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Résumé;

Le pseudomyxome péritonéal est une entité rare et encore mal connue caractérisée par l’accumulation de
mucine dans la cavité péritonéale le plus souvent d’origine appendiculaire. La présence de cellules
inflammatoires ou néoplasiques dans la mucine le distingue d’une simple ascite muqueuse acellulaire
causée par des déversements mucineux. Le diagnostic est largement aidé par [’imagerie notamment la
TDM abdominale qui permet d’objectiver des signes pathognomoniques. Le diagnostic est confirmé par
I’histologie et le traitement repose sur la combinaison de chirurgie de cytoréduction compléte et d’une
chimiothérapie hyperthermique intra-péritonéale.

Nous rapportons ici deux cas de pseudomyxomes péritonéaux suspectés devant les images
scannographiques et confirmés par biopsies pour illustrer cette pathologie.
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I. Introduction
Le pseudomyxome péritonéal est généralement caractérisé par la rupture d’un adénome primitif
appendiculaire, ovarien mais peut avoir d’autres origines. La cavité péritonéale se remplit de mucus semi-
solide, néoplasique riche en glycoprotéines. L’imagerie est un atout majeur pour le diagnostic en effet
I’échographie le scanner ou encore I’IRM objective une ascite gélatineuse et orientent le plus souvent le
diagnostic. Nous proposons de rapporter deux cas de pseudomyxomes péritonéaux pour illustrer cette
entite.

Il. Observations
Cas1

Un patient 4gé de 55ans sans antécédent a été admis aux urgences pour importante distension
abdominale évoluant depuis 2 mois avec douleur péri-ombilicale vague et masse en regard sans autre
symptome associé. L’examen clinique a objectivé une masse sus-ombilicale rénitente, indolore sans signe
d’inflammation associé. L’examen biologique de routine s’est révélé étre sans anomalie (bilan infectieux,
numération formule sanguine, bilan biologique et hépatique). Le patient a bénéficié d’une échographie qui
a objectivé un épanchement péritonéal échogéne avec scalopping sur le foie et un gateau épiploique
(Fig.1)

La TDM abdominale a objectivé une ascite gélatineuse de grande abondance, un gateau
épiploique (Fig.2) le patient a été référé ensuite bénéficié d’une chirurgie avec résection de I’ascite et
appendicectomie. L’examen histologique de 1’ascite est revenu en faveur d’un pseudomyxome de haut
grade » (Fig.3)
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Figure 2 : TDM abdominale avec injection de produit de contraste objectivant une ascite de grande
abondance avec scalopping sur le foie (étoile), un gateau epiploique (fleche blanche) et
compartimentalisation centrale des intestins.
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Figure 3 : Aspect microscopique en faveur d’un pseudomyxome de haut grade.

Cas 2

Une femme &agée de 49ans, ayant pour antécedents; un diabete de type 2 sous antidiabétiques
oraux, une hypertension artérielle, consulte aux urgences pour importante distension abdominale évoluant
depuis deux mois associée a des douleurs abdominales diffuses a type de crampes avec nausees, sans autre
symptdme notamment pas de signes gynécologique ou urinaire. A ’examen clinique la patiente était en
bon état général avec un OMS a 1, apyrexique. L’examen abdominal a objectivé un abdomen distendu, dur
sans matité des flancs. Les examens biologiques de routine (numération formule sanguine, ionogramme,
bilan hépatique, bilan rénal et CRP étaient sans anomalie).

Une TDM a été effectuée laquelle a objectivé un épanchement de grande abondance avec
scalopping hépatique et splénique (Fig.4)

Aprés hospitalisation au service de chirurgie générale, la patiente a bénéficié d’un bilan
étiologique notamment le dosage GNH (human chorionic gonadotrophin), revenus négatifs.

La patiente a bénéficié d’une chirurgie avec laparotomie médiane et ablation du matériel
gélatineux ainsi qu’une appendicectomie bien que I’appendice ait été d’aspect normal. L’exploration de
I'utérus et des ovaires s’est avérée sans anomalie. L’histologie a confirmé le diagnostic de
pseudomyxome péritonéal.
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Figure 4 : TDM abdominale avec injection de produit de contraste objectivant une ascite de grande
abondance avec scalopping hépatique et splénique
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I11. Discussion

Le pseudomyxome péritonéal est une entité clinico-pathologique correspondant a une
dissémination intraperitonéale de cellules sécretantes de mucus responsable d’une accumulation de mucus
dans la cavité péritonéale. C’est une pathologie rare décrite pour la premiere fois en 1842 par le docteur
Carl VVon Rokitansky puis rapportée en 1884 par Werth. [1] & qui I’on doit la terminologie actuelle de cette
pathologie. Selon certaines études son incidence serait estimée a 1 a 2 cas par million d’habitant par an [2]

L’exacte étiopathogénie du pseudomyxome péritonéal reste encore mal connue. Une origine
appendiculaire (notamment néoplasie appendiculaire mucineuse) [3-5] ou encore ovarienne [6] serait
incriminée.

Le processus pathologique résulterait d’une transformation néoplasique des cellules caliciformes
appendiculaires aprés perforation de 1’appendice, qui continueraient a proliférer dans la cavité péritonéale
maintenant une expression accrue de la mucine qui forment de volumineuses masses mucineuses intra-
péritonéales et seraient ainsi responsable du myxome péritonéal [7]

La présentation clinique du pseudomyxome péritonéal est variable et non spécifique avec 20% de
découverte fortuite par laparoscopie ou laparotomie [8,9]

Le symptome le plus frequemment rapporté est la distension abdominale [10]

20 a 30% des patients rapportent des symptdémes non spécifiques tels qu’une douleur abdominale vague,
nausees et douleur pelvienne a type de pression [11,12]

Les femmes développent généralement des masses ovariennes.

Le scanner abdominal est un examen de choix dans le diagnostic du pseudomyxome péritonéal. Il
permet de mettre en évidence un épanchement péritonéal abondant souvent cloisonné, dense du au dépdt
de mucine. Ces derniers sont peu adhérents aux surfaces sous jacentes et présentent la caractéristique
d’épargner les organes mobiles tel que I’intestin gréle et de s’accumuler au niveau des organes non
mobiles tels que le foie et la rate [10, 13,14]. Le « scalopping », festonnement ou encore empreinte au
niveau de ces viscéres du a la compression mucineuse et la fibrose des organes est pathognomonique du
pseudomyxome. [15]

D’autres signes orientent souvent le diagnostic tels que ; 1’envahissement des gouttieres pariéto-
coliques de fagon bilatérale, des nodules péritonéaux ou gateau épiploique, un isolement de 1’intestin-gréle
au centre de la cavité péritonéale [16], une infiltration de la graisse et rehaussement du péritoine aprés
injection témoignant d’une réaction inflammatoire péritonéale, des calcifications en coup d’ongle ou
péritonéales curvilignes.

Dans nos deux cas rapportés le diagnostic a en effet été suggéré grace au scanner abdominal.

La TDM permet également d’analyser 1’appendice, les autres organes notamment a la recherche
d’une tumeur primitive : mucocéle appendiculaire, ovarienne, colique, cystadénocarcinome pancréatique
ou de I’ouraque. Dans nos deux cas cités les autres organes étaient intégres.

L’échographie abdominale oriente également le diagnostic, le plus souvent elle met en évidence
un épanchement intra-péritonéal échogéne parfois cloisonné, de petites lésions kystiques (implants
mucineux) s'infiltrant autour du foie et de la rate, un scalopping hépatique et splénique ou encore une
empreinte extrinséque notamment au niveau des anses digestives.

L’IRM abdominale permet de différencier I'ascite mucineuse des lésions mucineuses tissulaires
en objectivant des masses fluides en hyposignal T1: hypersignal T2 (du a la portion hydrique des cellules),
un gateau épiploique. Les masses se rehaussent faiblement apres injection de gadolinium

Le réle des marqueurs tumoraux demeure imprécis mais tout comme dans la plupart des
néoplasies d’origine gastro-intestinale il y a élévation de CEA (Carcinoembryonic Antigen) et le CA19-9
(Carbohydrate antigen 19-9), ces marqueurs sont également élevés dans le cas des néoplasies d’origine
appendiculaire. [10]

Quelques classifications des pseudomyxomes péritonéaux ont été proposées mais manquent
encore de standardisation et sont actuellement controversées.

En 1997, Ronnett and Al. [4] en se basant sur I’étude de 109 cas a proposé une classification
basée sur le potentiel malin et les résultats histopathologiques, divisant ainsi le pseudomyxome péritonéal
en trois groupes histologiques homogénes : 1’adénomucinose péritonéale disséminée ou DPAM (Diffuse
Peritoneal Adenomucinosis), la carcinose mucineuse péritonéale ou PMCA (Peritoneal Mucinous
Carcinoma) et la carcinose mucineuse péritonéale avec aspects intermédiaires et discordants PMCA-I/D
(Peritoneal Mucinous Carcinoma Intermediate/Discordant).

La premiére catégorie (DPAM) présente une histologie bénigne des lésions péritonéales, qui ont
une évolution lente sur plusieurs années et présentent une dissémination passive d’épithélium et de
mucine, apres rupture de I’appendice,

A TDopposé la troisiéme catégorie; la carcinose péritonéale classique (PMCAs), ayant
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habituellement une morphologie en bague a chaton présentant une faible différenciation et une
progression clinique rapide et agressive.

La deuxiéme correspond a une prolifération péritonéale intermédiaire mixte décrivant des lésions
associant des aspects de bas et haut grade, moins agressives que les PMCA et ayant un meilleur pronostic.

Bradley et al [17] dans une série de 101 cas n’ont retrouvé aucune différence en terme de
pronostic de survie a 1,3 et 5ans entre les patients classés dans la catégorie DPAM et PMCA-I mais une
survie significativement plus faible chez les patients classés PMCA

En ce basant sur ces études et quelques terminologies confuses il a été suggéré de classer les
pseudomyxomes péritonéaux comme a faible ou haut grade d’adénocarcinomes mucineux basés sur le
grade de 1’épithélium au sein de la mucine. En 2010, 1I’American Joint Committee on Cancer (AJCC) et
I’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) ont adopté le systéme de classification de Bradley

Bien que cette classification soit encore controversée et pas tout a fait adoptée par la communauté
médicale. La classification révisée de Ronnett demeure la plus utilisée par les services de pathologie.

Depuis 1990 jusqu’a nos jours [18], le gold standard de la prise en charge de cette pathologie
réside en la combinaison de chirurgie de cytoréduction compléte et d’une chimiothérapie hyperthermique
intra-péritonéale, permettant d’obtenir des taux de survie globale a 5 et 10 ans de respectivement 90 % et
85 % [19,20]

IV. Conclusion
Le pseudomyxome péritonéal est une entité rare et le plus souvent d’origine appendiculaire, de
symptomatologie vague et non spécifique. Le diagnostic est en régle générale de découverte fortuite par
I’imagerie notamment évoquer devant une ascite gélatineuse, confirmé par [’histologie. Le traitement
repose sur une chirurgie de cytoréduction compléte combinée a une chimiothérapie hyperthermique intra-
péritonéale. Le pronostic est li¢ au grade histologique ainsi qu’a la rapidité de diagnostic et de prise en
charge.
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