ascites of the peritoneum, is a rare disease. It is not strictly speaking a primary
peritoneal pathology. Long considered to be mainly of ovarian origin due to the frequency of
metastatic ovarian involvement, studies have claimed that 95% of pseudomyxomas were of
appendicular origin. The author reports a documented case (iconography and intraoperative
photographs) of gelatinous disease of the peritoneum secondary to the rupture of an ovarian
mucinous cystadenoma and an appendicular mucocele.
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INTRODUCTION :

Décrit pour la premiére fois par Rokitansky en 1842, le terme de (PMP) a été imposé en 1884
par Werth. Parfois dénommeée " maladie gélatineuse du peéritoine, Il s’agit d’un état
pathologique au cours duquel la cavité péritonéale se remplit d’une substance visqueuse
semblable a de la gélatine (1). Les causes ovariennes et appendiculaires se partagent la quasi-
totalité des étiologies, I'étude multicentrique du John Hopkins Hospital en 1995 a affirmé que
95% des pseudomyxomes étaient d'origine appendiculaire (un adénome sous mugqueux de
I'appendice serait a I'origine du pseudomyxome, adénome qui obstruerait I'appendice,
entrainant ainsi une accumulation de mucus, puis une rupture volontiers pauci
symptomatique). Par ailleurs, les études immunohistochimiques ont renforcé la notion d'une
majoritaire origine appendiculaire avec une réaction positive pour les cytokératines CK20 et
I'ACE et négative pour CK7 et le macrophage alvéolaire humain MAH 56 (2). Certaines
études ont rapporteé une incidence plus importante chez la femme. L'age au moment du
diagnostic varie de 20 a 80 ans. Elle est 2 a 3 fois plus fréquente chez la femme, caractérisées
par une évolution lente et récidivante (3).
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.OBSERVATION :

Madame B.Y agée de 76 ans mariée et mere de 5 enfants, sans profession et sans antécédents
particuliers, est admise dans notre service de chirurgie générale pour la prise en charge d’une
ascite non étiquetée. La patiente a consulté devant une augmentation de volume de I’abdomen
et des douleurs abdominales, sans altération de 1’état général dont le début remontait a 4 mois.
Une échographie abdomino-pelvienne retrouve une ascite gélatineuse qui a été
ponctionnée ramenant un liquide treés dense, difficile a évacuer, cytologie : liquide exsudatif,
des marqueurs tumoraux notamment les CA125 étaient normaux. Un scanner abdomino-pelvien
a objectivé un épanchement ascitique de grande abondance avec cloisonnements, associé a des
ilots denses pouvant correspondre a des implants développés sur le péritoine pariétal. La
patiente est opérée : apres évacuation de 1’ascite gélatineuse (08 litres), on retrouve une tumeur
ovarienne droite gélatineuse rompue dans la grande cavité abdominale ainsi qu’une mucocele
appendiculaire, on a réalis¢é une ovariectomie bilatérale, une appendicectomie et une
omentectomie. L’intervention s’est terminée par un lavage péritonéal abondant et un

drainage dans le cul de sac de Douglas. Les résultats anatomopathologiques étaient en faveur
d’un cystadénome mucineux de I’ovaire avec maladie gélatineuse et mucocele de I’appendice.

Vue préopératoire de I’abdomen de face Extériorisation de la tumeur gélatineuse a travers
et de profil Uincision médiane

Vues per opératoires : tumorectomie, appendicectomie, omentectomie, ovariectomie controlatérale
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Gélatine et piéces opératoires.

DISCUSSION

Dans le pseudomyxome péritonéal, cliniqguement défini par la présence d'une ascite
gélatineuse, le mucus a faible contenu cellulaire est I'élément constitutionnel principal et il
présente les caractéristiques histologiques d'un adénocarcinome de bas grade. Pour qu'il y ait
une prolifération péritonéale gelatineuse, il est nécessaire qu’une mucocele appendiculaire ou
qu’une tumeur ovarienne (cas de notre patiente) se soit rompu dans la cavité péritonéale (4)
pour permettre I'implantation des cellules productrices de mucine. Les cellules mucineuses et
la mucine (ou gélatine) s'accumuleront alors dans la cavité péritonéale au gré des courants de
réabsorption des liquides péritonéaux et de la simple gravité, du fait de I'absence de capacité
d'adhésion. On retrouvera donc des Iésions principalement localisées dans le cul de sac de
Douglas, sous les coupoles diaphragmatiques (en particulier a droite) et au niveau de toutes
les portions fixes de I'abdomen (angle duodénojéjunal, rectosigmoide, antre). Le gréle du fait
de son péristaltisme sera le plus épargné. L'implantation des cellules mucineuses (5) se fera
également préférentiellement dans toutes les zones cruentées, traumatisées par une dissection
chirurgicale. La symptomatologie n'est pas spécifique : distension abdominale (cas de notre
patiente), douleur pseudo appendiculaire, hernie inguinale symptomatique, troubles
intestinaux aspeécifiques, découverte fortuite. Les marqueurs tumoraux (ACE et CA 19.9) sont
parfois elevés. A I"étude immunohistochimique et moléculaire, les tumeurs d”origine
appendiculaire expriment le Muc2 et le Mucba, la CK20, le CDX2 et I'ACE et sont négatives
pour la CK7 et le CA125 (6). Le maitre examen est représenté par le scanner thoraco-
abdomino- pelvien. L'ascite et les Iésions mucineuses, parfois majeures, prédominent a la
périphérie de I'abdomen, pouvant ainsi donner le classique " scaloping " péri hepatique. Le
diagnostic positif se fera par une ponction du liquide gélatineux par voie transcutanée ou
apres la réalisation de biopsies sous coelioscopie. L'exérese compléte par chirurgie de
cytoréduction suivie de chimiothérapie intra péritonéale (CHIP) donne d'excellents résultats
en termes de survie (7), dans les formes de bas grade, comme dans les formes de haut grade et
doit étre considéré comme le Traitement de Référence.
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CONCLUSION :

L'étiologie de la maladie étant inconnue, le traitement est principalement symptomatique et
repose sur 1'évacuation du liquide. Cet acte étant tres difficilement réalisable a 1'aiguille, on
pratiquera le plus souvent une ccelioscopie, voire une laparotomie. La tumeur est le plus
souvent développée au dépend de I'appendice intestinal et de I'ovaire. Des études génétiques et
moléculaires récentes tendent a prouver que la tumeur primitive est celle de I'appendice, qui se
localiserait secondairement au niveau de l'ovaire. L’évolution naturelle de la maladie est
caractérisée par des récidives. Les métastases ganglionnaires et a distance sont exceptionnelles.
Les complications sont essentiellement digestives, elles peuvent entrainer la mort par infection,
occlusion intestinale, envahissement de structures de voisinage ou cachexie. La chirurgie
premicre est réalisée pour pratiquer 1’ablation de la tumeur responsable et pour évacuer I’ascite
gélatineuse. Beaucoup d’auteurs conseillent de réaliser une appendicectomie et, chez la femme,
une ovariectomie bilatérale. L’omentectomie est également préconisée par certains. La
chirurgie est également le traitement de choix dans les récidives en utilisant les enzymes
protéolytiques. En raison du petit nombre de cas, des protocoles sont difficiles a établir.
Actuellement I’efficacité de la chimiothérapie n’est pas clairement démontrée. Certains auteurs
proposent une chimiothérapie intra péritonéale qui serait plus efficace. La radiothérapie est
inefficace, les perspectives d’avenir reposent sur [’utilisation de nouvelles enzymes
protéolytiques plus appropriées et aussi de chimiothérapie plus efficace. Le pronostic (8) est
péjoratif car la maladie évolue presque toujours vers 1’échéance fatale.
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