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RESUME

Pseudo myxome péritonéal ou maladie gélatineuse du péritoine est une
affection exceptionnelle, définie comme étant une implantation épithé-
liale intra péritonéale d’'une tumeur mucineuse appendiculaire ou ova-
rienne. L'association des deux origines est constatée dans 18% des cas 2.
Nous rapportons un cas d’une femme de 52ans qui a été hospitalisée pour
une prise en charge diagnostique de multiples nodules péritonéaux associés
a une ascite cloisonnée sans syndrome tumoral ni signes généraux. Le dia-
gnostic d’'une maladie gélatineuse a été évoqué devant les éléments suivants
: hystérectomie pour une tumeur ovarienne mucineuse, signes d’appeldiges-
tifs, marqueurs tumoraux positifs (CA19.9,ACE),'imagerie abdominale évo-
catrice ; le diagnostic histologique est celui d’'un adénocarcinome mucineux
appendiculaire avec pseudo myxome péritonéal sur la piece opératoire d’une
cytoréductionchirurgicale. Il sagitd’une pathologie rare qui se caractérise par
la présence d’une grande quantité de mucine dans l'abdomen. Les progres
histologiques indiquent la nature adénomateuse ou adénocarcinomateuse
del'appendice.Le pronostic est plus mauvais que celui des tumeurs muci-
neuses de l'ovaire, a faible malignité, avec lesquelles il est tres souvent confon-
du. Les pseudomyxomes péritonéaux sont rares, principalement d’origine
appendiculaire et non ovarienne, comme l'ont démontré les progres récents
de l'immunohistochimie @. Il semblerait bien que la grande majorité des pseu-
domyxomes péritonéaux soient en réalité d'origine appendiculaire, et que
chez la femme, porteuse également d’une tumeur ovarienne mucineuse de
bas grade, il s'agit plus souvent d’une greffe ovarienne que d’une association
des deux ©.
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SUMMARY

Pseudo myxomaperitonei or gelatinous disease of the peritoneum is an excep-
tional condition, defined as being an intraperitoneal epithelial implantation
of an appendicular or ovarian mucinous tumor. The association of the two
origins is noted in 18% of cases "2 We report a case of a 52-year-old woman
who was hospitalized for diagnostic treatment of multiple peritoneal nodules
associated with septate ascites without tumor syndrome or general signs.The
diagnosis of a gelatinous disease was considered based on the following ele-
ments: hysterectomy for a mucinous ovarian tumor, digestive warning signs,
positive tumor markers (CA19.9, CEA), suggestive abdominal imaging; the
histological diagnosis is that of an appendicular mucinous adenocarcinoma
with pseudo peritoneal myxoma on the surgical cytoreduction specimen.This
is a rare pathology which is characterized by the presence of a large quantity
of mucin in the abdomen. Histological progress indicates the adenomatous
or adenocarcinomatous nature of the appendix. The prognosis is worse than
that of mucinous tumors of the ovary, of low malignancy, with which it is very
often confused.Peritoneal pseudomyxomas are rare, mainly of appendicular
and not ovarian origin, as demonstrated by recent advances in immunohisto-
chemistry ?. It would seem that the vast majority of pseudomyxomasperitonei
are in reality of appendicular origin, and that in women, who also carry a low-
grade mucinous ovarian tumor, it is more often an ovarian transplant than an
ovarian transplant. a combination of the two ©.
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INTRODUCTION

Le pseudo myxome péritonéal ou la maladie gélatineuse de péritoine est une
affection rare caractérisée par son évolution lente et récidivante. Il s'agit d’un
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état pathologique au cours duguel la cavité péritonéale se remplit d’une subs-
tance visqueuse semblable a la gélatine. Les causes ovarienne et appendicu-
laire se partagent la quasi-totalité des étiologies mais il existe aussi des causes
péritonéales cryptogénétiques . Clest une affection ambigué bénigne par
ses caracteres histologiques, mais malignes par la rapidité et l'abondance de
production de la substance mucoide, la dissémination péritonéale et le risque
de récidive. Le traitement est essentiellement chirurgical. Le traitement sous
chimiothérapie a été utilisée avec succes, afin d’éviter les récidives 2. Cepen-
dant, Le pronostic reste péjoratif par son évolution fatale dans la plupart des
cas .

OBSERVATION

Cest la patiente Cherifa M, agée de 52 ans, aux antécédents d’hysté-
rectomie subtotale en 2008 pour une tumeur ovarienne (corps uté-
rin, trompe et ovaire droit) dont [étude anatomo-pathologique
retrouve un kyste séreux et mucineuxovariens, admise dans notre ser-
vice pour exploration des nodules péritonéaux et ascite cloisonnée.
Le début de la symptomatologie clinique semble remonter a une année
avant son hospitalisation marquée par l'apparition d’une douleur abdomi-
nale diffuse, prédominant au niveau de la fosse iliaque droite avec météo-
risme abdominal important. Une exploration faite en ambulatoire (écho-
graphie avec scanner abdominaux) ont objectivé des nodules péritonéaux
isolés et un kyste ovarien vide a gauche ce qui a motivé son hospitalisation.
L'examen physique retrouve une patiente en état général conservé, apy-
rétique, pas de signe de présomption tuberculeuse ni de syndrome tu-
moral. On a noté un ballonnement abdominal important, présence
de granité au bas ventre et ascite de moyenne abondance sans signe
d’hypertension portale. Le reste de l'examen est sans particularités.
Le diagnostic d’une maladie gélatineuse du péritoine a été retenu devant les
éléments anamnestiques, cliniques, biologiques et radiologiques suivants
: femme de 64 ans, état général conservé, antécédents gynécologique d’'un
kyste mucineux ovarien et élévation du taux des marqueurs tumoraux (ACE
et CA19.9). Létude histologique de la piece opératoire : une formation tumo-
rale multi kystique faite de plusieurs cavités glandulaires adossées les uns aux
autres a la lumiere distendu et comblée de matériel gélatineux.

Echographie abdominale Epanchement
péritonéal hypo écho gene hétérogene sé-
parées par des cloisons épaisses

Tomodensitométrie :Fpaississement no-
dulaire diffus de l'ensemble du péritoine.
Ascite gélatineuse intra péritonéale de
moyenne abondance prédominant au ni-
veau de lagoutierepariéto-colique droite et
en péri hépatique faisant empreinte sur le
parenchyme hépatique. Quelques formations kystiques pelviennes d’origine
ovarienne probable.




Avant Uintervention :Ascite cloisonnée, multiples masses nodulaires péri-
tonéales

La patiente a bénéficié d’une intervention chirurgicale par cytoréduction. Un
complément par chémiothérapie en per opératoire par CIPPI, non effectuée
vue l'abondance de la substance gélatineuse et la difficulté technique.

Le compte rendu opératoire :
“Présence de la gélatine au niveau de toute la cavité péritonéale, avec des

macros nodules occupant les 02 hémi coupoles diaphragmatiques, les gout-
tieres pariéto-coliques, la paroi abdominale antérieure, le grand épiploon.

*Le geste réalisé : omentectomie totale : appendicectomie distendu piri-
forme, cholécystectomie antérograde.Décollement colo épiplooique et colo
pariétal gauche.Splénectomie apres ligatures, section des éléments du pédi-
cule splénique.

*Cytoréduction des nodules péritonéaux au niveau de l'étage sus et sous méso
colique.

Les résultats anatomopathologiques de la piece opératoire :
-Maladie gélatineuse du péritoine

-Adénocarcinome mucineux bien différencié appendiculaire infiltrant la vési-
cule, la rate,lomentectomie, une partie du foie et leligament rond pT4M1b.
L'étude histologique retrouve un processus carcinomateux appendiculaire de
type adénocarcinome mucineux composé de flaques de mucus entourées ou
séparées par des amas épithéliaux d’architecture tubuleuse papillaire avec
pseudo stratification et atypies.

L’évolution a court terme : Syndrome infectieux a J15 post opératoire :
dyspnée, fievre a 40°cc, syndrome de condensation pulmonaire gauche, hy-
perleucocytose etthrombocytémie

Au scanner thoraco abdominal: Collection intra péritonéale importante
hyperdense bien limité, a paroi fine, rehaussée apres contraste, allant de I’hy-
pochondre gauche jusqu’ au flanc.Collection intra hépatique au niveau du
segment IV a paroi fine rehaussé apres contraste.

Devant ce tableau clinique on a évoqué :*Une infection nosocomiale : la
symptomatologie survenant dans un intervalle de moins d’un mois en post
opératoire.Intervention lourde, compliquée d’une splénectomie et séjour en
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réanimation pendant unesemaine.Présence de sérosité, écoulement verdatre
au trajet du drain dont 'ECB du pus a mis enévidence : KlebsiellaPneumonae.
Prescription d’une antibiothérapie a large spectre adaptée a l'antibiogramme.

“Une pancréatite iatrogene rapidement éliminée devant l'aspect macros-
copique du matériel gélatineux, la normalité des enzymes pancréatiques et
pancréas de morphologie normal au scanner, pas d’épaississement ni d’infil-
tration péri pancréatique.

“Les complications a court terme d’une splénectomie per opératoire, apres
ligatures, devant la présence d’'une pneumonie gauche, d’une collection im-
portante intra péritonéale et multiples collections intra hépatiques a paroi fine
et thrombocytémie a 1000.000 /mm3.

A titre préventif, la patiente a recu une anti coagulation sous héparine & bas
poids moléculaire a dose préventive pendant un moisVaccination anti mé-
ningocoque anti pneumocoque et anti haemophilus.Antibiothérapie au long
cours sous PéniV 2 MUI/j.

Apres stabilisation clinique et biologique, la patiente est mise sous chimiothé-
rapie systémique pour les arguments suivants :

*Aspect histologique malin d’un carcinome appendiculaire

“Le reliquat post chirurgicale d’'une importante collection intra péritonéale
dont 'IRM abdominal en faveur de multiples implants péritonéaux périhépa-
tique a lorigine d’unscaloping avec nodules pelviens associés a une volumi-
neuse collection abdominopelvienne gauche et une ascite librede moyenne
abondance en rapport avec un pseudo myxome.

IRM abdominale de controle
“Volumineuse collection développée
“Multiples implants péri hépatique a I” origine d’un Scaloping

En post opératoire Caractere hypo dense de l'ascite, phénomene de Scalop-
ping sur le foie.

DISCUSSION

Le pseudo myxome péritonéal ou maladie gélatineuse du péritoine est
une affection exceptionnelle ©, définit comme étant une implantation
épithéliale intra péritonéale d’une tumeur mucineuse appendiculaire
ou ovarienne ©. Lassociation des deux origines est constatée dans 18%
des cas . Les progres histologiques indiquent la nature adénomateuse
ou adénocarcinomateuse de l'appendice. Le pronostic est plus mauvais
que celui des tumeurs mucineuses de l'ovaire, a faible malignité, avec les-
quelles il est tres souvent confondu. Les pseudomyxomes péritonéaux
sont rares, principalement d'origine appendiculaire et non ovarienne,
comme lont démontré les progres récents de l'immunohistochimie® 3 ©.
Il semblerait bien que la grande majorité des pseudomyxomes périto-
néaux soient en réalité d'origine appendiculaire, et que chez la femme, por-
teuse également d’une tumeur ovarienne mucineuse de bas grade, il sagit
plus souvent d’une greffe ovarienne que d’une association des deux 3.
Devant tout épanchement ascitique mucineux ou gélatineux comme
devant toute lésion mucineuse ovarienne, il est impératif d'explo-
rer la région appendiculaire a la recherche d'une lésion primitive. 9.
Paradoxalement, les traitements de ces deux formes sont assez proches, re-
présentés chaque fois que cela est possible par la chirurgie. Ce type de chirur-
gie permet d’'obtenir entre 50 et 70 % de survie a 5 ans. L'association d’une
chimio-hyperthermie intrapéritonéale CHIP est essentielle dans les deux cas
de figure et permet trés vraisemblablement d’améliorer la survie®®.

CONCLUSION

Le pseudo myxome péritonéal est une maladie rare, classiquement dépis-
tée par la découverte de la « gélatine » au cours d’une laparotomie, grace a
limmunohistochimie. Il s'agit d’'une maladie « border line » du fait de son
inévitable persistance et progression en l'absence de prise en charge théra-
peutique combinant chirurgie de cytoréduction compléte et chimiothérapie
intra-péritonéale, qui améliore de fagon significative le pronostic **. L'origine
appendiculaire de la maladie gélatineuse est la plus fréquente mais une ori-
gine ovarienne reste probable **). Ce travail a pour but d’attirer lattention sur
cette affection rare et mal connue, établir les moyens diagnostiques et les mo-
dalités thérapeutiques afin de prévenir les récidives qui font la gravité de cette
maladie.
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