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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :
1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974  : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981  : Professeur Bachir LAZRAK

1981 -1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997  : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003  : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen charge des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT
PROFESSEURS :

Février, Septembre, Décembre 1973

1. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie
Janvier et Décembre 1976

2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars, Avril et Septembre 1980

3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie
. Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie



Mai et Octobre 1981

5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid
6. Pr. EL MANOUAR Mohamed
7. Pr. HAMANI Ahmed*

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
9. Pr. SBIHI Ahmed

10. Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJ Amina

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr. NAJI M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

27. Pr. BENJELLOUN Halima
28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOQUI Faris Moulay EI Mostafa

30. Pr. IHRAI Hssain *
31. Pr. IRAQI Ghali
32. Pr. KZADRI Mohamed

Cardiologie
Traumatologie-Orthopédie
Cardiologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie —Réanimation
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie



Janvier, Février et Décembre 1987

33. Pr. AJANA Ali

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr. EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr. EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41. Pr. LACHKAR Hassan

42. Pr. OHAYON Victor*

43. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

44. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
45. Pr. DAFIRI Rachida

46. Pr. FAIK Mohamed

47. Pr. HERMAS Mohamed

48. Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
49. Pr. ADNAOUI Mohamed

50. Pr. AOUNI Mohamed

51. Pr. BENAMEUR Mohamed*

52. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
53. Pr. CHAD Bouziane

54. Pr. CHKOFF Rachid

55. Pr. KHARBACH Aicha

56. Pr. MANSOURI Fatima

57. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
58. Pr. SEDRATI Omar*

59. Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

60. Pr. AL HAMANY Zaltounia

61. Pr. ATMANI Mohamed*

62. Pr. AZZOUZI Abderrahim

63. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
64. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

65. Pr. BENABDELLAH Chahrazad
66. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
67. Pr. BENSOUDA Yahia

68. Pr. BERRAHO Amina

69. Pr. BEZZAD Rachid

70. Pr. CHABRAOUI Layachi

71. Pr. CHANA El Houssaine*

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obsteétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie



72. Pr. CHERRAH Yahia

73. Pr. CHOKAIRI Omar

74. Pr. FAJRI Ahmed*

75. Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

76. Pr. KHATTAB Mohamed

77. Pr. NEJMI Maati

78. Pr. OUAALINE Mohammed*

79. Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
80. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

81. Pr. AHALLAT Mohamed

82. Pr. BENOUDA Amina

83. Pr. BENSOUDA Adil

84. Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

85. Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
86. Pr. CHRAIBI Chafiq

87. Pr. DAOUDI Rajae

88. Pr. DEHAYNI Mohamed*

89. Pr. EL HADDOURY Mohamed
90. Pr. EL OUAHABI Abdessamad

91. Pr. FELLAT Rokaya

92. Pr. GHAFIR Driss*

93. Pr. JIDDANE Mohamed

94. Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
95. Pr. TAGHY Ahmed

96. Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

97. Pr. AGNAOU Lahcen

98. Pr. AL BAROUDI Saad

99. Pr. BENCHERIFA Fatiha

100. Pr. BENJAAFAR Noureddine

101. Pr. BENJELLOUN Samir

102. Pr. BEN RAIS Nozha

103. Pr. CAOUI Malika

104. Pr. CHRAIBI Abdelmijid

105. Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
106. Pr. EL AOUAD Rajae

107. Pr. EL BARDOUNI Ahmed

108. Pr. EL HASSANI My Rachid

109. Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
110. Pr. EL KIRAT Abdelmajid*

111. Pr. ERROUGANI Abdelkader

112. Pr. ESSAKALI Malika

113. Pr. ETTAYEBI Fouad

114. Pr. HADRI Larbi*

115. Pr. HASSAM Badredine

116. Pr. IFRINE Lahssan

Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale



117.
118.
1109.
120.
121.
122.
123.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

P

. JELTHI Ahmed

. MAHFOUD Mustapha
. MOUDENE Ahmed*

. OULBACHA Said

. RHRAB Brahim

. SENOUCI Karima

r. SLAQOUI Anas

ép. BELKHADIR

Mars 1994

124.
125.
126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABBAR Mohamed*

. ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham

. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

138.
139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABOUQUAL Redouane

. AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie

Radiothérapie

Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale



Décembre 1996

159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.
168.
1609.
170.
171.
172.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI QOuafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.
1809.
190.
191.
192.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAQOUI CHAFIQ
NAZI M’barek*
OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

193.
194.
195.
196.
197.
198.
199.
200.
201.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. AlIT BENASSER MOULAY Ali*
. ALOUANE Mohammed*

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam

. ER RIHANI Hassan

. EZZAITOUNI Fatima

. KABBAJ Najat

. LAZRAK Khalid ( M)

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie



Novembre 1998

202. Pr. BENKIRANE Majid*
203. Pr. KHATOURI ALI*
204. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

205.
206.
207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr
Pr

. ABID Ahmed*
. AlIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOQUI Zineb

ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
. TACHINANTE Rajae

. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

224,
225.
226.
227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.

Pr
Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AIDI Saadia

. AIT OURHROUI Mohamed

. AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi

BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAQOUNI Al Montacer

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie
Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie



Décembre 2001

244,
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABABOU Adil

. AOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAZI MOUKHA Karim

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie



290. Décembre 2002

291. Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
292. Pr. AMEUR Ahmed *

293. Pr. AMRI Rachida

294. Pr. AOURARH Aziz*

295. Pr. BAMOU Youssef *

296. Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
297. Pr. BENBOUAZZA Karima
298. Pr. BENZEKRI Laila

299. Pr. BENZZOUBEIR Nadia*
300. Pr. BERNOUSSI Zakiya

301. Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
302. Pr. CHOHO Abdelkrim *

303. Pr. CHKIRATE Bouchra

304. Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

305. Pr. EL ALJ Haj Ahmed

306. Pr. EL BARNOUSSI Leila

307. Pr. EL HAOURI Mohamed *

308. Pr. EL MANSARI Omar*

309. Pr. ES-SADEL Abdelhamid

310. Pr. FILALI ADIB Abdelhai

311. Pr. HADDOUR Leila

312. Pr. HAJJI Zakia

313. Pr. IKEN Ali

314. Pr. ISMAEL Farid

315. Pr. JAAFAR Abdeloihab*

316. Pr. KRIOULE Yamina

317. Pr. LAGHMARI Mina

318. Pr. MABROUK Hfid*

319. Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
320. Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
321. Pr. MOUSTAINE My Rachid

322. Pr. NAITLHO Abdelhamid*

323. Pr. OUJILAL Abdelilah

324. Pr. RACHID Khalid *

325. Pr. RAISS Mohamed

326. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
327. Pr. RHOU Hakima

328. Pr. SIAH Samir *

329. Pr. THIMOU Amal

330. Pr. ZENTAR Aziz*

331. Pr. ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURS AGREGES :
Janvier 2004

332. Pr. ABDELLAH EIl Hassan

333. Pr. AMRANI Mariam

334. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
335. Pr. BENKIRANE Ahmed*

336. Pr. BENRAMDANE Larbi*

337. Pr. BOUGHALEM Mohamed*

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
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d meilleur de moi-méme.
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| Cexemple du dévouement.
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Abréviations

ACE : Antigene carcinoembryogeénique

AFP: Alpha foetoprotéine

AMPD: Adénomucinose péritonéale disséminée

CK : Cytokératine

CMP: Carcinomatose mucineuse péritonéale

CMP-D: Carcinomatose mucineuse péritonéale avec aspects discordants
CMP-1: Carcinomatose mucineuse péritonéale avec aspects intermédiaires
CRP: C-reactive protein

CVC: Circulation veineuse collatérale

EPP : Electrophorese des protéines plasmatiques

FID: Fosse iliaque droite

FOGD: Fibroscopie cesogastroduodénal

Hb: Hémoglobine

HE : Hemalin - Eosine

IRM: Imagerie par résonance magnetique

LB: Lavement baryté

MA : Mucocele appendiculaire

MAH : Macrophage alvéolaire humain

NFS : Numération formule sanguine
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OMI : (Edémes des membres inferieurs
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PCR : Polymerase chain reaction

PMP : Pseudomyxome péritonéal

TDM : Tomodensitométrie

TG: Transit du gréle

TOGD: Transit cesogastroduodénal
VAC: Voie d’abord chirurgicale

VS : Vitesse de sédimentation
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Les pseudomyxomes péritonéaux (PMP) improprement appelés « maladies
gélatineuses du péritoine » sont rares. Ils correspondent a la présence de cellules
néoplasiques sécrétant du mucus dans la cavité peritonéale. Il en résulte une

ascite gélatineuse, avec implantation diffuse de dép6t mucineux sur le péritoine
[1].
Les Pseudomyxomes péritonéaux longtemps considérés comme bénins,

sont actuellement classés parmi les pathologies borderline.

Leur étiologie est controversée. L’origine appendiculaire et ovarienne sont

les plus fréquentes.

Les pseudomyxomes peritonéaux posent des problemes diagnostiques et
thérapeutiques. Leur évolution est lente et le plus souvent marquée par des
récidives fréquentes. Leur traitement repose essentiellement sur la chirurgie de

cytoreduction combinée a la chimiothérapie hyperthermique intrapéritonéale.

Le but de notre travail est de mettre le point sur cette affection rarissime,
d’établir les modalités diagnostiques et thérapeutiques efficaces afin de prévenir
les récidives qui font la gravité de cette maladie. Pour cela nous avons mené une
étude rétrospective des patients opérés pour pseudomyxome péritonéal. Cette
étude a ete menée au sein de la clinique chirurgicale B du CHU Ibn Sina Rabat

et regroupe des cas opérés entre Janvier 1996 et Décembre 2010.
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1842 : ROKITANSKI a décrit le premier cas du PMP [2].

1871 : PEAN a donné le nom de « Maladie Gélatineuse du Péritoine » et a

évoque son origine ovarienne [3].

1884 : WERTH a introduit le terme de « Pseudomyxomes péritonéaux » a
cette affection. Il a évoqué 1’origine inflammatoire des PMP et s’est intéressé a

la nature biochimique de la substance gélatineuse [4].

1885 : PFANNENSTIEL et OLSHAUEN ont évoqué I’origine ovarienne
des PMP a travers un cas de rupture d’un kyste ovarien avec déversement du

contenu gelatineux au sein du péritoine [3].
1901 : FRANKEL a deécrit 1I’origine appendiculaire des PMP [5].

1908 : une nouvelle étape est franchie dans la connaissance de cette
affection, lorsque SCHAUMAN a rapporté pour la premiere fois, 1’association
d’un kyste ovarien et d’'une tumeur mucosécrétante de 1’appendice dans le cadre
de la maladie gélatineuse du péritoine, mettant ainsi en évidence 1’origine mixte
des PMP [6].

1918 : HARTMANN a déduit que le pronostic des PMP d’origine

appendiculaire est meilleur que celui d’origine ovarienne [7].

1949 : CHENG a suggéré que I’obstruction maligne de 1’appendice est

nécessaire pour le développement d’une telle maladie [8].

1955 : CARABALONA et MIMNAN ont décrit une origine colique et
gastrique aux PMP [9].
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1987 : SUGARBAKER a introduit la chimiothérapie intrapéritonéale et
systémique en association a 1’acte chirurgical dans le traitement des PMP [10] et
a proposé quelques années plus tard une classification chirurgicale de la maladie
[11].

1995 : RONNET a établi une nouvelle classification des PMP comprenant

trois grands types histologiques [12].

2002 : O’CONNEL a établi le role des mucines MUC2 et MUC5AC dans
la génese de la gélatine dans les PMP [8,13].
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Les mécanismes physiopathologiques exacts qui régissent la formation du
mucus et la génése tumorale ne sont pas connus. Mais il est important de

comprendre ces mécanismes afin d’instaurer un traitement efficace [8].

Trois grandes théories ont été proposées :

1. Théorie mécanique : cette théorie suggere que la maladie est due a la
rupture de la tumeur primitive avec déversement du mucus dans le
péritoine.

2. Théorie métaplasique : pour certains auteurs, la réaction péritonéale qui
se produit au contact du mucus est responsable d’une métaplasie
mucipare du mésothélium péritonéal.

3. Théorie métastatique : cette théorie considere que la greffe tissulaire de
cellules mucipares épithéliales est responsable d’un effet sécrétoire de

Mucus.

La repartition des cellules épithéliales et de la mucine dans la cavité

péritonéale dépend de plusieurs facteurs :

Le phénomene de distribution des liquides péritonéaux : dont la
mobilité du grand épiploon joue un role primordial. La gravité est également
déterminante dans ce phénomeéne, ce qui explique que les zones déclives sont les
plus touchés « cul-de-sac de Douglas, espace rétrohépatique et gouttieres para-

coliques ».

Par ailleurs, il est important de souligner qu’il existe des différences dans la

capacité d’absorption entre les différents sites péritonéaux.
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L’épargne viscérale: implique 1’absence ou presque de tumeurs
mucineuses sur La surface intestinale. Il existe, cependant, trois zones
d’exception qui sont des endroits fixes d’attache de ces organes au rétropéritoine
: le pylore et I’antre de I’estomac, la région de la valve iléo-caecale et la jonction
rectosigmoidienne. L hypothése émise sur 1’absence d’envahissement intestinal
repose sur le peéristaltisme continu du gréle, ce qui empécherait 1’adhésion des
cellules tumorales. Ceci est aussi vrai pour le colon et 1’estomac mais, a un

moindre degré.

Le phénomeéne de trappe cellulaire tumorale : les cellules tumorales ont
tendance a adhérer a toutes surfaces traumatisées ou cruentées au cours d’une
chirurgie, ce qui rend la chirurgie curative des PMP plus difficile voire

impossible.

Les conséquences physiopathogiques dépendent du volume de
I’épanchement péritonéal et des déperditions hydro¢léctrolitiques qui en

résultent.
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Les PMP sont dans la plupart des cas provoqués par une tumeur mucineuse
appendiculaire [4, 14, 15]. L’origine ovarienne est fortement controversée [16,
17]. Des cas d’association de tumeurs ovariennes et appendiculaires ont été
également décrits [3, 4, 14, 16].

Plus rarement, il s’agit du c6lon, de 1’estomac, du gréle, des voies biliaires
ou du pancréas. Il s’agit, exceptionnellement, de cancers du corps de I'utérus et
du testicule [4, 14, 16, 18].

I.ORIGINE APPENDICULAIRE :

I1 s’agit essentiellement de la mucocéle appendiculaire, qui se définit par :
une distension progressive de I’appendice avec accumulation intraluminale de

matériel mucoide suite a une origine obstructive [19].

Selon la nature de 1’obstacle, on distingue les mucoceles bénignes et les

mucoceles malignes.

Les mucoceéles appendiculaires rompues seraient a 1’origine de 30% des
PMP [20].

La géneése de la mucocele peut s’expliquer par I’hyperplasiec de la
muqueuse appendiculaire en amont d’un obstacle intraluminal. Cette muqueuse
devient hypersécrétante, la paroi appendiculaire devient oedématiée et peut se
rompre secondairement. Une effusion du mucus se produit alors dans la cavité

péritonéale.

~10 ~
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L’hypersécrétion peut aussi étre due a la tumeur elle-méme en cas

d’obstacle tumoral.

< kyste retentionnel ;
<> cystadénomes mucineux ;

<> cystadénocarcinome mucineux...

Gréace a des études immunohistochimiques (CK7, 18, 20, ACE, MAH56) et
analyse génétique (PCR), RONNET et al. [21] ont prouvé que la plupart, voire
tous les PMP ont une origine appendiculaire. En effet, cette équipe a réalisé une
etude portant sur : des tumeurs colorectales, des PMP d’origine appendiculaire,

des PMP d’origine ovarienne et des tumeurs primitives de 1’ovaire.

Les tumeurs colorectales et les PMP d’origine ovarienne et appendiculaire
ont declenché une réaction positive pour CK 20 et ACE et négative pour CK7 et
MAH 56. Par opposition a ces résultats, les tumeurs mucineuses ovariennes de
faible malignité ont réagi positivement aux CK7 et MAH56. Les auteurs ont,
donc, conclu que les tumeurs ovariennes et appendiculaires trouvé lors d’un
PMP sont immunohistochimiquement identiques et distinctes des tumeurs

mucineuses primaires de faible malignité de I’ovaire.

O’CONNELL et al. [22] ont étudié I’expression des mucines MUC2 et
MUCS5AC, deux mucines ayant la propriété de former de la gélatine comme
dans les PMP. lls ont montré que les Iésions péritonéales des PMP, les tumeurs
mucineuses appendiculaires et les tumeurs ovariennes en présence de PMP

exprimaient essentiellement la mucine MUC2 et aussi un peu de mucine

~11 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

MUCSAC. En revanche, les tumeurs mucineuses ovariennes en 1’absence de
PMP, n’exprimaient que la mucine MUCS5AC. Cette étude suggere, également,

que 1’origine des PMP est le plus souvent appendiculaire.

Finalement, par I’étude des mutations du gene K-ras et de la perte
d’hétérozygotie des chromosomes 18q, 17q, 5q et 6q, SZYCH et al. ont suggéré,
qu’en cas de PMP avec tumeur mucineuse appendiculaire et ovarienne, les
tumeurs des deux sites ont la méme clonalité et dérivent d’un méme site, le plus

souvent appendiculaire [23].

~12 ~
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II.ORIGINE OVARIENNE :

Toutes les variétés de tumeurs ovariennes peuvent donner naissance a
un PMP. 1l s’agit le plus souvent de kystes mucineux ou mucoide rompus,
plus rarement il s’agit de tumeurs borderlines « kyste végétant
transitionnel ». Les cancers de 1’ovaire peuvent étre également en cause,
ces cancers sont souvent polymorphes et peuvent résulter de la

dégénérescence d’un kyste primitivement bénin, de la transformation maligne

d’une tumeur végétante ou pouvant étre primitifs.

Toutefois, il y a plusieurs arguments qui sont contre 1’origine ovarienne des
PMP [1] :

< Cette théorie ne peut étre admise chez I’homme.

<> Dans presque tous les cas des PMP, un adénome, une mucocele ou un
carcinome de [I’appendice sont présents a I’examen
anatomopathologique.

<> Les tumeurs mucineuses de 1’ovaire, dans le cadre d’un PMP, sont
préférentiellement localisées a droite (ce qui n’est pas une distribution

normale) et seul 20% siegent a gauche.

~13 ~
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III. ORIGINE MIXTE : appendiculaire et ovarienne :

Cette association est décrite pour la premiére fois par SCHUMANN [6] en
1908. Dans I’étude de DARNIS [24], 78 cas ont été rapportés sur un total de 420
observations (18,6%) ce qui suggere que cette association n’est pas rare, puisque

la fréquence varie entre 16 et 20% selon les séries.

Actuellement, on peut dire que cette étiologie mixte constitue I’élément le
plus discuté des PMP. Les points de divergences entre les différents auteurs se
résument en deux questions :

a) Existe-t-il une relation entre les tumeurs mucineuses ovariennes et
appendiculaires lors d’un PMP ?
b) Peut-on considérer les lésions ovariennes comme des localisations

secondaires des tumeurs appendiculaires, ou I’inverse ?

Pour tenter d’éclaircir ces deux points, plusieurs théories sont possibles :
SUMITHRAN et SUSIL ont avance la theorie de «tumeurs primitives
indépendantes ». Leur étude a porté sur une série de cas de PMP avec
association de mucocele appendiculaire et de tumeur ovarienne. Cette étude a
montré [25] :

e Une absence de bréche a I’examen anatomopathologique de la muqueuse
et de la paroi de ’appendice ainsi que 1’aspect intact de la paroi de I’ovaire et
cela en I’absence de PMP.

e Chez les patients étudiés, les tumeurs appendiculaires étaient bénignes,
alors que les tumeurs ovariennes étaient soit de type borderline, soit montraient
des signes de malignité ce qui va a I’encontre de la théorie d’une diffusion

tumorale dans le sens appendice-ovaire.

~14 ~
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e Rappelons que les tumeurs appendiculaires et les tumeurs ovariennes
n’ont pas la méme origine embryologique (respectivement endodermique et
mésodermique). Toutefois, la possibilité néoplasique synchrone au sein de ces
deux formations est possible. En effet, plusieurs tumeurs mucineuse renferment
un épithélium de surface de type gastro-intestinal (avec sécrétion de mucines) et
’on peut penser que celui-ci subissant un processus de metaplasie aboutit a la
formation de tumeurs mucineuse de type intestinal au niveau de 1’ovaire. 1l s’en
suit donc que ce type d’épithélium est susceptible de subir les mémes influences
(a I’origine de néoplasmes intestinaux) et que les tumeurs, aussi bien ovariennes
qu’appendiculaires, peuvent étre le résultat d’une transformation tumorale

affectant les muqueuses le type intestinal [25].
Pour RONNET, les tumeurs ovariennes sont secondaires a une localisation

appendiculaire, lorsqu’au moins 3 des critéres suivants sont réunis [21]:

1) Ovaires hormaux ou un peu augmentés de volume.

2) Atteinte ovarienne bilatérale.

3) Prolifération focalisée de I’épithélium mucipare avec du mucus
extracellulaire abondant, dans les cas ou I’atteinte est superficielle des
ovaires.

4) Pseudomyxome extensif ou multifocal, dans les cas ou le stroma est
envahi.

5) Rupture de I’adénome appendiculaire, alors que la tumeur ovarienne,
possédant les mémes caracteres histologiques, est intacte.

6) Association avec une tumeur intestinale mucineuse.

~15 ~
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IV.ORIGINE PERITONEALE :
1. Tumeur primitives du péritoine :
% Le mesothéliome péritonéal :

Le mésothéliome péritonéal est une maladie rare qui se caractérise par
I’envahissement diffus des surfaces péritonéales. L’incidence des cas des
mésothéliomes a universellement augmenté depuis 1970. Dans les pays
industrialis€s, son incidence est estimée aujourd’hui de 0,5 a 3 cas par million
d’habitants chez I’homme et de 0,2 a 2 cas par million chez la femme. La
localisation péritonéale des mésothéliomes représente 1/5 a 1/4 de toutes les
formes cliniques de mésothéliome [26].

L’4ge moyen de survenue est de 50 ans (17 a 76 ans) avec la méme
fréquence chez les deux sexes [27].

La tumeur est a différenciation épithéliale ou conjonctive responsable
d’une ascite abondante séreuse ou sérohématique intarissable associée a un
¢paississement des feuillets péritonéaux. L ascite est riche en acide hyaluronique

3, 28].

En dehors de toute association avec une ascite gélatineuse, le diagnostique
différentiel avec un PMP est souvent difficile, ces deux affections pouvant
donner des images similaires a I’échographie et au scanner [6].

Son association avec un PMP ne serait retrouvée que deux fois sur
cing [6, 29].

Le premier cas de mésothéliome primitif accompagné d’ascite gélatineuse
fut signalé par MILLER et NINN [24].

% Les autres formes histologiques sont représentées par : le
fibromyome et le lipomyosarcome [25].

~16 ~
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2. Tumeurs secondaires du péritoine :

e Le carcinome colique qui est associé au PMP dans 0,2 a 0,3% des
cas [10, 30].

e Du pancréas : quelques cas sont rapportés [3, 30, 31].

e Du caecum [32]

e De I’estomac [24, 33]

e Du corps utérin [3]

e De I’intestin gréle [34]

e Du sigmoide [35]

e De lavésicule ou de la voie biliaire principale [33].

En revanche, dans un certain nombre de situations, 1’étiologie demeure

indéterminée. L’adhérence des viscéres est telle que 1’exploration chirurgicale

ou autopsique est irréalisable.

Mais, il faut se rappeler que dans la plupart des cas, 1’origine des PMP est
appendiculaire et/ou ovarienne. La multiplicité des autres étiologies impose une
exploration chirurgicale minutieuse de la cause si I’appendice et ’ovaire sont

normaux.

~17 ~
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La nature biochimique de la substance gélatineuse remplissant la cavité
péritonéale lors du PMP, est proche de la mucine sécrétée par 1’épithélium

digestive, d’ou le terme parfois utilisé « pseudomucine » [36].

Cette substance geélatineuse qui existe en quantité importante, initialement

stérile [3], peut étre secondairement contaminée par la flore intestinale [38].

C’est une substance hyaline amorphe faite d’un amas homogene, anhiste,
PAS + et mucicarmin +. Elle est de plus colorée en rose par 1’éosine et par le
Mac Manus [38].

L’¢tude biochimique de cette substance montre qu’elle est riche en eau

mais, également, de mucine qui est le composant prédominant.

Cette mucine est vraisemblablement une sialomucine. Celle-ci ne présente
pas une spécificité d’organe, clle a été décrite au niveau du tractus intestinal,

dans les kystes ovariens, les glandes salivaires et les poumons.

Les sialomucines ne signent pas un processus pathologique particulier, on
les trouve aussi bien dans les tissus normaux, dans les phénomenes
inflammatoires que dans la mucoviscidose. Dans les processus tumoraux

gastriques, leur augmentation serait en faveur d’une métaplasie [39].

Pour HAKKINEN [40], il existerait une communauté antigénique entre les
glycoprotéines sulfates isolées de cette substance et de I’ACE. Il est assez
difficile d’établir une composition biochimique stable, car il y a d’assez
importantes variations d’un prélévement a un autre. Néanmoins on peut dresser

un schéma d’ensemble :

~19~
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On trouve dans cette gelée essentiellement des acides aminés, des
immunoglobulines, des carbohydrates, du chlorure de sodium, des phosphates,

des carbonates de soude, de 1’'urée, des lipides et des mucoprotéines
[3, 37, 41].
Dans les chiffres d’ODIN et TOMODA la constitution de la substance

mucoide est :

< Eau : 90,5%
<> Glycoprotéine : 7%

<> Sucre : galactose, mannose, galactosamine, fructosamine,
<-acide sialique } 1%

<> 17 acides aminés
< Lipides : 1,5%

L’¢étude biochimique de cette substance gélatineuse ne peut
malheureusement trancher quant a la ou la malignité de la maladie, sauf dans les
rares cas ou la présence de ’acide hyaluronique est détecté et oriente ainsi le

diagnostic vers le mésothéliome péritonéal.

~20~
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Anatomie
Pathologique

)
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Le PMP est une entité clinico-pathologique qui correspond a une atteinte
péritonéale diffuse, composée d’une ascite mucineuse et d’implant épithéliaux

mucineux multifocaux.
I. ETUDE DES LESIONS DU PMP :

1. Macroscopie :

La substance gélatineuse se présente de facon variable. L’épanchement

gélatineux peut avoir trois aspects macroscopiques différents.

e La péritonite gélatineuse dite “jeune” est abondante, jaune ambrée,

parfois rosée.

La viscosit¢ est telle qu’elle ne permet pas 1’évacuation par
I’aspirateur [42], parfois de consistance sirupeuse, plus dure, scléreuse comme
« la gelée de coing » ou en « grappe » lorsqu’elle est constituée de vésicules de
petite taille [9]. Ces masses envahissent toute la cavité abdominale (grand

épiploon, ceecum, intestin gréle, c6lon et ovaire chez la femme) [42].

e Dans la péritonite dite " vieillie", I’exploration chirurgicale peut étre
difficile voire impossible. Les anses intestinales sont souvent bloquées dans une

gangue gélatineuse et fibreuse [42].

La péritonite gélatineuse enkystée ou localisée est rare : elle s’explique par
une reaction inflammatoire du péritoine en réponse a la localisation tumorale.

Dans cette forme, les lésions siégent le plus souvent dans la fosse iliague droite.
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L’ascite est de volume variable pouvant atteindre 10 litres. La substance
gélatineuse contient du tissu collagene, souvent trés hyalinisé, mélangé a la

mucine [42].
2. Histologie :

L’¢lément histologique fondamental est la présence de mucine
extracellulaire dans la cavité péritonéale pouvant étre associée a des cellules

épithéliales mucineuses plus ou moins bien différenciée [12].

L’épanchement renferme des vésicules limitées par un tractus filamenteux

et de fines membranes conjonctives réactionnelles.

Dans les vésicules, on trouve une substance hyaline amorphe transparente,
contenant quelques vacuoles lipidiques. Cette substance mucoide est PAS+,
mucicarmin+. Habituellement acellulaire, elle contient parfois quelques cellules
pouvant permettre de mieux cerner 1’¢tiologie : cellules d’origine épithéliale ou
endothéliale, parfois regroupées en amas en placard, ou encore des

histoplasmocytes témoignant d’une sécrétion inflammatoire.

Au niveau du péritoine, il n’y a ni envahissement, ni destruction des sites
d’implantation des vésicules. Toutefois, le péritoine subit un épaississement
scléreux avec infiltration inflammatoire (rappelant la péritonite chronique) et

aspect de végetations a prédominance, soit conjonctive, soit épithéliale.

En effet, I’élément le plus important a considérer quant a 1’évaluation du

pronostic est la composante épithéliale observée dans le mucus [25].
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3. Classifications du PMP :

» Classification de RONNET et al. :

A partir de 1’analyse des caracteres histologiques des PMP, RONNETT et
al. ont proposé en 1995 une classification histologique établie a partir de

données de survie d’une série de patients [8, 11, 12, 16, 43]:
e L’adénomucinose péritonéale disséminée (AMPD) :

Les lésions peritonéales sont constituées essentiellement de flaques de
mucine extracellulaire abondante sans ou avec des cellules épithéliales
mucineuses peu nombreuses, peu ou modérément atypiques et une activite

mitotique faible. La I€sion initiale est un adénome mucineux de 1’appendice.

Son évolution est relativement bénigne avec une survie supérieure a 80% a

10 ans, sans potentiel métastatique.

e La carcinomatose mucineuse péritonéale avec aspects intermédiaires
(CMP-1) ou avec aspects discordants (CMP-D) (le type hybride ou

intermédiaire) :

Pour la CMP-I, il s’agit d’une association de 1ésions d’adénomucinose et de
rares secteurs d’adénocarcinome bien différencié, la lésion initiale étant un
adénocarcinome mucineux de 1’appendice avec lésions d’adénome associées;
pour la CMP-D, ce sont des 1ésions péritonéales d’adénocarcinome mucineux, la
lesion initiale appendiculaire étant un adénome mucineux avec dysplasie de haut

grade ou un adénocarcinome intra-muqueux sans veéritable carcinome infiltrant.
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Les lésions péritonéales comportent de la mucine extracellulaire associée a

des amas épithéliaux plus abondants, présentant des caractéristiques cyto-

architecturales de carcinome, avec une activité mitotique élevée. La lésion

initiale est un adénocarcinome mucineux appendiculaire [44].

On établira ci-dessous un tableau qui résume les éléments distinctifs des

deux principaux types des PMP selon RONNET et al. :

TABLEAU 1: Eléments distinctifs des deux principaux
types des PMP selon RONNET et al [45, 46].

Adénomatose mucineuse
péritonéale disseminée
(AMPD)

Carcinomatose mucineuse
péritonéale
(CMP)

Tumeur appendiculaire
Aspect macroscopique

Cellularité

Morphologie

Atypies cellulaires
Mitoses
Ganglions envahis
Invasion des organes
Voisins
Survie a 5 ans

Adénome mucineux
Ascite mucineuse, dép6ts
épargnant le gréle
Pauvre

Mucine extracellulaire
abondante contenant de
1”épithélium mucineux
simple ou prolifératif trés
localisé

Minimes
Rares
Rares

Rares (sauf ovaires)
80%

Adénocarcinomes mucineux
Carcinose, avec zones
d’infiltration
Modérée a abondante

Mucine extracellulaire
modérée a abondante
contenant de 1’épithélium
mucineux tres prolifératif ou
des glandes mucineuses ou
des cellules cancéreuses
isolées ou en amas

Modérées a marquées
Peu fréquentes a fréquentes
Fréquents

Fréquente
10%
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> Classification de SUGARBAKER :

SUGARBAKER a proposé en 1995 une classification « chirurgicale » des
localisations péritonéales secondaires, des proliférations mucineuses bénignes et
malignes, d’intérét essentiellement pronostique. Cette classification est moins

utilisée a I’heure actuelle [11, 45, 46].
GradeO:
Mucus « pur » sans aucune cellule identifiable.
Grade 1:

< soit cellules épithéliales flottant librement dans le mucus, isolées ou
en amas, sans aspect de bague a chaton, sans mitose ni atypie.
< soit flagues de mucus plus ou moins bordées de cellules mucineuses

unistratifiées sans atypies.
Grade 2 :
Adénocarcinome mucineux :

<> soit adénocarcinome mucineux avec plus de 80% de mucus.
<> soit adénocarcinome « classique » : flasques tumorales bordées de

cellules pluristratifiées avec activité mitotique et atypies.
Grade 3:

Amas tumoraux avec necrose envahissant les organes voisins, souvent

associés a la présence de cellules en bague de chaton.
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Correspondance de la classification de SUGARBAKER avec celle de
RONNET : [11,45]

e Adeénocarcinome péritonéale disseminée (AMPD): grade 0-1 de
SUGARBAKER.

e Carcinomatose mucineuse péritonéale (CMP): grade 2-3 de
SUGARBAKER.

e Carcinomatose péritonéale avec aspect intermédiaire (CMP-I) : grade
1-2 de SUGARBAKER.

e Carcinomatose péritonéale avec aspect discordant (CMP-D) : grade 2-3
de SUGARBAKER.

» Classification de BRADLEY: [47]

En 2006, BRADLEY a etabli une classification plus simple. Cette
classification comprend deux stades, carcinome mucineux du péritoine bas grade

et carcinome mucineux de haut grade.
Sa correspondance avec la classification de RONNET est la suivante :

e Carcinome mucineux de bas grade comprend: adénomucinose
péritonéale disséminée (AMPD), carcinomatose péritonéale avec aspect
intermédiaire (CMP-1).

e Carcinome mucineux de haut grade correspond a la carcinomatose
mucineuse péritonéale (CMP) et carcinomatose péritonéale avec aspect
discordant (CMP-D).
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TABLEAU 2 : Récapitulatif des classifications du PMP :

Classifications

RONNET [45, 46] SUGARBAKER [11] BRADLEY [47]
Adénomucinose péritonéale
disséminée (AMPD) GRADES 0-1
. s Carcinome mucineux de
Carcinomatose péritonéale
ts intermédiai bas grade
avec aspects intermeédiaires Grades 1-2
(CMP-1)
Carcinomatose péritonéale
avec aspect discordant _ _
Carcinome mucineux de
(CMP-D) Grades 2-3
: __ haut grade
Carcinomatose péritoneale
(CMP)

En fait, la classification exacte des pseudomyxomes pour un malade donné
est complexe car plusieurs grades peuvent coexister au sein de la cavité
péritonéale  (orientant vers [I’hypothése d’une séquence évolutive
«adenomucinose-adénocarcinome »). On tend en tout cas a ne plus considérer le
PMP comme une maladie bénigne, quel que soit son grade car son évolution

naturelle est mortelle [47, 48].
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4. Extension

Les PMP sont habituellement des tumeurs a malignité localisée dans

la cavité péritonéale sans métastase a distance [2, 17].

Pour SUGARBAKER [10], les lésions péritonéales se développent soit par
implantation directe des cellules épithéliales tumorales dans la paroi péritonéale,

soit par extension a travers le liquide d’ascite.

De rares cas de localisations a distance (probablement par voie
hématogene) ont été rapportés dans la littérature. Il s’agit de localisations
pleurales, péricardiques ou pulmonaires. Ces métastases peuvent se présenter
sous forme de nodules mucosécretants [3, 17, 37, 49-51]. Les métastases
ganglionnaires quant a elles, sont trouvées dans 16,7 % des PMP associees a un
adénome appendiculaire et dans 41,7 % des formes associees a un

adénocarcinome [16].
5. Etude des tumeurs primitives :

Des ¢tudes récentes, s’appuyant sur des analyses immunohistochimiques et
de biologie moléculaire, ont démontré 1’origine appendiculaire de la quasi-
totalité des PMP, avec une extension secondaire ovarienne éventuelle [22, 23].
Ces résultats ont été notamment obtenus par I’étude de I’expression du gene
MUC2, codant pour une protéine constituant la mucine ; la protéine a été
retrouvée dans les pseudomyxomes et les tumeurs mucineuses appendiculaires,
et non dans les tumeurs ovariennes primitives. Les tumeurs mucineuses
ovariennes, Initialement considérées comme ¢étant a origine des

pseudomyxomes, peuvent donner des implants tumoraux péritonéaux appelés
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carcinose péritonéale, mais pas de pseudomyxome véritable. La carcinose
péritonéale d’origine ovarienne se distingue en particulier du PMP par une plus

faible quantité de mucine par rapport a la quantité de cellules tumorales [22].

Compte tenu de ces données, les PMP dont I’origine ovarienne est certaine
ne constitueraient plus qu’un faible pourcentage. Les seules tumeurs ovariennes
primitives capables d’une authentique dissémination pseudomyxomateuse
seraient les tératomes kystiques matures, peut étre par [’existence d’un

contingent gastro-intestinal dans ces tumeurs embryonnaires [52].

Enfin, une minorité des PMP proviendrait de la rupture de tumeurs

mucineuse digestives extra-appendiculaire, d’origine gastrique ou colique.

Notons enfin quelques cas rapportés de PMP associés a un

cystadénocarcinome de 1’ouraque [53].

Ces constatations nous incitent a étudier les tumeurs mucineuses
appendiculaires et les tumeurs ovariennes qui pourront étre a 1’origine des PMP,

on distingue :
a. La mucocele appendiculaire :

La mucocele appendiculaire correspond a une dilatation de I’appendice par
accumulation de mucus dans sa lumicre, quelle qu’en soit son origine (bénigne

ou maligne) [54].

Par ordre de gravité croissante, les Iésions responsables peuvent étre les
suivantes [55, 56] :
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< le kyste rétentionnel correspond a 1’accumulation de mucus par
obstruction non tumorale de la lumiére appendiculaire, par un
stercolithe, une sténose inflammatoire, une compression extrinséque. ..

< I’hyperplasie villeuse épithéliale, lorsqu’elle est en cause, peut étre
diffuse ou localisée. L atteinte est confinée a la muqueuse.

< le cystadénome mucineux est une tumeur mucineuse bénigne,
atteignant la muqueuse, avec parfois certains degrés de dysplasie.

< le cystadénocarcinome mucineux est une tumeur maligne,
caractérisée par des signes de malignité cellulaire, une réaction
stromale et un envahissement de la musculaire muqueuse. Le
cystadénocarcinome bien différencié, défini par plus de 50 % de
composante mucineuse, est parfois difficile a distinguer du
cystadénome en 1’absence d’envahissement de la musculaire
mugueuse. On utilise alors le terme de tumeur mucineuse a malignite
incertaine.

b. Les tumeurs ovariennes :

Les tumeurs de 1’ovaire sont classées selon 1’OMS en trois groupes
principaux selon qu’elles dérivent de 1’épithélium de surface ovarien (tumeurs
épithéliales), des cellules de la lignée germinale (tumeurs germinales), du stroma

ovarien ou des cordons sexuels (tumeurs stromales et des cordons sexuels) [57].

Vu que les tumeurs épithéliales sont les plus fréquentes (elles représentent
60% de D’ensemble des tumeurs), nous développeront 1’aspect

anatomopathologique de ces tumeurs.
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> Tumeurs épithéliales séreuses et mucineuses :

60% des tumeurs séreuses sont bénignes, 15 % sont borderline et 25% sont
malignes. 80% des tumeurs mucineuses bénignes, 10 a 15% sont borderline et 5
a 10 % sont malignes [58].

e Formes bénignes

Les tumeurs séreuses bénignes sont le plus souvent Kkystiques
(cystadénome) mais peuvent aussi se présenter sous une forme mi-kystique
(cystadénofibrome) ou plus rarement solide (adénofibrome). L atteinte bilatérale
est un €lément plutot en faveur d’une tumeur séreuse. Le cystadénome sereux
est uni ou biloculaire, a parois fines de moins de 3 mm [58]. Le cystadénome
mucineux est une tumeur Kkystique de plus grande taille, plutét unilatérale,
multiloculaire (fig. 1). Le cystadénofibrome associe une composante kystique
souvent multiloculaire a une portion solide fibreuse [59, 60]. Cette tumeur est de
diagnostic difficile en raison de la présence inconstante (50 % des cas) de sa
composante solide (aspect alors semblable au cystadénome), cette derniére
pouvant alors, dans certains cas, simuler en imagerie une forme maligne [61].
Les cystadénofibromes sont rares (2 % des tumeurs ovariennes), essentiellement
séreux, plus rarement mucineux, voire endométrioide [59]. L’adénofibrome est
une tumeur blanchatre fibreuse contenant des microkystes.

e Formes borderlines

Elles se définissent par une prolifération épithéliale sans invasion stromale.
Elles se caractérisent par la présence de végétations papillaires endokystiques ou
exokystiques s’étendant a la surface de I’ovaire. Ces formations papillaires sont
plus frequentes dans ces formes borderlines mais, elles sont non spécifiques
[57].

~32 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

Les tumeurs borderline séreuses papillaires de surface sont un sous-type
tumoral de développement exclusif exophytique a la surface de ’ovaire, ce
dernier conservant une forme et une morphologie normale. Elles peuvent

s’accompagner d’ascite et d’implants péritoneaux invasifs ou non invasifs [62].
e Formes malignes

L’association d’une composante solide prédominante, d’une paroi et des
cloisons épaisses et irrégulieres, de calcifications de remaniements
nécroticohemorragiques signe une forme maligne de type cystadénocarcinome
[58].

Ces tumeurs se caractérisent par la présence de nombreuses atypies
cytonucléaires ainsi que la présence de cellules épithéliales dans le mucus et

I’invasion du stroma qui signent la malignite¢.
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Fig. 1 : Cystadénome mucineux « secondaire » sur mucocele appendiculaire

rompue avec pseudomyxome péritonéal. (Piece opératoire) [57]
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Entre Janvier 1996 et Décembre 2010, 13 cas de PMP ont été colligés a la

clinique chirurgicale B du CHU Ibn Sina Rabat.

Notre étude a pour but d’établir les moyens diagnostiques et les modalités

thérapeutiques afin de mettre le point sur cette pathologie et de prévenir ses

complications, notamment les récidives qui font la gravité de cette maladie.

Pour chaque dossier, nous avons recueilli les données suivantes :

<>

SR R SR

L’age

Le sexe

Le motif d’hospitalisation

Les antécédents

Les signes fonctionnels

Les signes physiques

La paraclinique
Biologie : NFS, ionogramme, EPP, marqueurs tumoraux, VS, CRP,
Radiologie : radiographie des poumons, échographie abdominale,
TDM abdominale, opacifications digestives, examens
endoscopiques.
Ponction d’ascite.

Examen anatomopathologique.

<> Compte rendu opératoire.

<> Evolution
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(Observations

~37 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

Fiche Patient 1

DH : 11/07/1996

Nom M.M.

Age 66 ans

Sexe Masculin.

Motif d’Hospitalisation Distension abdominale
Antécédents Tabagique 15 PA

Signes fonctionnels

-Distension abdominale importante.
-Vomissements alimentaires.
-Asthénie, amaigrissement.

Signes physiques

-Abdomen distendu + Hernie ombilicale.
-Matité diffuse + OMI prenant le godet.

Biologie

NFS Hb : 8,6g/dI
lonogramme Normal.
EPP Hypoalbuminémie : 27,4g/1

Hypergammaglobulinémie : 18g/I

Marqueurs tumoraux

VS-CRP

VS all7mm

Radio pulmonaire

Sans particularité.

Echographie Abdominale

- Epaississement des anses intestinales.
-Ascite abondante cloisonnée (fig.2).

TDM abdominale

Epanchement d’allure gélatineux intrapéritonéal (fig.3) réalisant des
empreintes au niveau du foie et responsable d’une petite hernie ombilicale
(fig.4) et inguino-scrotale gauche (fig.5), sans masse détectable.

Opacifications digestives

TG : Hernie hiatale par glissement. Diverticule du D I1l. Opacité diffuse de
I’abdomen en rapport avec ’ascite.

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

-Liquide jaune, épais et coagulé. Rivalta positive, albumine : 38g/l. Quelques
lymphocytes réguliers, rare PN et histocytes, petits placards de cellules
mésothéliales. Absence de cellules néoplasiques.

Acte chirurgical

-VAC : médiane sus ombilicale élargie en sous ombilicale.

-A P’exploration : liquide gélatineux jaune citrin (10L) avec masses tumorales
blanchatres au dépend du grand épiploon.

-Geste réalisé : réduction tumorale de la masse +appendicectomie.

Examen
anatomopathologique

Evolution

Patient perdu de vu.
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Fig.3 : coupe scannographigue axiale montrant
un énorme épanchement intrapéritonéal.
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Fig.4 : coupe scannographique axiale montrant
un énorme épanchement intrapéritonéal responsable d’une petite hernie ombilicale.

Fig.5 : Coupe scannographique axiale montrant
une hernie inguino-scrotale gauche due a I’ascite.
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Fiche Patient 2

DH1 : 1991 DH2 : 24/10/1996 DH3 : 09/1997

Nom S.M.

Age 45 ans

Sexe Féminin.

Motif d’Hospitalisation | H1 Masse abdominale.

H2 Distension abdominale.
H3 Distension abdominale.
Antécédents RAS
Signes fonctionnels H1 -Augmentation du volume abdominal.
H2 -Augmentation du périmetre abdominal.
H3 -Augmentation du volume abdominal.
-Dyspnée-+constipation+dysurie+ pollakiurie.
-Amaigrissement+Asthénie.
Signes physiques H1 -Masse abdominale ferme.
H2 -Cicatrice de laparotomie.
-Distension abdominale.
H3 -Cicatrice de laparotomie.
-Distension importante & concavité inferieure,
I’ombilic est déplissé.
-CVC.
-Masse abdominale de consistance ferme, mobile par
rapport au plan cutané.
-Matité intéressant la totalité de I’abdomen.
Biologie NFS -
lonogramme -
EPP -
Marqueurs tumoraux -
VS-CRP -

Radio pulmonaire H1+H2+H3 : normale.

Echographie H1 -

Abdominale H2 En faveur d’une ascite
gélatineuse ou une carcinose
péritonéale.

H3 -
H1 -
H2 En faveur d’une ascite
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TDM abdominale gélatineuse ou une carcinose
péritonéale.
H3 -
Opacifications H1 -
digestives H2 -
H3 TG : normal.
Examens -

endoscopiques

Ponction d’ascite -

Acte chirurgical H1 -Hystérectomie et annexectomie bilatérale.

H2 - VAC : xyphopelvienne itérative.

-A Pexploration : Envahissement tumoral englobant la
rate, I’estomac et le foie. La VB est inaccessible, la face
post de la tumeur parait mobilisable mais adhérente a la
moitié droite du colon transverse.

Evacuation de I’ascite gélatineuse (8L).

-Geste réalisé : le geste chirurgicale s’est limité a une
simple biopsie de la tumeur.

H3 -
Examen -
anatomopathologique
Evolution 19/10/1998 : la patiente a présenté une fistule pariétale donnant

issue & un liquide gélatineux
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Fiche Patient 3

:2003 DH3 :21/03/2005

Nom H.D.
Age 54 ans
Sexe Masculin
Motif H1 Distension abdominale.
d’Hospitalisation H2 Distension abdominale.
H3 tuméfaction épigastrique.
Antécedents RAS
Signes fonctionnels H1 Augmentation progressive du volume abdominal.
H2 Augmentation du volume abdominal.
-Tuméfaction de la région épigastrigue augmentant progressivement de
H3 volume.
-Vomissements alimentaires post prandiaux.
-Amaigrissement chiffré a 10kg.
Signes physiques H1 -Matité abdominale diffuse.
-Adénopathie inguinale gauche et axillaire droite
H2 -Distension abdominale.
-CVC abdominale.
H3 -Masse épigastrique d’environ Sem de diamétre, dure, non réductible, fixée au
plan profond, non douleureuse et bien limitée.
-Adénopathie cervicale gauche.
Biologie NFS Normale.
lonogramme | Normale.
EPP -
Marqueurs -
tumoraux
VS-CRP VS a 105mm.
Radio pulmonaire Sans particularite.
Echographie -Foie hyperéchogéne.
Abdominale -Présence d’un épanchement trés échogéne avec un aspect tissulaire par
H1 endroit.
-Péritoine fin avec de petits nodules visibles.
-FID : un appendice légerement augmenté de volume, avec paroi de 1 cm
nodulaire suspecte.
C/C : ascite gélatineuse ? appendice suspect.
H2 -
-Présence au niveau de la région épigastrique d’un volumineux processus
Iésionnel hétérogéne hypoéchogeéne, tissulaire, arrondi, de 10cm de diamétre
semblant étre d’origine digestive.
H3 -Présence en inter-hépato-diaphragmatique d’une formation liquidienne
étendue hypoéchogéne hétérogene réalisant des empreintes sur le foie.
-Présence au niveau pelvien d’une formation de méme allure.
C/C : récidive du PMP?
TDM abdominale H1 Sans particularité.
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H2 Epanchement intrapéritonéal trés abondant type gelatineux (fig.7). Bord spiculé
du foie. VB lithiasique.
H3 -
Opacifications H1 -LB : Opacification de la partie initiale de 1’appendice : appendicectomie ?
digestives appendice tumorale ?
H2 -TOGD : grosse masse gastrique a développement exo-luminal.
H3 -
Examens H1 FOGD et rectoscopie normales.
endoscopiques H2 -
H3 FOGD montre une tumeur sténosante du cardia. La biopsie : carcinome
gastrique colloide muqueux a cellules indépendantes mucipares.
Ponction d’ascite H1l liquide gélatineux dont I’analyse a montré 220GB/mm3 et 8000GR/mm3.
H2 -
H3 -
Acte chirurgical H1 - VAC : médiane sus ombilicale.
-A Pexploration : liquide gélatineux de grande abondance. Aucune tumeur
primitive n’a été individualisée.
-Geste réalisé : biopsie du grand épiploon et du foie.
H2 -VAC : médiane itératif.
-A P’exploration : Liquide gélatineux. Appendice qui est en situation pelvienne
avec présence a son bout d’une mucocele.
-Geste réalisé : Aspiration du liquide gélatineux (9L).
Libération de multiples adhérences interdigestives et inter pariéto-digestives.
Viscéralyse soigneuse avec déroulement de la totalité du gréle dont les anses
sont agglutinées par deux ou par trois et engainées d’une fausse membrane a la
maniére d’une péritonite encapsulante.
Appendicectomie avec tumérerectomie.
H3 -VAC: médiane itérative.

-A DPexploration : Tumeur pleine d’amas gélatineux au niveau de [’arriére
cavité de 1’épiploon. Multiples amas colloides (mucus) durs disséminés dans
toute la cavité surtout au niveau sus mésocolique.

-Geste réalisé : Evacuation du mucus. Biopsie de la tumeur et de 1’épiploon.

Examen
anatomopathologiq
ue

Evolution

Patient perdu de vu.
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Fig.6 : coupe scannographique axiale montrant
un scalloping hépatique et splénique.

Fig. 7: coupe scannographique axiale montrant
un épanchement intrapéritonéal important.
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Fiche Patient 4
DH : 05/12/1997

Nom F.K.

Age 27 ans

Sexe Féminin

Motif d’Hospitalisation Distension abdominale.

Antécédents -Tuberculose pleuro-pulmonaire traitée il ya 7 ans.

-Traitée pour maladie rhumatismale ?

Signes fonctionnels

-Augmentation progressive du volume abdominal.
-Douleurs pelviennes intermittentes.
-Amaigrissement non chiffré + AEG.

Signes physiques

-Paleur cutanée + Conjonctives décolorés.

-Légeére distension abdominale.

-Masse abdomino-pelvienne mal limitée, de consistance ferme, douleureuse.
-OMI.

-Signe de flot négatif, pas de signe de glacon.

-Matité déclive.

-Déformations des 2 mains en coup de vent cubital.

Biologie

NFS Anémie a 7,4g/dl microcytaire normochrome.
lonogramme -
EPP Hypergammaglobulinémie a 34g/l.

Marqueurs tumoraux -

VS-CRP VS alll mm.

Radio pulmonaire

Opacités basales bilatérales en bande, traduisant une atélectasie en bandelette de fleischner
due a la surélévation des coupoles diaphragmatiques.

Echographie Abdominale

-Foie refoulé complétement en intercostal.

-Existence d’un épanchement trés échogene cloisonné intéressant tout 1’abdomen. Vessie
refoulé sur le coté.

C/C : ascite gélatineuse ? masse ovariennes ?

TDM abdominale

Aspect évocateur d’une volumineuse masse tumorale cloisonnée avec nodules tissulaires au
niveau du pelvis : cystadénome ovarien gauche avec ascite importante (fig.8, 9).

Opacifications digestives

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

-Aspect laiteux (chyleux).
-Absence de coagulum.
-Réaction Rivalta négative.

Acte chirurgical

-VAC : médiane sous ombilicale.

-A Dexploration : Ascite gélatineuse cloisonnée. Présence de nombreuses adhérences
contenant du caséum.

-Geste réalisé : biopsie du péritoine pariétal.

Examen
anatomopathologigue

Evolution

Patiente perdue de vu.
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0.0 -

a:o/tz-.o\ »

GASTRQ LU

Fig.9

Fig.8, 9 : coupe scannographique axiale montrant une masse
tumorale cloisonnée au dépend de 1’ovaire gauche.
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Fiche Patient 5
DH1 : 1993 DH2 :1995 DH3 : 23/03/1998

Nom H.D.
Age 63 ans.
Sexe Feminin.
Motif d’Hospitalisation H1 Distension abdominale.
H2 Distension abdominale.
H3 Distension abdominale.
Antécédents RAS
Signes fonctionnels H1 -
H2 -
H3 Distension abdominale importante.
Signes physiques H1 -
H2 -
H3 -
Biologie NFS -
lonogramme -
EPP "
Marqueurs tumoraux -

Radio pulmonaire Face

H1

Echographie Abdominale -
H2 -
H3 -
TDM abdominale H1 -
H2 -
H3 -
Opacifications digestives H1 -
H2 -
H3 -
Examens endoscopiques -
Ponction d’ascite -
Acte chirurgical HI1 | -VAC : médiane sus et sous ombilicale. ]
-A Pexploration : tumeurs ovariennes bilatérales + MA + meétastase
hepatique. ) o ) )
-Geste réalisé : appendicectomie bilatérale + appendicectomie.
H2 | -VAC : mediane sus et sous ombilicale.
-A P’exploration : liquide gélatineux.
-geste réalisé : évacuation de ’ascite gélatineuse.
H3 [ -VAC : médiane sus et sous ombilicale itérative. ]
-A Pexploration : liquide gélatineux, présence carcinose péritonéale,
de nodules de perméations sous cutan¢, d’un épaississement tumoral
du grand epiploon, un foie truffé de métastases.
-Geste réalisé : Evacuation de 10L d’ascite.

Examen anatomopathologique

H1 : cystadénome des ovaires + MA.

Evolution

Patiente perdue de vu.
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Fiche Patient6
DH : 23/03/1998

Nom M.E.

Age 60 ans

Sexe Feminin.

Motif d’Hospitalisation Distension abdominale.
Antécédents -Cataracte bilatérale depuis 7 ans.

-Opérée pour lithiase rénale droite il ya 8 ans.

Signes fonctionnels

-Douleur épigastrique intense type torsion.

- Distension abdominale.

-Vomissements alimentaires puis bilieux + Pyrosis.
-Constipation chronique.

-Anorexie + asthénie + amaigrissement.
-Incontinence urinaire.

Signes physiques

-Abdomen distendu, ombilic déplisse.
-CVC.

-Matité diffuse et déclive.

-TV : MLU droite.

Biologie

NFS Normale.
lonogramme Normal.
EPP -

Marqueurs tumoraux -

VS-CRP -

Radio pulmonaire

Coupoles diaphragmatiques Iégérement surélevées.

Echographie Abdominale

Tumeur ovarienne probable avec ascite carcinomateuse possible avec au niveau
de la FID une image anéchogene de 4,7 mm de son grand axe.

TDM abdominale

-Présence d’une ascite diffuse, abdomino-pelvienne, dense exercant un effet de
masse sur les viscéres abdominaux réalisant des images d’encoches sur le bord
externe de la rate et sur le parenchyme hépatique (fig.10) qui est d’ailleurs
atrophique et entraine un refoulement des anses digestives.

-Au sein de cet épanchement on note la présence d’un processus lésionnel de la
FID de densité mixte avec un centre kystique arrondi et possédant en périphérie
une composante charnue avec prolongement réalisant 1’aspect de « septas » et
renfermant des calcifications punctiformes (fig.11+12).

C/C : aspect compatible avec un PMP d’origine ovarienne ou appendiculaire.

Opacifications digestives

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

Acte chirurgical

-VAC médiane sus et sous ombilicale.

-A Pexploration : Ascite gélatineuse, Foie et rate siége de nodules imétastase?).
Tumeur volumineuse (25 cm de diameétre) bourgeonnante en chou-fleur et siége
au niveau du colon ascendant, 1’ovaire droite semble envahi.

-Geste réalisé : Hémicolectomie droite emportant 10 cm du gréle et s’arrétant
avant I’angle colique droit.

Anastomose iléo-colique termino-terminal.

Péritonisation. Cure d’une hernie ombilicale.

Examen anatomopathologique

Evolution

21/09/1998 : bonne évolution, pas d’ascite, état général conservé.
21/12/1998 : pas d’épanchement péritonéal a I’échographie.

22/05/1999 : éventration & I’examen abdominal, palpation de nodules
intrapéritonéaux.

04/10/1999 : patient en bon état général mais présente des OMI bilatéraux, il
s’agit d’un blocage lymphatique
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SSmteeter s

Fig.10 : coupe scannographique axiale montrant des images d’encoche réalisée

par I’ascite sur le parenchyme hépatique.
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L/u -{0!4/ 1071

Fig. 11: coupe scannographique axiale montrant un processus lésionnel au niveau
de la FID a double composante, kystique au centre et charnu en périphérie avec un
épanchement important refoulant le gréle (C-).

Fig.12 : coupe scannographique axiale montrant le processus lésionnel
de la FID légérement rehaussé aprés injection du PC.
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Fiche Patient 7
DH : 12/10/2004

Nom AM.

Age 53 ans

Sexe Féminin.

Motif d’Hospitalisation | Masse abdominale.

Antécédents -Diabétique depuis 4 ans sous ADO.

-Cholécystectomisée en 1976.

Signes fonctionnels

-Tuméfaction pelvienne droite augmentant progressivement de volume.
-Douleur pelvienne irradiant vers le dos et membres inférieurs, type brulure.
-Amaigrissement non chiffré.

Signes physiques

-Cicatrice de laparotomie médiane sus ombilicale.

-Masse mobile par rapport aux 2 plans superficiel et profond (20cm/18cm).
Biologie NFS Normale.
lonogramme GAJ: 1,99¢g/1.
Urée : 5,5mg/l.
EPP -
Marqueurs tumoraux -
Radio pulmonaire Normale.

Echographie
Abdominale

-Utérus siege d’un myome corporel antérieur mesurant 43x24mm, refoulant la ligne
médiane de vacuité en arriére.

-Présence d’une volumineuse masse kystique multi cloisonnée de (22x11cm) au
niveau de I’ovaire droit.

TDM abdominale

Opacifications
digestives

Examens
endoscopiques

Ponction d’ascite

Acte chirurgical

-VAC médiane sous ombilicale.

-A Pexploration : Liquide gélatineux peu abondant. Enorme tumeur kystique
gélatineuse en rapport avec 1’ovaire droit + mucocéle appendiculaire.

-Geste réalisé : une annexectomie droite emportant la tumeur + Hystérectomie totale
emportant 1’annexe gauche.

Résection iléo-caecale aprés ligature de I’artére iléo-caeco-colo appendiculaire.
Confection d’une anastomose iléo-colique termino-latéral sur la bandelette.
Omentectomie.

Examen
anatomopathologique

-Cystadénome mucineux des ovaires sans signe de malignité.
-Myomes utérins avec endométriose interne, absence de signe de malignité.

Evolution

14/03/2005 : I’échographie abdominale montre une vessie distendue et un foie
homogene avec absence de masses
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Fiche Patient 8
DH : 17/11/2006

Nom AS.

Age 35 ans.

Sexe Masculin.

Motif d’Hospitalisation Distension abdominale importante.
Antécédents Tabagique 14 PA, sevré il ya 1 mois.

Signes fonctionnels

-Augmentation progressive du volume abdominal sans trouble de transit, ni
hémorragie digestive.

Signes physiques

-Amaigrissement non chiffré.

-OMI prenant le godet.

-CVC.

-Augmentation importante du volume abdominal avec matité diffuse.
-Masse épigastrique mal limitée a la palpation.

-Submatité au niveau des 2 bases pulmonaires.

Biologie

NFS Anémie a 10,5g/dl
Thrombocytose a 910.000/mma3.

lonogramme Normal.

EPP -

Marqueurs tumoraux AFP élevée.

VS-CRP -

Radio pulmonaire

-Coupoles diaphragmatiques surélevées (fig.14).

Echographie Abdominale

-Ascite d’allure gélatineuse de grande abondance.

TDM abdominale

-Présence d’un épanchement intrapéritonéal, liquidien, impur, ou flottent les
viscéres (fig.13).

-Petite formation nodulaire hypodense de 11x13 mm en intrasplénique.
-Absence de masse intra abdominal.

Opacifications digestives

Examens endoscopiques

-FOGD sans anomalies.

Ponction d’ascite

-Hyperplasie mésothéliale
-Absence de cellules suspectes.

Acte chirurgical

-VAC : médiane sus et sous ombilicale.

-A Pexploration : Ascite gélatineuse. Processus de carcinose péritonéal
englobant les viscéres avec greffes néoplasiques disséminées dans tout
I’abdomen. Enorme géteau péritonéal. Arri¢re cavité prise dans le processus
-Geste réalisé : Réduction de la masse péritonéale, évacuation de 1’ascite
incompléte du fait que tout le tube digestif est pris dans la carcinose.
Biopsie pariétale.

Examen anatomopathologique

Carcinome péritonéal mucineux Grade I.

Evolution

Malade décédé en post opératoire immédiat par arrét cardio-respiratoire.
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Fig.13 : coupe scannographique axiale montrant un épanchement intrapéritonéal

impur, ou flottent les viscéres.

Fig. 14: radiographie pulmonaire montrant une ascension des coupoles

diaphragmatique due a une ascite importante
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Fiche patient 9
DH : 30/04/2008

Nom F.B.

Age 60 ans.

Sexe Féminin.

Motif d’Hospitalisation | Distension abdominale.
Antécédents -Diabétique depuis 4 ans.

-Opérée pour mucocéle appendiculaire il ya 2 ans.

Signes fonctionnels

-Augmentation progressive du volume abdominal.
-Vomissement + Dyspnée.
-Amaigrissement non chiffré + Asthénie.

Signes physiques

Abdomen distendu avec ombilic déplissé.
-Cicatrice de laparotomie.
-Epanchement peu mobile a la percussion.

Biologie

NFS Normale

lonogramme GAJ : 1.55¢g/1
PAL : 157Ul/1

EPP Non faite.

Marqueurs tumoraux CA125 : 14,07Ul/ml (normal)

VS-CRP -

Radio pulmonaire

Légére surélévation des coupoles.

Echographie
Abdominale

Ascite de grande abondance avec image kystique rétropéritonéale de 97/66 mm anéchogéne
(fig.15) kyste séromucoide ? myxome ?

TDM abdominale

-Présence d’un épanchement péritonéal de grande abondance a contenu épais et sicge de
cloisons centrales qui refoule les anses intestinales, la graisse mésentérique et les organes
rétropéritonéaux avec discrete UHN droite.

-Infiltration du tablier épiploique et de la graisse mésentérique qui est le siége de micronodules.
-Foie et rate normaux mais refoulés.

C/C : aspect en faveur d’un PMP.

Opacifications
digestives

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

-Liquide cytologiquement pauvre et comporte sur un fond mucoide quelques leucocytes
polymorphes sans éléments épithéliaux identifiables.
-Absence de cellules suspectes.

Acte chirurgical

-Incision médiane & cheval sur I’ombilic.

-A I’exploration : Trés grande quantité d’ascite gélatineuse.

Kyste de I’ovaire gauche rompu dans la cavité ombilicale, présence d’une carcinose péritonéale.
Foie truffé de métastase.

-Geste réalisé : Annexectomie gauche avec multiples biopsies péritonéales.

Examen
anatomopathologique

-La tumeur ovarienne gauche est en faveur d’un cystadénome mucineux borderline.
-La biopsie du péritoine et du grand épiploon sont en faveur d’une adénomatose péritonéale
disséminée. (grade 0 de SUGABAKER = carcinome de bas grade selon BRADLEY)

Evolution

Patiente perdue de vue.
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Fig.15 : aspect échographique montrant une ascite de grande abondance

avec une image kystique rétropéritonéale anéchogéne.
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Fiche Patient 10

DH1 : 04/06/2009 DH2 : 03/08/2010

Nom B.E.

Age 50 ans

Sexe Masculin

Motif d’Hospitalisation | H1 Distension Abdominale

H2 Distension Abdominale
Antécédents RAS
Signes fonctionnels H1 Distension abdominal progressive + Constipation chronique
+ AMG modere.
H2 Distension abdominale.

Signes physiques -Distension abdominal + HMG nodulaire.

Biologie NFS Anémie a 8,9g/dl normochrome microcytaire.

lonogramme Normal.

EPP aglobuline: 25,3g/1

Marqueurs tumoraux AFP : 1,94ng/ml.

VS-CRP CRP : 96mg/I
Radio pulmonaire H1 Normal.

H2 Normal.

Echographie H1 Foie siege de multiples 1ésions kystiques réalisant un aspect en nid d’abeille,

Abdominale occupant tout le foie laissant quelques longuettes de parenchyme apparemment
sain.

Ces lésions kystiques sont diffuses a toute la cavité abdominale et dont le contenu
est tant6t hypoéchogéne et tantét hyperéchogéne.
Aspect tissulaire an niveau du pelvis avec quelques calcifications en son sein.
Ascite interanse.
C/C : hydatidose hépatique et péritonéale ? PMP ?

H2 -

TDM abdominale H1 Présence de 2 images kystiques au niveau du segment IV et III. Leur densité n’est
pas modifiée a la I’injection du PC. Associé a un épanchement péritonéal siége de
fines cloisons légérement rehaussées apres injection du PC avec empreintes
cycliques sur les bords du foie (fig.16).

H2 Présence d’épanchement de grande abondance de densité liquidienne impure
présentant de fines cloisons en son sein, remplissant tous les espaces péritonéaux et
réalisant des empreintes sur le foie et la rate.
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Opacifications
digestives

Examens
endoscopiques

Ponction d’ascite

Ramene du liquide gélatineux.

Acte chirurgical

H1

-VAC: a cheval sur I’ombilic.

-L’exploration : Ascite gélatineuse de grande abondance épaisse avec de multiples
kystes.

Foie refoulé en haut difficilement explorable.

Volumineuse tumeur gastrique prenant le colon et le grand épiploon.

-Le geste réalisé : Aspiration évacuation de 1’ascite, biopsie péritonéale, biopsie
tumorale et biopsie de la matiére kystique de I’ascite.

H2

-VAC : médiane xypho-pubienne itérative.

-L’exploration : Ascite gélatineuse.

-Geste réalisé : viscéralyse et aspiration de la gélatine. Décollement colo-pariétal
droit, gastro-épiploique et colo-pariétal gauche.

Colectomie totale et fermeture du moignon iléal. Anastomose iléo rectale latéro-
terminale.

Examen
anatomopathologique

H1

H2

PMP grade 1 de SUGARBAKER correspondant a un adénocarcinose péritonéale
disséminée selon la classification de RONNET.

Une limite chirurgicale est atteinte.

Le curage retrouve 4 ganglions libres de tout processus tumoral.

Evolution

Patient décédé suite a une péritonite post opératoire.
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Fig.16 : aspect scannographique axiale montrant un épanchement péritonéal siége de fines cloisons

lIégérement rehaussées aprés injection du PC avec empreintes cycliques sur les bords du foie.
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Fiche Patient 11
DH1 : 2003 DH2 : 23/04/2010

Nom B.M.
Age 69 ans.
Sexe Féminin.
Motif d’Hospitalisation H1 Distension abdominale.
H2 Distension abdominale.
Antécédents RAS.
Signes fonctionnels H1 -Augmentation du volume abdominal.

H2 -Augmentation progressive du volume abdominal
-Douleur de la fosse iliaque droite et gauche type pesanteur d’intensité
modérée.

-Amaigrissement+AEG.
Signes physiques H1 Abdomen distendu + Matité diffuse.
H2 -Cicatrice de laparotomie a cheval avec 1’ombilic.
-Abdomen distendu, ombilic déplissé.
-Matité diffuse a la percussion.
Biologie NFS Anémie & 8,6g/dl microcytaire normochrome.
lonogramme Normal.
EPP Ho L
Marqueurs tumoraux CA125 : 41 Ul/ml (élevé).
VS-CRP CRP : 33,8 mgl/l.
Radio pulmonaire H1 -

H2 Normale.
Echographie Abdominale H1 -

H2 Présence d’un épanchement échogéne compatible a une ascite gélatineuse.
TDM H1 -

H2 -Au niveau abdominal : Ascite de grande abondance cloisonnée, avec des
calcifications de certains cloisons marquant un scalloping sur le foie sans
lésions focales individualisables au niveau du foie.

-Au niveau thoracique : micronodules intraparenchymateux diffus
bilatéraux a topographie surtout pleurale.

Opacifications digestives -

Examens endoscopiques -

Ponction d’ascite -

Acte chirurgical H1 -VAC : médiane a cheval sur I’ombilic.
-A P’exploration : Ascite gélatine abondante (8 a 10L) en rapport avec
des kystes ovariens bilatéraux, appendice tumoral plein de gélatine.
-Geste réalisé: Evacuation de la gélatine, ligature bilatérales des trompes,
ovariectomie emportant les masses kystiques, appendicectomie compléte.

H2 La patiente n’a pas été opérée vu les résultats de 1’échocoeur (Ventricule
Gauche dilaté et fraction d’éjection & 55%).

Examen anatomopathologique H1 Mucocéle appendiculaire associée a un cystadénome mucineux de
1’ovaire droit et gauche.

H2 -

Evolution

Patiente perdue de vue.
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Fiche Patient 12

DH : avril 2010

Nom B.A.

Age 62 ans

Sexe Féminin.

Motif d’Hospitalisation Douleur abdominale.
Antécédents RAS.

Signes fonctionnels

-Douleur abdominale diffuse sans irradiation.
-Vomissements intermittents + Dyspnée.

Signes physiques

-Abdomen distendu.
-Flot positif, glagon négatif + Matité diffuse.

Biologie

NFS Sans anomalies.
lonogramme Sans anomalies.
EPP hypoalbuminémie a 23,75g/I.

Marqueurs tumoraux CA125: 32,10Ul/ml (normale)

VS-CRP -

Radio pulmonaire

Normale.

Echographie Abdominale

Présence d’un épanchement intrapéritonéal de grande abondance,
impur renfermant de multiples images hyperéchogenes sans
véritables cloisons visibles siégeant au niveau des gouttieres
pariéto-coliques en périphrénique, en interanse et dans le Douglas.

TDM abdominale

-Ascite de grande abondance.
-Processus tumoral ovarien, double composante : kystique et
tissulaire

Opacifications digestives

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

Acte chirurgical

-VAC : médiane sous ombilicale.

-A Pexploration : Ascite gélatineuse de grande abondance. Tumeur
ovarienne gauche.

-Geste réalisé : Ovariectomie gauche + Appendicectomie +
Omentectomie.

Examen anatomopathologique

11 s’agit d’un cystadénocarcinome mucineux ovarien.

Me¢tastases épiploiques d’un cystadénocarcinome mucineux.
Infiltration de la séreuse appendiculaire par un cystadénocarcinome
mucineux.

Evolution

Patiente a revoir en consultation.
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Fiche Patient 13

DH : 13/10/2010

Nom M.I1.

Age 55 ans.

Sexe Masculin.

Motif d’Hospitalisation Distension abdominale.
Antécédents RAS.

Signes fonctionnels

-Augmentation progressive du volume abdominal.
-Epigastralgies atypiques modérées et intermittentes.
-Amaigrissement non chiffré.

Signes physiques

-Abdomen distendu.
-Sensibilité épigastrique.
-Matité abdominale diffuse.
-Adénopathie inguinale gauche.

Biologie NFS Sans anomalies.
lonogramme Sans anomalies.
EPP -
Marqueurs CA19-9: 30x la normale.
tumoraux ACE 20x la normale.
AFP normale.
VS-CRP VS :88mm CRP :31mg/I
Radio pulmonaire Normale.

Echographie Abdominale

-Foie légérement augmenteé de taille, contours irréguliers, hétérogenes.
-Pancréas d’aspect douteux.
-Ascite de grande abondance.

TDM abdominale

-Foie finement hétérogene, sans syndrome de masse visible.

-Ascite gélatineuse de grande abondance exergant un effet de masse sur les structures
abdominales qui sont refoulées (fig.19).

-Téte du pancréas tuméfiée avec suspicion d’une petite zone hypodense en son sein, non
rehaussée apres injection du PC= processus tumoral ? (fig.20)

-Rate de taille normale, siege de petites Iésions hypodenses polaire sup non rehaussé
apres injection.

Opacifications digestives

TOGD : Aspect de gastrite antrale érythémateuse.
Aspect de compression extrinseque au niveau de la région antro-pylorique et bulbaire.

Examens endoscopiques

Ponction d’ascite

Acte chirurgical

-VAC : sus et sous ombilicale.

-A P’exploration : carcinose péritonéale étendue probablement d’origine pancréatique.
-Geste realisé : Aspiration du liquide d’ascite.

Cytoréduction palliative de la carcinose au niveau du grand épiploon.

Examen anatomopathologique

Aspect morphologique en faveur d’une ascite gélatineuse Grade 1 de SUGARBAKER
correspondant a une adénomucinose péritonéale disséminée (DPAM) de la classification
de RONNET.

Evolution

Patient a revoir en consultation.
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Fig. 17 : Flague de mucus bordées de cellules mucineuses unistratifiées sans
atypies cytonucléaires (HEx10).
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Fig. 18 : couches de cellules mucineuses réguliéres (HEx20).
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Fig.20 : coupe scannographique axiale montrant une tuméfaction
de la téte du pancréas avec une zone hypodense en son sein.
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Résultats }
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I.LEPIDEMIOLOGIE :
1.Age :

La moyenne d’age dans notre série est de 53,7 ans avec des extrémes de 27

a 70 ans.

2. Sexe :

L’¢tude de la répartition selon sexe a montré huit femmes et cing hommes.
(fig. 21)

M Homme
62%
M Femme

Fig. 21 : répartition des malades selon le sexe.
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II. CLINIQUE :

1. Motifs d"hospitalisation :

1.1 Distension abdominale :
Elle a éte présente chez 12 de nos patients soit 92%.
1.2 La douleur abdominale :

Elle a été le motif d’hospitalisation chez une seule patiente soit 8%.

Fig. 22 : Graphique représentant les deux motifs de consultation :

a : Distension abdominale b : Douleurs abdominales
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2. Les signes fonctionnels :

Dans notre série, les malades ont rapporté une symptomatologie

dominée par deux signes :

<>

<>

Une augmentation du volume abdominal d’installation le plus souvent
progressive chez 12 de nos patients, soit 92% des cas.

Les douleurs abdominales sont présentes dans plus de 46% des cas, de
localisations diverses. Elles sont épigastriques (obs. 6 et 13),
pelviennes (obs.4 et 7), interessant la fosse iliaque droite et gauche
(obs.11) et diffuse (obs.12).

Les signes digestifs : a type de vomissements (obs.1, 2, 3, 6,9 et 12),
de pyrosis (0bs.6) et de constipation chronique (obs.2, 6 et 10).

Les signes respiratoires : a type de dyspnée ont été rapportés dans
deux observations (obs. 2 et 9).

Les signes urinaires: a type de pollakiurie, dysurie (obs. 2) et
incontinence urinaire (obs. 6).

Les signes genéraux : a type d’asthénie, amaigrissement et anorexie

ont été notés chez la quasi-totalité de nos patients.
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Fig. 23 : Graphique représentant les signes fonctionnels.

: Distension abdominale
: Douleurs abdominales
: Signes digestifs

: Signes respiratoires

: Signes urinaires

-~ ® o O T D

: Signes généraux
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3. Signes physiques :

L’examen physique de nos patients a retrouvé les données suivantes :

<>

¢

s

<>

Une distension abdominale avec un épanchement peu mobile a la
percussion témoignant de la présence d’une ascite de moyenne ou de
grande abondance ont été notés chez 12 de nos patients (obs. 1, 2, 3, 4,
5,6,8,9, 10, 11, 12 et 13).

Une masse a été retrouvée chez cing patients (obs. 2, 3, 4, 7 et 8). Elle
est abdomino-pelvienne dans trois observations (obs. 2, 4 et 7) et
épigastrique dans les deux autres (obs. 3 et 8).

Les autres signes physiques retrouvés sont les suivants :

Une circulation veineuse collatérale abdominale dans quatre
observations (obs. 2, 3, 6, et 8).

Des cedémes des membres inférieurs dans trois observations (obs.1, 4,
et 8).

Une hernie ombilicale dans une observation (obs. 1).

Une hépatomégalie nodulaire (0bs.10).

Une submatité des deux bases pulmonaires constatée a 1’examen
pulmonaire (obs. 8).

Une masse latéro-utérine droite au toucher vaginal (obs. 6).

Des adénopathies inguinales sont notées dans deux observations

(obs.3 et 13) et cervicales dans une observation (obs.3).
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III. LES DONNEES PARACLINIQUES :
1. Echographie :
Seul un de nos patients n’a pas bénéficié de cet examen (obs. 5).

Chez le reste de nos patients, 1’échographie abdomino-pelvienne a

objective les données suivantes :

< Une ascite de grande abondance (obs. 1, 8, 9, 12 et 13), trés échogene
(3, 4 et 11) et parfois cloisonnée (obs. 1 et 4).

< Cette ascite est accompagnée d’un épaississement des anses
intestinales (obs.1) avec de multiples images hyperéchogenes (obs.12)
et des nodules péritonéaux (obs.3 et 10).

< La présence d’une masse a été observée chez trois de nos patients.
Cette masse est epigastrique hypoéchogene tissulaire de 10 cm de
diametre dans un cas (obs. 3) et intéresse 1’ovaire droit dans les deux
autres (obs.6 et 7). Cette masse est volumineuse d’environ 19 cm de
diametre et multicloisonnée dans obs. 7.

< L’aspect du foie était normal dans toutes les observations, excepté
obs. 10 ou le foie était siege de multiples leésions kystiques réalisant un
aspect en nid d’abeille, occupant tout le foie laissant quelques
longuettes de parenchyme sain. Dans obs. 13 le foie était légerement
augmenté de taille, contours irréguliers, héterogenes.

<>

Le foie était compléetement refoulé en intercostal dans obs. 4.

<>

L’appendice paraissait augmenté de volume dans une seule
observation (obs.3).
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2. TDM:

La TDM a éte réalisée chez 11 de nos patients et a retrouvé les éléments
suivants :

< Une ascite d’allure gélatineuse et d’abondance variable a été observée
chez tous nos patients. Cette ascite est représentée sous forme
d’épanchement intrapéritonéal de grande abondance (obs. 1,3, 9, 11,
12 et 13) et parfois cloisonnée (obs. 9, 10 et 11). Elle refoule
¢galement les structures abdominales (foie, rate, anses intestinales...)
dans trois observations (obs. 1, 6, 9 et 13).

<> Un scalloping hépatique (obs.1, 3, 6, 10, 11, 12 et 13) et splénique
(obs. 6, 10).

<> Un processus tumoral ovarien (obs. 4 et 12), pancréatique (obs. 13)
ainsi qu’un processus lésionnel de la fosse iliaque droite, ont été
constatés (obs.6).

< Des implants péritonéaux réalisant 1’aspect d’un épaississement du
tablier épiploique ou une infiltration de la graisse peritonéale (obs. 9).

<> Une TDM thoracique a été demandée pour un seul patient (obs. 11)
objectivant des micronodules intraparenchymateux diffus, bilatéraux a
topographie surtout pleurale.

3. Radiographie pulmonaire :

La radiographie standard du thorax réalisée dans le cadre du bilan
préopératoire a révélé une ascension des coupoles diaphragmatiques chez quatre
de nos patients (obs. 4, 6, 8 et 9) et une atélectasie de fleischner due
probablement a cette surélévation (obs. 4).
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4. IRM :

Aucun de nos patients n’a bénéfici¢ d’une IRM.

5. Opacifications digestives

<-LB réalisé chez un seul de nos patients (obs.3) et a objectivé une
opacification de la partie initiale de I’appendice.

<> TOGD réalisé chez le méme patient (obs.3) au cours de sa deuxieme
hospitalisation et ¢était en faveur d’une grosse masse gastrique a
développement exo-luminal.

<~ Cet examen a été également réalisé chez un autre patient (obs. 13) et a
montré un aspect de gastrite antrale érythémateuse et un aspect de
compression extrinseque au niveau de la région antro-pylorique et
bulbaire.

<> TG demandé chez deux de nos patients (obs.1 et 2) objectivant une
hernie hiatale par glissement, un diverticule du DIII et une opacité
diffuse de I’abdomen en rapport avec I’ascite (obs. 1).

6. Examens endoscopiques :
Les examens endoscopiques pratiqués chez nos patients sont :

<-Une FOGD (0bs.3, 8 et 11) qui a montré une tumeur sténosante du
cardia (obs. 3) et une hernie hiatale (obs. 11).
<> Une rectoscopie (obs. 3) revenue normale.
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7. La Ponction d’ascite :

Une ponction d’ascite a été faite chez six de nos patients (obs.1, 3, 4, 8, 9 et

10).

<> Elle a ramené du liquide gélatineux chez trois malades (obs. 1, 2, et 10)
et du liquide chyleux chez un seul patient (obs. 4).

< L’analyse cytologique a montré une hyperplasie mésothéliale (obs. 8),
une cellularité faible (obs. 1 et 9) ainsi qu’une absence de cellules
néoplasiques (obs. 1, 8 et 9).

8. Examens biologiques

<-NFS: on a noté une anémie microcytaire normochrome chez trois
patients (obs. 7, 10 et 11) respectivement a 7,4g/l, 8,9g/dl et 8,6g/dl.
Une anémie microcytaire hypochrome a 10,5g/dl dans un seul cas (obs.
8) avec une thrombocytose a 910000/mma3.

<~ Les paramétres de I’inflammation : la vitesse de sédimentation est
accelerée dans quatre cas (obs. 1, 3, 7 et 13). Quant a la CRP, elle est
augmentée dans deux observations (obs. 10 et 13).

<~ L’EPP : une hypoalbuminémie observée dans deux cas (obs.1 et 12) et
une hypergammaglobulinémie dans trois cas (obs. 1, 4 et 10)

<~ Les marqueurs tumoraux : demandés chez six de nos malades (obs. 8,
9, 10, 11, 12 et 13) avec des taux elevés de CA125 (obs.11), de CA19-
9, d’ACE (obs.13) et d’AFP (obs.8).
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IV. TRAITEMENT :
1. Voies d’abord :

Il s’agissait d’une laparotomie :

<> Médiane chez huit patients (obs. 1, 5, 6, 7, 8, 9, 11, 13).
<> Sous ombilicale chez deux patients (obs. 4 et 12).
< Sus ombilicale chez un patient (obs. 3).

< Xypho-pubienne chez deux patients (obs.2 et 10).

2. Exploration chirurgicale :

< L’exploration chirurgicale a mis en évidence un matériel gélatineux de
volume variable dans tous les cas.

< L’aspect de carcinose péritonéale a été noté chez quatre patients (obs.
5,8,9, et 13).

<> Une tumeur ovarienne a éte observée dans trois cas. Elle siége a gauche
chez deux malades (obs. 9 et 12) et a droite chez un seul patient (obs.6
et 7).

<> Un aspect de mucocele appendiculaire a été observé dans un seul cas
(obs. 3).

< Une atteinte bipolaire (tumeur ovarienne associée a une mucocele

appendiculaire) a été retrouvée chez trois patients (obs. 5, 7 et 11).
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< Cette exploration chirurgicale a également permis de découvrir les
éléments suivants :

e Une masse blanchétre au dépend du grand épiploon (obs. 1) et un
épaississement de celui-ci.

e Un envahissement tumoral du foie (obs. 2, 5, 6 et 9), de la rate (obs.
2 et 6) et de I’estomac (obs. 2).

e Une tumeur pleine d’amas gélatineux au niveau de I’arricre cavité

de I’épiploon (obs.3).

e Une tumeur volumineuse en chou-fleur au dépend du colon
ascendant (obs. 6).

e Une tumeur gastrique prenant colon et grand épiploon (obs. 10).
3. Actes opératoires :

L’évacuation du matériel gélatineux avec toilette péritonéale a été réalisée
chez tous nos patients. Elle est difficilement réalisable car la gélatine est
implantée dans tous le péritoine.

Dans tous les cas, la tumeur primitive a été réséquée, soit lors de la

découverte du PMP, soit ultérieurement lors d’une laparotomie itérative (obs. 3
et 10).

Les gestes réalisés sont :
<> Chez les patients dont 1’origine est ovarienne :
¢ Une annexectomie unilatérale (obs. 9 et 12).

e Une annexectomie bilatérale et hystérectomie (obs.2 lors de la 2¢
intervention).
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Chez les patients dont I’origine est appendiculaire :
e Une appendicectomie (obs. 3 lors de la 2¢ intervention).
Chez les patients ayant une atteinte bipolaire :
e Une annexectomie emportant la tumeur (obs. 5, 7 et 11)
e Une hystérectomie totale (obs. 7)
e Une résection iléocoecale (obs. 7)
e Une appendicectomie (obs. 5 et 11).
Une hémicolectomie totale emportant 10 cm du gréle et s’arrétant avant
1I’angle colique droit (obs.6).
Une colectomie totale (obs.10).
Réduction tumorale (obs.1).
Réduction tumorale d’une masse péritonéale (obs.8).
Cytoréduction palliative de la carcinose au niveau du grand épiploon
(13).
Une simple biopsie a éeté réalisée dans les observations suivantes
e Biopsie de la tumeur (obs. 2 lors de la 2¢é intervention).
e Biopsie du grand épiploon et du foie (obs. 3 lors de la 1é et 3e
intervention).
e Biopsie du péritoine (obs. 4).
La résection tumorale était associée a une omentectomie chez deux
patients (obs. 7 et 12).
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V. EXAMEN ANATOMOPATHOLOGIQUE :
L’examen anatomopathologique a été réalisé chez huit de nos patients.

Chez les patients ayant bénéficiés d’une annexectomie, un cystadénome
mucineux des ovaires a été retrouvé dans deux cas (obs.7 et 9) et un
cystadénocarcinome avec métastases épiploiques a été individualisé dans une

seule observation (0bs.12).

L’association d’un cystadénome mucineux et d’une mucocele

appendiculaire était notée chez deux patients (obs. 5 et 11).

Un adénocarcinome péritonéal disséminée (AMPD) a été retrouve dans
quatre observations correspondant au grade O (obs. 9) et grade 1 (obs. 8, 10 et
13) de SUGARBAKER.

VI. EVOLUTION :

Les suites opératoires immediates étaient simples chez presque tous nos
patients excepté deux (obs. 8 et 10) décéde respectivement par un arrét cardio-

respiratoire et une péritonite post opératoire.

Chez cinq de nos patients, I’évolution était marquée par la survenue de
récidives (obs. 2, 3, 5, 10 et 11). Trois de ces patients ont récidivé deux fois

(obs. 2, 3 et 5) et les deux autres une seule fois (obs. 10 et 11).
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Le délai entre chirurgie et récidive été de :

<> (Obs.2) cing ans pour la premiere récidive et neuf mois pour la
deuxieme.

< (Obs.3) six ans et neuf mois pour la premiere récidive et un an et deux
mois pour la deuxieme.

<> (Obs.5) environ deux ans pour la premiére et deuxieme récidive.

< (0Obs.10) un an et deux mois.

< (Obs.11) environ sept ans.

Deux de nos patients ont présenté des complications, 1’un a présenté une
fistule pariétale donnant issue a un liquide gélatineux (obs.2) et I’autre une

éventration (obs.6) et ce, un an apres leur hospitalisation

Le reste de nos patients ont été perdu de vu.
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oo Discussion
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I. EPIDEMIOLOGIE
1. Incidence :

Le PMP est une affection rare. L’incidence est estimée en Angleterre et aux
Etats-Unis & un & deux cas par million d’habitant et par an ou deux pour 10000
laparotomie [63, 64].

Au Maroc, I’incidence de la maladie n’est pas connue. Cependant, dans
notre service, 13 cas de PMP sont observé dans une période de 14 ans.

2.L’age
D’une mani¢re générale, Le PMP est une pathologie qui touche des patients
d’age moyen ou avancé, elle est plus fréquente a la sixiéme décade de la vie [3,
28, 65, 66]. Selon COUGH, I’age moyen de découverte de la maladie est de 53,4
ans [67], et de 58 ans selon MANN [63]. L’age moyen des patients varie selon

I’¢étiologie. Il est de 46 ans en cas de PMP d’origine appendiculaire et 59 ans en
cas de cancer primitif de I’ovaire [37] avec des extrémes de 20 a 80 ans [26].

Dans notre série, la moyenne d’age était de 53,7 ans avec des extrémes de
27 a 70 ans.

3. Le sexe :

Une prédominance féminine est observée chez la plupart des auteurs [2, 63,
68] (1 homme/3 femmes [2]). Cependant 1’é¢tude de KHODA trouve une
prédominance masculine (6 hommes/4 femmes) [28].

Dans notre série, on note une nette prédominance féminine (huit femmes

sur 13 observations) soit 62% de femmes contre 38% d’hommes.
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II. CLINIQUE :

Les PMP sont souvent de diagnostic opératoire car les signes cliniques sont

peu spécifiques.
1. Les circonstances de découvertes: sont nombreuses dominées par :

e La distension abdominale : [2-4, 26, 33, 50, 69, 70]

Il s’agit d’une augmentation progressive du volume de 1’abdomen. Elle
représente le motif de consultation le plus fréquent et peut prendre des

proportions considérables.

La distension abdominale est responsable d’un relachement pariétal, ce qui
entraine parfois des hernies de la ligne blanche qui peuvent révéler la maladie
[43].

e Les douleurs abdominales : [2-4, 26, 33, 50, 69, 70]

Elles sont le plus souvent vagues, diffuses ou localisées, généralement a
type de pesanteur. Elles sont retrouvees dans 57% des cas [3, 34]. Elles se
localisent le plus souvent, au niveau de la région pelvienne, particulierement
chez la femme. Ces douleurs peuvent siéger au niveau de la fosse iliague droite

simulant ainsi un syndrome appendiculaire [28].
e Lessignes de compression : [3, 10, 15, 17, 37, 65, 69, 70]

Ces signes fonctionnels sont principalement liés au retentissement du PMP

sur le tractus digestif et/ou I’appareil urinaire.

Les signes habituellement décrits sont :
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Des troubles dyspeptiques, des régurgitations, un pyrosis, une
dysphagie, des nausées, des vomissements en rapport avec une
compression gastroduodénale.

Des troubles du transit a type de constipation chronique ou
d’alternance diarrhées constipation liés a une compression du colon.
Des signes urinaires a type de dysurie, de pollakiurie et
d’incontinence urinaire par compression de ’appareil urinaire.

Les signes respiratoires : sont dominés par la dyspnée qui est liée au
volume abdominal. Cette dyspnée peut aboutir, si 1’épanchement

intrapéritonéal est abondant, a une défaillance respiratoire.

Dans notre série, la symptomatologie était dominée par deux signes : la

distension et la douleur abdominale. Les signes de compressions surtout

digestifs étaient présents chez pres de la moitié de nos patients (54%).

2. Les signes physiques :

e Examen général :

I1 a pour but d’évaluer :

<>

<>

Les constantes générales: poids, taille, indice de masse corporel
(IMC).

Les constantes hémodynamiques: pouls, tension artérielle,
température.

Les signes de déshydratations (tachycardie, pli cutané, soif, sécheresse
des muqueuses, hypotonie du globe oculaire...).

Un ictére qui témoigne d’une compression des voies biliaires.
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< Un cedéme des membres inférieurs lié¢ a la compression de la veine
cave.
L’état général est genéralement conservé sauf dans les stades évolués de la

maladie [3].
e Inspection :

Une distension abdominale importante avec circulation veineuse collatérale
est le plus souvent présente témoignant de 1’existence d’un épanchement

intrapéritonéal. Le déplissement de I’ombilic est parfois associé a I’ascite.
e Palpation :

La palpation bimanuelle confirme le plus souvent la présence de
I’épanchement intrapéritonéal. Le signe de flot «transmission transabdominale

liquidienne d'une pression controlatérale» est en général positif.

Parfois, I’abdomen oppose une résistance hétérogéne en raison de la
présence d’une ou de plusieurs masses fluctuantes pseudo tumorale [3, 4, 28, 33,
37]. Ces masses sont dures, de taille parfois considérable pouvant entrainer un
blindage pelvien. Elles sont généralement flottantes donnant le signe de glacon

[10, 34] et s’engagent au niveau de la region epigastrique ou des fosses iliaques.

La recherche d’hépatomégalie ou de splénomégalie est difficile du fait de
I’abondance de D’ascite, leur présence signifie une compression de la veine
porte, ce qui pose un probléme de diagnostic différentiel avec une hypertension

portale sur cirrhose hépatique.
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e La percussion :

Elle trouve un épanchement peu mobile lors des changements de position,
avec des limites de matité souvent irréguliéres (aspect en damier) [3, 14,71]. En
effet, le liquide d’ascite repousse les anses intestinales vers la périphérie ce qui

explique la disparité de la sonorité périombilicale.

e Les touchers pelviens :

Ils permettent de retrouver une tension du cul de sac de Douglas ou un
prolapsus genital parfois associé aux PMP. Par ailleurs, ils peuvent avoir un
intérét étiologique en mettant en évidence une tumeur annexielle chez la femme
[3].

Dans notre série, la distension abdominale (92%) et la présence d’une
masse abdominale ou pelvienne (46%) etaient les signes physiques les plus
fréquents. Les signes généraux a type d’asthénie, d’amaigrissement et

d’anorexie ont été rapportés chez la quasi-totalité de nos patients (85%).

L’analyse d’une série de 217 patients faite par I’équipe de SUGARBAKER
[70] a montré que prés de 30% des malades ont présenté un tableau typique
d’appendicite et 23% une distension abdominale progressive. Cette méme
analyse a montré que 14% des patients ont présenté une hernie pour la plus part
inguinale. Dans prés de 40% des cas le diagnostic a été fait a la suite de

I’évaluation d’une masse ovarienne.
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II. PARACLINIQUE
1. Imagerie :

L’imagerie garde une place importante dans le diagnostic préopératoire des
PMP. Cependant, la découverte de ces tumeurs est le plus souvent fortuite lors
d’une laparotomie indiquée pour appendicite ou pour cancer de 1’ovaire. Le
geste chirurgical dans ces cas est rarement complet, ce qui rend une seconde
intervention nécessaire, d’ou 1’intérét de I’imagerie pour planifier une exerese

chirurgicale adéquate.
1.1.Echographie :

L’échographie abdominale et pelvienne est intéressante a la fois pour

éetablir le diagnostic positif et pour la recherche étiologique.

> Aspects échographiques du PMP :

L’échographic permet de définir les différents éléments constitutifs du
PMP:

< Le “gateau épiploique” ou “omental cake” se présentant sous la
forme de plages hypoéchogenes, hétérogenes, localisées au niveau du
péritoine pariétal et de 1I’épiploon, déplagant les intestins en position
centrale dans la cavité abdominale [2, 3, 72].

<~ Des masses peu échogenes, transsoniques contenant des septas

irréguliers entourés d’une capsule échogéne, d’épaisseur variable [3,

15].
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< L’ascite gélatineuse souvent massive, cloisonnée, lobulaire,
déformant les intestins. Elle peut avoir 1’aspect d’une ascite solide
[51, 71].

< Des images d’empreintes hépatiques et spléniques, ainsi qu’une
indentation des intestins par des masses semi-solides [65].

< La présence dun épanchement dans la bourse omentale (arricre-
cavité des épiploons) [3].

L’échographie permet parfois de retrouver la tumeur initiale et permet aussi

de guider des ponctions biopsies des masses gélatineuses [14, 37, 49, 65].

Dans notre série, une ascite de grande abondance a été retrouvee chez cing
de nos patients, elle était cloisonnée chez deux d’entre eux. Cette ascite était
accompagnée d’un épaississement des anses intestinales (un cas), de multiples

images hyperéchogenes (un cas) et des nodules péritonéaux (deux cas).

> Aspects échographiques des tumeurs mucineuses ovariennes : [25]

Les tumeurs mucineuses ovariennes se présentent comme des formations
kystiques, uniques ou multiples, parfois cloisonnées, de structures
hypoéchogenes avec renforcement postérieur. Leur paroi délimite une cavité
remplie de substance geélatineuse au sein de laquelle des débris en suspension

apparaissent sous forme d’échos.
Le kyste peut étre volumineux et simule a lui seul une ascite.

La paroi, plus au moins épaisse et irréguliere, est parfois le siege de
calcifications visualisées sous forme de points ou de lignes curvilignes

hyperéchogénes avec cone d’ombre postérieur.
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Certains caracteres sont en faveur de la malignité :

v’ Présence de végétations intrakystiques développées au dépend de la
paroi.
v" Cloisonnement d’épaisseur supérieur a 3mm.

v Aspect hétérogene et irrégulier des parties molles.
Dans notre série, la tumeur ovarienne a été retrouvée dans deux cas.

> Aspects échographiques de la mucocele appendiculaire :

Dans sa forme typique, la mucocele appendiculaire se présente sous forme
d’une masse au niveau de la fosse iliague droite, hypoéchogene, a contenu plus
ou moins stratifié en « bulbe d’oignon », bien limitée, de forme cylindrique ou
asymétrigue (en forme de «poire» ou de «pilon de poulet»), avec un
renforcement acoustique postérieur, et souvent de fines calcifications pariétales,
curvilignes ou punctiforme, hyperéchogene. Elle est mobilisable, mais reliée au
caecum [73, 74].

En dehors de ces éléments typiques, la mucocele appendiculaire peut

prendre certains aspects trompeurs.

L’aspect du contenu de la mucocele varie en fonction de la présence de nécrose,
de débris cellulaires et surtout de la consistance du mucus, et peut prendre tous
les intermédiaires entre une masse kystique anéchogene, et une Iésion « solide »,

d’échogénicité « tissulaire » [75].

La paroi de la mucoceéle peut étre plus ou moins épaisse, notamment en cas
d’hyperplasie muqueuse, pouvant mimer une appendicite aigué ou une tumeur

maligne appendiculaire.
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Il peut également exister des septas intrakystiques, des images polypoides

intraluminale, sans préjuger de la lésion causale.

Les calcifications pariétales sont inconstantes, et ne sont observées que

dans moins de 50% des cas [74].

La taille des mucoceéles est variable, certaines sont tres volumineuses et
dépassent dix centimeétres de diameétre; les rapports anatomiques avec la région

caecale peuvent étre difficiles a préciser dans ces cas [76].

Enfin, il existe une forme particuliere de mucocele, la myxoglobulose, dont
la lumiére est remplie de multiples petites spheres a paroi calcifiées, visibles en

radiographie standard, en échographie comme en scanner [73, 74].

Dans notre série, I’appendice paraissait augmenté de volume dans un seul

Cas.

1.2. Latomodensitométrie (TDM):
La TDM représente un examen radiologique particulierement utile dans le

diagnostic des PMP. Elle permet d’une part de mettre en évidence la mucine
dont la densité est voisine de celle de la graisse et apparait souvent hétérogene et
permet aussi de déterminer la résécabilité de la tumeur [8]. Cet examen doit étre
réalise apres injection du produit de contraste avec ou sans opacification

digestive.

La tomodensitométrie (TDM) peut suggérer le diagnostic en démontrant
une masse a parois fines, multiloculaires, de faible densité sans invasion des

visceres et avec festonnement des bords du foie [2, 72].
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Les signes scanographiques du PMP sont pathognomoniques [77, 78] :

En cas d’adénomucinose péritonéale disséminée (AMPD), on retrouve une
épargne de ’intestin gréle et de son mésentére avec « compartimentalisation »
du gréle vers le centre de la cavité abdominale. Le gréle se voit alors entouré par
le « gateau épiploique » et la mucine. La lumiére intestinale est de calibre
normal sans signes obstructifs. Un autre signe radiologique caracteéristique est le
chevauchement par la couche tumorale de la surface diaphragmatique
du foie [8].

A un stade plus évolué, la tumeur gélatineuse peut envahir le gréle et son
mésentere, voire le foie et la rate réalisant un aspect en carapace caractéristique
appelé « scalloping ». Ce signe est de grande valeur pour distinguer une ascite
mucineuse et une ascite de nature fluide. Dans certains cas de PMP agressifs,

cette carapace comprime le foie et en deforme ses contours [78].
RIEUX a classé les signes TDM en trois stades évolutifs [28] :
% Stade | : Epanchement intrapéritonéal libre (stade non spécifique) ou
il est impossible d’évoquer le diagnostic sauf si 1’on voit la
Lésion initiale (ovaire et appendice surtout).

% Stade Il : Apparition de septa cloisonnant 1’épanchement.

% Stade 111 : Scalloping hépatique ou calcifications péritonéales.
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JACQUET et al. [77] ont proposé deux signes radiologiques suggérant une

incurabilité de la maladie:

e une obstruction segmentaire du gréle ;
e des masses tumorales de plus de 5 cm sur le gréle et son mésentere au

niveau du jéjunum et de I’iléon proximal.

Dans notre série, cet examen a été pratiqué chez 11 de nos patients et a

objective les éléments suivants :

<> une ascite d’allure gélatineuse dans sept observations ;

<~ un scalloping hépatique dans sept cas et splénique dans deux cas ;

<> un processus tumoral ovarien (deux cas), pancréatique (un cas), ainsi
qu’un processus lésionnel de la fosse iliaque droite (un cas) ;

<~ des implants péritonéaux dans un seul cas.

1.3. L’imagerie par résonance magnétique :

La place de ’IRM dans les PMP est difficile a établir faute de cas publiés
dans la littérature.
Les principaux signes révélés par I’IRM sont [79]:
< L’Ascite.
< Le scalloping du foie.
<~ Les implants péritonéaux qui ont un centre hyperintense sur les
séquences ponderées T2 et qui présentent un rehaussement
périphérique apres injection de produit de contraste. Ce rehaussement
s’explique par Iinfiltration de ces implants par les structures

gélatineuses realisant des images de kystes ou de pseudokystes
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< L’infiltration du grand épiploon qui apparait sous la forme d’un
épaississement moucheté sur les séquences dépendantes du T2, se
rehaussant apres injection sur les séquences ponderées T1.
< L’aspect d’une mucocele appendiculaire peut apparaitre en IRM aussi
bien sur les séquences dépendantes du T2 que sur les séquences
injectées.
Dans notre série, aucun de nos patients n’a bénéfici¢ d’'une IRM

En raison de sa rapidité d’exécution et de sa résolution spatiale, la TDM
reste la plus adéquate pour le diagnostic et le suivi des patients ayant un PMP.
Cependant, I’aspect IRM de ces Iésions peut apporter des renseignements
supplémentaires par apport a la TDM comme les images microkystiques non
précédemment deécrites. De plus, 'IRM peut se substituer au scanner en cas de

contre-indication a I’injection d’iode.
1.4. Opacifications digestives :

Autrefois largement indiquees, ces examens sont actuellement supplantés
par les investigations précédemment citées. Ces examens sont parfois utiles pour
rechercher des signes indirects de compression ou de refoulement des organes

de voisinage [15, 28].

1.4.1. Le transit esogastroduodeénal

Il permet de rechercher les signes de compressions du tractus digestif
superieur [3] ainsi que les signes de compressions extrinseques ou de

refoulement des visceres [28, 34].
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Dans notre étude, seul un de nos patients a bénéficié de cet examen et a

objectivé une grosse masse gastrique a développement exo-luminal.

1.4.2. Le lavement baryté : [3, 28]
> LePMP :

Le LB permet d’objectiver les signes de compressions extrinséques du
colon a type de sténoses étagées le plus souvent dans le colon transverse

témoignant la présence du gateau épiploique.

Le LB permet également de retrouver des signes de déplacement d’organes
intra-abdominale ou aspect figé du colon en rapport avec 1’épanchement de

consistance semi-solide.
» La mucocele appendiculaire :
Dans la MA, le LB permet de mettre en évidence :

< Une image d’empreinte extrinséque sur la paroi médiale du caecal.

<> La muqueuse caecale décrit classiguement un aspect de « plis en
tourbillon »  (vortical fold), correspondant a wune disposition
concentrique des plis de la muqueuse caecale autour de 1’orifice
appendiculaire obstrué [73, 75].

< En cas d’invagination caecale de la MA -complication rare- 1’image
radiologique est celle d’une opacité intraluminale qu’il convient de
distinguer d’une invagination sur adénocarcinome de la valvule de

Bauhin ou sur lipome colique.
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< L’existence de fines calcifications pariétales est dans ce cas un
¢lément d’orientation important en faveur d’une mucocele invaginée
[75].

<~ Dans notre série, le LB a été réalisée chez un seul de nos patients et a
objectivé une grisaille diffuse ainsi qu’une opacification de la partie
initiale de 1’appendice.

1.4.3. Le transit du gréle :

Les anses gréles ont un relief muqueux normal mais sont globalement
dissociées. Il ya un espace inhabituel entre les anses ne variant pas avec la

position du malade et intéressant la totalité du gréle.

Ce signe serait pathognomonique selon SEROR quoique trés inconstant
[71]. DARNIS le retrouve dans 22% des cas. RIEUX [67], CLOT et LEE [80]

rapportent les mémes descriptions.

Dans notre serie, le TG a été demandé chez deux de nos patients
objectivant une hernie hiatale par glissement, un diverticule du DIII et une

opacité diffuse de ’abdomen en rapport avec 1’ascite.
1.5. L’urographie intraveineuse :

Pratiquée devant des signes urinaires, elle peut étre normale ou objectiver
des signes de refoulement ou de compression vesico-urétérale ainsi que le
retentissement sur les cavités excretrices [3].

Dans notre série, cet examen n’a pas été réalisé.
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1.6. La radiographie pulmonaire :

Elle est le plus souvent normale, elle peut montrer une surélévation des
coupoles diaphragmatiques, témoin de [I’importance de 1’épanchement
abdominale.

Elle peut montrer un aspect de multiples masses nodulaires pleurales

correspondant a des métastases pleurales du PMP [17, 81].

Comme dans la littérature, la radiographie standard a révélé une ascension
des coupoles diaphragmatiques chez quatre de nos patients ainsi qu’une

atélectasie de fleischner chez 1’un d’eux.
1.7. L’abdomen sans préparation :

Il peut montrer une grisaille diffuse pouvant étre cloisonné ou alveolé en
«nid d’abeilles » en rapport avec 1’ascite [3, 34, 71] ou une surélévation des
coupoles diaphragmatiques. Mais il reste souvent utile en cas de complications a

savoir une occlusion intestinale.
2. Les examens endoscopiques :
Ils ont une place limitée dans le bilan paraclinique des PMP

2.1. EFOGD:

Elle peut étre normale ou objectiver des signes de compression de

I’antre [3].

Dans notre série, la FOGD a mis en évidence une tumeur sténosante du

cardia et une hernie hiatale.
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2.2. La colonoscopie :

Elle retrouve le plus souvent une muqueuse colique d’apparence normale,

mais elle peut montrer aussi des signes de compressions extrinseques [3].
2.3. La laparoscopie :

La laparoscopie permet une visualisation directe de 1’ascite gélatineuse
ainsi que des implants péritonéaux [2]. Cependant, elle est dangereuse car
expose au risque de fistule gélatineuse, d’infection et de greffe parié¢tal mucoide

ou carcinomateuse [3, 72].

3. La ponction d’ascite : [42]

La paracentese abdominale ou la ponction d’ascite peuvent ramener un
liquide gélatineux épais riche en protéines, mucicarmin+ PAS+, une substance
geélatineuse jaunatre et parfois un liquide exsudatif. Cependant le matériel
mucineux est habituellement si épais que son aspiration est impossible et elle
expose eégalement au risque theéorique de greffe pariétale de matériel mucineux
voire carcinomateux [42, 69].

Chez nos patients, elle a ramené du liquide gélatineux chez trois malades et

du liquide chyleux chez un seul patient.
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4. La laparotomie conventionnelle :
Elle représente le dernier temps des explorations a visée diagnostique.
5. Biologie :

» Les marqueurs tumoraux :

Des taux ¢levés d’ACE ont été décrits dans les PMP qu’elle soit d’origine
maligne ou bénigne [82]. Des élévations du taux sanguin de CAj,s ou de CAzgg

ont été egalement rapportées [3, 33].

Le dosage de ces marqueurs n’a pas un réel intérét diagnostic vu le manque
de spécificité, cependant leurs taux sont souvent élevés dans les récidives
gélatineuses, précédant 1’apparition de signes cliniques, ce qui rend compte de

leur intérét dans la surveillance apres le traitement [3, 34, 71].

Dans notre série le taux des marqueurs tumoraux a été demandé chez six de
nos malades avec des taux élevés de CA125 (un cas), de CA19-9 et d’ACE (un
cas) et d’AFP (un cas).

> La numération formule sanguine :

Dans la plupart des cas, la NFS est normale. Une hyperleucocytose peut
étre rencontrée lors d’un PMP [67], ainsi qu’une anémie aux alentours de 10g/dl
[3, 67].

Dans notre série, trois de nos patients ont présenté une anémie microcytaire
normochrome et un de nos patients a présenté une anémie microcytaire

hypochrome accompagné d’une thrombocytose.
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> Les paramétres de Pinflammation :

La vitesse de sédimentation ainsi que le dosage de la CRP sont parfois
elevés [3, 81].

Comme décrit dans la littérature, dans notre série on note une accélération
de la vitesse de sédimentation chez quatre de nos patients et la CRP est

augmentée chez deux autres.

> L’électrophoreése des protéines plasmiques :

Elle peut mettre en eévidence une hypergammaglobulinémie, une
hyperalpha-2-globulinémie, une hyperbéta-globulinémie, une hypoalbuminemie

ou une hyperalbuminémie [83].

Dans notre série, une hypoalbuminémie a été constatée dans deux cas et

une hypergammaglobulinémie dans trois cas.
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IV. TRAITEMENT :
1. But du traitement :

Les trois principaux objectifs de la chirurgie dans les PMP sont :

<> d’évacuer ’ascite ;

<> de rechercher et de traiter la ou les tumeurs initiales ainsi que les
Iésions péritonéales ;

<~ de prevenir les récidives et les complications.

2. Les moyens :

2.1 Chirurgie :

La chirurgie représente, pour la majorité des auteurs, le traitement de choix
des PMP [14, 16, 33, 67].

Elle doit répondre a deux objectifs :

<> évacuer totalement 1’ascite et pratiquer un nettoyage complet de la
cavité péritonéale (certaines masses gélatineuses étant parfois tres
adhérentes, il peut étre alors nécessaire de réséquer certains visceres) ;
< pratiquer I’exérése de la tumeur initiale, éventuellement élargie en

fonction des données de 1’examen histologique extemporané [71].
Il existe trois grands types d’interventions chirurgicales du PMP :

» la chirurgie subtotale ou chirurgie de réduction tumorale,

> la chirurgie maximale ou « debulking surgery » et

> la chirurgie de cytoréduction tumorale.

~100 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

Dans tous les cas, la voie d’abord doit étre large, sus et sous ombilicale,
pour permettre le traitement de la Iésion primitive et une toilette péritonéale
complete [3, 14].

Dans notre série, la laparotomie médiane sus et sous ombilicale a été la
voie d’abord de choix.

2.1.1 La chirurgie subtotale :

Elle représente le traitement standard des PMP [21]. Elle consiste a retirer
autant de tumeur et de gélatine que possible, sans prendre de risque chirurgical
majeur. L’appendicectomie doit étre faite de principe pour analyse histologique.
Ce type de traitement est purement palliatif et permet d’améliorer la qualité de
vie des patients. Par ailleurs, ces interventions sont difficiles en raison des
cloisonnements et de la fibrose, et comportent un grand risque de récidives. La
morbidité et la mortalité est croissante en raison des interventions itératives [63].

Dans une étude rétrospective [67] portant sur 56 cas de PMP, la chirurgie
subtotale a été réalisée dans 60% des formes diffuses. Parmi les patients traités
par ce type de chirurgie, 88% ont été operés une deuxieme fois et 70% une
troisieme fois.

2.1.2 Debulking surgery :

Appelé également « chirurgie maximale », elle vise a éliminer tout signe
macroscopique de maladie gélatineuse [16, 50, 67]. La chirurgie maximale
inclut une série de procédures de péritonectomies qui permettent d’enlever toute
la maladie des surfaces péritonéales pariétales et de reséquer toutes les surfaces
péritonéales viscérales qui sont impliquées [28, 50, 67, 84].

En cas de cystadénome bénin de 1’appendice, une simple appendicectomie

est suffisante. Certains auteurs proposent de la réaliser de facon systématique
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lorsqu’il existe un PMP associ¢ a une tumeur mucineuse de 1’ovaire, méme si

I’appendice est macroscopiquement normal [2, 14, 85].

Pour certains auteurs, lorsqu’un pseudomyxome péritonéal d’origine
appendiculaire (cystadénocarcinome ou tumeur borderline) est diagnostiqué, une
ovariectomie bilatérale systématique doit étre envisagée chez toutes les femmes
[14]. Pour YOUNG et al. [85] I’ovariectomie prophylactique ne doit étre
réalisée que chez les femmes ménopausées. L’espérance de vie est augmentée si
I’exérese des deux sites est réalisée [3].

L’omentectomie fait partie de la procédure de réduction tumorale
maximale, et elle facilite les interventions chirurgicales ultérieures [2, 28, 32,
33, 85]. L’hystérectomie totale est parfois réalisée de principe en cas de tumeur
d’origine ovarienne [14, 33, 71, 86]. La colectomie droite et/ou transverse est
parfois réalisée d’emblée devant une tumeur primitive appendiculaire [28, 82,
84, 85]. D’autres gestes sont parfois associés de nécessité : splénectomie,
salpingectomie uni ou bilatérale, cholécystectomie, gastrectomie partielle voire
résection intestinale [37, 50, 71, 86].

Cette chirurgie maximale est plus souvent incomplete, la maladie persiste
conduit irrémédiablement au déces. Les récidives sont fréquentes et peuvent se
présenter sous forme d’occlusion intestinale, de douleurs abdominales ou de
distension abdominales. Elles sont traitées par un nouveau « debulking ».
Chaque réintervention devient plus difficile (due aux nombreuses adhérences),
davantage inefficace (a cause du phénomeéne de trappe cellulaire tumorale) et
plus a risque de complications telles que entérostomies, fistules digestives,
péritonites postopératoires, etc. [8].
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La principale étude recommandant un tel traitement provient de GOUGH
et al. [67]. Il s’agissait d’une analyse rétrospective portant sur 56 patients opérés
entre 1957 et 1983. 52% des patients présentaient un carcinome de 1’appendice
et 34 % une néoplasie ovarienne. Une résection tumorale compléte n’a été
accomplie que dans 34 % des cas. Lors d’une premiére récidive ce taux passe a

20% puis a 13% lors d’une seconde récidive.

2.1.3 Chirurgie de cytoréduction (CCR) :

La CCR consiste a réséquer toute formation tumorale visible en effectuant
des gestes de péritonectomies. Les résections les plus fréguemment nécessaires
sont la résection du grand et petit épiploon, les péritonectomies des coupoles
diaphragmatiques droite et gauche, les péritonectomies antérieures, les
péritonectomies du péritoine pariétal du cul de sac de Douglas (associée ou non
a une résection du rectosigmoide), la splénectomie, la cholécystectomie et

I’antrectomie [87].

Ces procédures ne sont pas toutes systématiquement réalisées. Elles ne sont
effectuées qu’en cas d’envahissement tumoral de ces organes. A noter qu’en
plus de ces gestes chirurgicaux, une hémicolectomie droite et une hystérectomie

avec salpingo-ovariectomie bilatérale chez la femme sont recommandées [8].

La plupart des centres spécialisés dans la prise en charge thérapeutique du
PMP recommande d’associer une CCR a une chimio-hyperthermie
intrapéritonéale (CHIP) avec ou sans chimiothérapie intrapéritonéale

postopératoire immédiate (CIPPI).
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Ce traitement est basé sur les principes énoncés par SUGERBAKER et al.
du National Cancer Institute et Washington Cancer Institute. Il consiste a retirer
la maladie macroscopique par la chirurgie puis traiter la maladie microscopique
résiduelle (source de récidive) par une chimiothérapie locale a forte
concentration et immédiate avant que les cellules tumorales ne soient piégees

dans les adhérences [88].

Le but de ce type de chirurgie est de réséquer toute tumeur visible en ne
laissant que des nodules tumoraux de moins de 2,5 mm de diamétre, pour que la
chimiothérapie périopératoire soit efficace, car les molécules de chimiothérapie
lorsqu’elles sont combinées a 1’hyperthermie, ne peuvent pénétrer des nodules

mesurant plus de 3a 6 mm [89].

Apres la réalisation du geste chirurgical et avec un abdomen ouvert,
I’espace péritonéal est lavé entierement avec une solution de mitomycine C a
une température de 41,5°C pendant 30 a 90 minutes, avec des précautions a
prendre pour protéger la paroi des brdlures. La main du chirurgien réalisera une

distribution parfaite sur toutes les surfaces [42].

Certains centres administrent, en plus, une CIPPI pendant cing jours avec
du 5-FU [8].
Dans nos observations, les gestes réalisés sont :
< Une annexectomie (3 cas): chez les patients ayant une origine
ovarienne. Elle était associée a une hystérectomie dans un seul cas.

< Une simple appendicectomie (un cas): chez les patients ayant une

origine appendiculaire.
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<> Une annexectomie associée a une appendicectomie (deux cas) et a
une hystérectomie avec une résection iléocoecale (un cas) chez les
patients ayant une origine mixte.

< Une hémicolectomie totale emportant 10 cm du gréle et s’arrétant
avant 1’angle colique droit (un cas).

<> Une colectomie totale (un cas).

< Ablation d’une masse adhérente a la paroi colique (un cas).

< Réduction tumorale d’une masse péritonéale (un cas).

< Cytoréduction palliative de la carcinose au niveau du grand épiploon
(un cas).

<> Une simple biopsie (3 cas).

2.2. La chimiothérapie :

2.2.1 La chimiothérapie systémique :

Elle est administrée principalement en cas de formes récidivantes ou dans

les formes malignes [2, 71], sans que 1’on constate des résultats probants.

Les dérivés de platine et I’adriamycine sont préconisés quand 1’origine est
ovarienne mais se sont montrés inefficaces dans le PMP. Par contre, quand

I’origine est appendiculaire, la préférence va a la mitomycine C et au 5 FU [2,
90].
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2.2.2 La chimiothérapie intrapéritonéale postopératoire immédiate
(CIPPI) :

Utilisée le plus souvent en complément d’une chirurgie de cytoréduction,

elle est administrée en per ou post opératoire immediat et semble étre la plus
prometteuse.

Cette chimiothérapie est délivrée par voie intrapéritonéale, son but est
d’exposer les sites tumoraux intrapéritonéaux a des concentrations élevées
d’agents cytotoxiques, concentration qu’il serait impossible d’atteindre par voie
systémique pour des raisons de toxicité, ainsi les concentrations systémiques
sont limitées et donc le risque de toxicité. Le contact direct entre les agents
chimiothérapiques et les surfaces du péritoine, a bien plus de chance de détruire
les cellules cancereuses que ne le ferait I’injection intraveineuse, car au début de
leur croissance, les implants tumoraux sont peu ou pas vascularisés; 1’injection

systémique risque, donc, d’étre inefficace au cours de la période postopératoire
précoce [91, 92, 93].

Dans la serie de la MAYOCLINIC, une survie significativement diminuée
est rapporte dans les cas ou une chimiothérapie systemique a été donnée, et une
survie significativement meilleure lorsqu’une chimiothérapie intrapéritonéale a

été réalisée a I’issue de la chirurgie [67].

La CIPPIl est géneralement administrée du premier au sixiéme jour
postopératoire [94]. L’agent anticancéreux, le plus souvent utilisé, est le
fluorouracil. La CIPPI semble étre progressivement abandonnée par les équipes
spécialisees au profit de la CHIP du fait de résultats carcinologiques plus

modestes et de ’augmentation des complications postopératoires.
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2.2.3 La chimio-hyperthermie intrapéritonéale (CHIP) :

L’effet cytotoxique de la chaleur a 42,5 °C a été démontré in vitro [95] et il
a ét¢ démontré que I’hyperthermie augmentait I’efficacité de certaines molécules
(mitomycine C, cisplatine, oxaliplatine), soit en augmentant leur cytotoxicité,
soit en augmentant leur pénétration dans les tissus tumoraux [96, 97]. Le
maintien d’une température dépassant 41 °C dans toute la cavité péritonéale
semble essentiel car la diminution d’un degré de température divise par deux

I’efficacité de I’hyperthermie [93].
a. Modalités techniques de la CHIP :
Plusieurs modalites techniques de CHIP ont été décrites [96].
Les particularités techniques concernent :

<> le circuit d’instillation ;
< la procédure sur le péritoine (fermeture pariétale, exposition de la
séreuse péritonéale, quantité de liquide, temperature, durée) ;

<>

les molécules utilisées ;

<>

les gestes associés comme la péritonectomie ou la résection de la

tumeur primitive.

a.l. Le circuit d’instillation du liquide et des molécules de

chimiothérapie :

Apres des études de standardisation technique, le circuit actuellement
retenu par la majorité des équipes, est le circuit stérile fermé a 1’aide d’une
pompe qui permet de maintenir des températures intrapéritonéales entre 42 et 43
°C. La température d’entrée est de 46-48 °C. Le débit est homogéne et les
risques septiques sont évités [98, 99].
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Pompe

Circuit chauffant
MMC

|ﬁ| l lilchangeur thermique

Pompe
500 ce/mn

OUTFLOW

Circuit fermé stérile

N 4.5 a 6 litres
pnitoring des températures Temp.Inflow 44 & 48°C

Temp.Outflow 41 4 43°C
90 minutes

Fig. 24 : Technique de CHIP a circuit fermé [98]
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a.2. Procédure de CHIP : [96, 98-101]

Plusieurs techniques de CHIP ont été utilisées (Fig.25) :

<~ technique « a ventre fermé » (fermeture complete de la paroi ou simple
fermeture cutanée) ;
<> deux techniques « a ventre ouvert » (fig. 27+28)
— technique du « Coliseum » de SUGARBAKER avec expandeur du
péritoine ;
— technique de suspension pariétale.

Dans toutes les techniques, des drains tubulaires sont places dans les
différents cadrans permettant d’instiller et de recueillir le liquide chauffé
contenant les molécules de chimiothérapie. Des capteurs thermiques sont aussi
disposés pour controler la température intrapéritonéale réelle.

ELIAS et al. [101] ont mene une étude prospective comparant différentes
techniques. Sept techniques ont été testées chez 32 patients. Les conclusions de
cette etude étaient les suivantes :

e La technigue fermée ne permet pas une diffusion homogéne de la
température et des produits de chimiothérapie.

e La technigue ouverte avec un expandeur cutané donne une homogénéité
thermique parfaite, mais I’expandeur plaqué contre la paroi (et empéchant 1’effet
de la CHIP a ce niveau) a €té a I’origine de récidives pariétales.

e La technique ouverte avec suspension cutanée s’est avérée é&tre la
technique la plus efficace. Le brassage répété des anses par la main du
chirurgien permettant de les faire baigner dans le liquide et d’avoir une parfaite
homogéneité thermique. Elle pose, en revanche, comme les autres techniques « a

ventre ouvert » le probléme de I’exposition du personnel soignant.
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o Les défenseurs de la technique « a ventre fermé » ont réalisé des études
de modélisation expérimentale pour optimiser 1’homogénéité thermique en
fonction du débit qui doit étre éleve (0.9 I/mn) [102]. Ensuite, il a été rapporté
que la réalisation d’une chimiothérapie intrapéritonéale a pression positive
augmentait la pénétration intratissulaire et intratumorale de certaines drogues
[103]. Par ailleurs, la mise au point d’un prototype (le Cavitherm) capable de
programmer, d’autoréguler et de recueillir les variables débit—température—
pression intra-abdominale a re¢u 1’homologation CEE. Ce prototype peut
permettre aux équipes chirurgicales de proposer ce type de traitement en limitant
les probléemes liés a la technologie, en facilitant sa reproductibilité, sa
standardisation et son contrdle [96]. Le choix de la technique la plus adaptée
reste encore discuté.

e La quantite de liquide utilisée dans les différents protocoles est adaptée a
la surface corporelle des patients : 2 I/m? en perfusion continue grace a la pompe
branchée sur le circuit fermé pendant 60 a 90 min. La plupart des équipes utilise
un liquide isotonique, une étude de pharmacocinétique ayant suggéré qu’un
liquide hypotonique n’améliorait pas la diffusion des molécules de
chimiothérapie et était méme a Dorigine d’hémorragies intrapéritonéales
inexpliquées [104]. Les récentes études menées par 1’équipe du Washington
Cancer Institute de SUGARBAKER ont montré que 1’utilisation d’un liquide
hypertonique augmentait 1’exposition des surfaces péritonéales et donc des
cellules tumorales résiduelles aux molécules de chimiothérapie [105, 106].

e La température doit étre maintenue a 42-43 °C (niveau de cytotoxicité
optimum) dans tous les cadrans de la cavité abdominale.
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Fig. 25 : Les modalités techniques de la CHIP [107] :

A : CHIP fermée
B : CHIP « coliseum » avec expandeur

C : CHIP avec suspension de paroi
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a.3.Les molécules de chimiothérapie :

Le rationnel du choix d’une molécule est fondé sur sa pharmacocinétique
dans la séreuse péritonéale. Les molécules les plus adaptées doivent avoir un
poids moléculaire élevé, étre hydrosoluble, étre rapidement éliminée de la
circulation systémique, et surtout avoir une efficacité améliorée par
I’hyperthermie [99].

La mitomycine C est la molécule la plus adaptée. Son activité est multipliée
par 40 quand elle est associée a une hyperthermie a 43 °C. Son absorption
pendant la premiére heure atteint 75-90 % selon les études [108]. La dose

rapportée par la majorité des équipes est de 10 mg/I.

Le cisplatine est la deuxiéeme molécule utilisée [98]. Elle est administrée

seule ou en association a la mitomycine C.

D’autres molécules ont, aussi, été utilisées (oxaliplatine, TNFa,
doxorubicine, carboplatine, irinotécan, gemcitabine, etc.) [93, 96, 98, 104], mais
a Dexception de la mitomycine C et du cisplatine, peu de protocoles

thérapeutiques ont été validés.
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TABLEAU 3 : Comparaisons des avantages
et inconvénients respectifs de la CHIP et de la CIPPI [88]

CHIP CIPPI

Potentialisation de la chimiothérapie par Pas d’hyperthermie

I’hyperthermie

Machinerie spécifique Pas de nécessité de moyens spécifiques
Contrdle de qualité nécessaire Pas de contrdle de qualité

Morbidité liée a la chaleur Pas de morbidité liée a la chaleur
Traite toute la cavité péritonéale Peut ne pas tout traiter

Rapide 30-90 minutes Long 5 jours

Moins de fistules anastomotiques Plus de fistules anastomotiques

Plus efficace (études randomisées) Moins efficace

» Contre-indications majeurs de la CHIP : [88]

Un age physiologique de plus de 65 ans, une « performance status » de 0
ou 1 et la présence d’antécédents médicaux graves (insuffisance
cardiorespiratoire ou rénale sévere) sont des contre-indications majeures a la
CHIP.

» Contre-indications relatives de la CHIP : [88]

L’obésité (indice de masse corporelle supérieur a 40) et I’occlusion ou la
subocclusion sont des contre-indications relatives. La dénutrition et 1’altération
de I’état général peuvent étre considérées comme des contre-indications

relatives susceptibles d’étre corrigées.
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Fig.26 : différentes techniques de CHIP : a ventre fermé (A),

a ventre ouvert selon la technique de coliséum (B) [88]

Fig.27 : CHIP a ventre ouvert détail de la mise

en ceuvre du coliséum [88].
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Gauche

Fig.28 : Montage chimiothérapie potentialisée par une hyperthermie intrapéritonéale
peropératoire (CHIP) a ventre ouvert (1 : cadre suspenseur avec ancrages ; 2 : sondes
thermiques ; 3 : entrée du circuit CHIP ; 4 : sortie du circuit de CHIP) [109].
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2.3 Enzymes protéolytiques :

Le lavage péritonéal aux enzymes protéolytiques (trypsine, hyaluronidase,
dextrose a 5%, dextran sulfate a 10 %) a permis d’obtenir parfois de bons

résultats [110].

2.4. Radiothérapie :

Elle a été utilisée en adjuvant a la chirurgie en cas de récidive mais sans
résultats probants. Elle est réalisée en intra peritoneale avec les isotopes Ps, et
Auig [1].

Certains auteurs la considerent comme inutile, voire méme nuisible
puisqu’elle favoriserait I’apparition des brides de fibrose et augmenterait le

risque de survenue d’occlusions intestinales [17, 71].

2.4. Immunothérapie :

Elle consiste en [I’utilisation de OKyz4, Qui est une préparation
streptococcique (mélange de streptocoques pyogenes du groupe A lyophilisé et

dénaturé), en intra péritonéale [65].

2.5. Autres traitements :

L’oestrogénothérapie de complément a éte utilisée de fagon ponctuelle avec
un effet inconstant [3]. L’hyper alimentation chronique intermittente permet de
maintenir un repos digestif sur de longues périodes tout en autorisant des apports

nutritifs supérieurs a la ration théorique quotidienne [72].
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2. Indications :

La méconnaissance de I’histoire naturelle de la maladie ainsi que 1’absence
d’études controlées rend difficile la méthode thérapeutique a concevoir. Aucun
protocole thérapeutique ne peut étre considéré comme s(r.

D’une manicre schématique, le traitement chirurgical est presque toujours
recommandé. L’exérése chirurgicale est suffisante pour la majorité des auteurs
avec un taux de survie satisfaisant, mais au prix de nombreuses laparotomies.
C’est la seule approche qui a montré rétrospectivement une efficacité

significative sur la survie des malades.

Les récidives de PMP sont presque toujours péritonéales, et elles peuvent
donc faire I’objet de nouvelles procédures de cytoréduction et CHIP avec des
résultats proches de ceux obtenus lors du premier traitement. L’agressivité et la
rapidité d’évolution du PMP sont alors importantes a prendre en compte afin de
déterminer le meilleur moment de la réintervention chez des patients tres
souvent asymptomatique. Dans environ 5% des cas, une extension pleurale va
compliquer I’évolution du PMP, a la faveur d’une contamination iatrogéne apres
dépéritonisation des coupoles diaphragmatiques au cours d’une premiere
intervention. La aussi, une cytoréduction chirurgicale maximale associée a une
chimiohyperthermie intrapleurale, peut étre envisagee si elle est considérée
comme techniquement possible [88].

L’utilisation d’enzymes protéolytiques pourrait étre avantageuse, mais les
patients traités sont peu nombreux et cette thérapeutique n’est pas sans risque

(choc allergique).

L’évolution locale de cette maladie rend inefficace la chimiothérapie
systémique.
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Fig.30 : Pi¢ce opératoire d’une mucocele appendiculaire.
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Fig. 30 : vue opératoire montrant I’aspect

macroscopique de I’ascite gélatineuse.
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V.EVOLUTION ET PRONOSTIC

1. L’évolution :

L’évolution spontanée des PMP est lente et se fait exonérablement vers la
mort, en raison de I’aggravation de la dyspnée, des signes de compressions
digestifs, vasculaires ou viscérales. L’évolution post opératoire est

essentiellement marquée par I’apparition des récidives.
1.1Les récidives :

Les recidives peuvent survenir tardivement, elles sont définies comme des

réaccumulations de substance gélatineuses avec ou sans tumeurs solides [4].

Le délai de survenue des récidives est compris entre 3 mois et 25.6 ans
[67]. Elles surviennent dans 52 a 76 % des cas, dont 50% dans les 2,5ans [67].

Plusieurs facteurs (patients, tumeur et traitement) sont incriminés dans la

survenue des récidives :

<> les récidives sont plus fréquentes dans les formes associées a une tumeur
maligne que celles associées a une tumeur frontiere [4];

< I’absence de cellules tumorales dans le mucus intrapéritonéal retarde le
délai de survenue des récidives [85];

<~ le taux de récidive est plus important dans les formes bipolaires [14];

<~ le traitement des récidives est, avant tout, chirurgical car seule une
approche thérapeutique agressive des récidives (laparotomies répétées et
“debulking surgery”) permet d’obtenir une survie prolongée [2, 17, 37,
65, 82].
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Dans notre série, on a constaté cing cas de récidives, le délai de survenue

était compris entre neuf mois et sept ans.

1.2Complications :

>  Les complications mécaniques :

Ces complications sont en rapport avec I’extension de la mucosité dans la

cavité péritonéale.

e Les occlusions intestinales : observées le plus souvent dans les stades
tardifs de la maladie, et sont en rapport soit avec 1’effet mécanique compressif
de D’ascite gélatineuse, soit avec la formation de brides ou d’adhérences
fibreuses iatrogenes [84]. Les occlusions intestinales constituent une cause
fréquente de mortalité dans le PMP.

e Les compressions de I’appareil urinaire : soit du haut appareil
responsable d’une urétérohydronéphrose [3], soit la compression de la vessie
source de pollakiurie par diminution de sa capacité.

e Lacompression du diaphragme : responsable de dyspnée [3, 34, 71].

e La compression de la veine cave inférieure: peut engendrer une
hypertension portale (HTP), avec risque accru d’embolie pulmonaire.

> Les complications infectieuses :

Notamment I’infection du liquide d’ascite, complication rare mais grave, en

particulier si un geste invasif septique a été réalisé [3].
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»  Autres complications :

Parmi les complications majeures les plus fréquentes ayant été rapportées,
mentionnons la fistule anastomotique, I’hémorragie intrapéritonéale, la

pancréatite et 1’iléus postopératoire [8].

L’évolution ultime du PMP se fait vers des dysfonctionnements gastro-
intestinaux liés a I’ascite, aux résections digestives aboutissant a la cachexie et a

la mort par malnutrition [2, 17, 28].

Dans notre série, deux de nos patients ont présenté des complications, [’'un
a présent¢ une fistule pariétale et I’autre une éventration et ce, un an apres leur

hospitalisation.
1.3 Complications liées au traitement :

La toxicité de la CHIP associée a une chirurgie de réduction tumorale est
soit chirurgicale (désunion anastomotique, complications septiques
intrapéritonéales) ou médical (toxicité hématologique, insuffisance rénale).
L’analyse de la toxicité sera fondee sur les études prospectives du fait des biais
méthodologiques des études rétrospectives (faible effectif, manque
d’exhaustivité) [107].
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>  Mortalité péri-opératoire :

Elle est importante dans la majorité des cas. Cette mortalité était > 5 %
dans la moitié des études et était significativement liée dans une analyse
univariée a 1I’age des patients et a la température intra-abdominale, apres analyse

multivariée seul 1’age restait comme facteur indépendant [111].

Dans notre série, deux patients (15%) sont décédés dans les suites
opératoires immédiates.

> Morbidité opératoire :

Il s’agit surtout de lachage anastomotique, perforation digestive,
hémorragie intrapéritonéale, pancréatite aigué et évisceration. Cette morbidité
survenait dans les grandes séries chez un patient sur trois environ [107]. Deux
analyses multivariées [111, 112] ont montré que les facteurs indépendants de
morbidité étaient : la durée de I’intervention chirurgicale, 1’importance et
I’étendue de 1’exérése, le nombre d’anastomoses, et accessoirement le sexe
masculin. 1l semble que le type d’intervention intervienne aussi dans la
morbidité, mais la CHIP a vraisemblablement son influence sur ces
complications [107].

> Morbidité médicale ou toxicité de la CHIP :

Elle est essentiellement hématologique pouvant survenir dans 8-31 % des
cas. Les autres complications sont essentiellement pulmonaires (jusqu’a 56 %
dans la série d’Elias et al. [113] mais aussi cardiaques et digestives. L’absence
d’homogénéité des protocoles de chimiothérapie (CHIP ouverte ou fermée,
dosage de la mitomycine C, autres molécules) ne permet pas, cependant, de
comparer les résultats des séries et d’interpréter ces données avec un bon niveau

de preuves [107].
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Tableau 4 : survie, morbidité et mortalité des patients traités

pour un pseudomyxome péritonéal par chirurgie de cytoréduction

et chimiothérapie intrapéritonéale péri-opératoire [26].

Etudes Nombre Survie (%) Mortalité  Morbidité (%)
de (%)
patients
MURPHY et al. 123 Surviea5ans: 75 5 NP
SMEENK et al. 103 Survie a 3ans : 70,9 10 54
Survieab5ans : 59,5
MORAN et al. 100 Surviea4 ans : 70 8 NP
YAN et al. 50 Surviea 3 ans : 69 4 40
Surviea5ans : 69
WITKAMP et al. 46 Surviea 3 ans : 81 9 39
ELIAS et al. 36 Survie a 5 ans: 66 13,8 44
(Grade 1=74 vs
Grade Il ou I11=54)
DERACO et al. 33 Survie a5 ans : 96 3 31
SUGARBAKER etal. 385 Survie a 5 ans (Grade 2,7 27
1=86 vs
Grade 11=50)
STEWART et al. 110 Surviea 3 ans : 59 4 38
Surviea5ans : 53
RONNET et al. 109 Survie a 5 ans NP NP
Grade | : 75
Grade 1l : 50
Grade Ill : 14
MINER et al. 97 Surviea 10 ans: 21 4 16
VAN RUTH et al. 62 Surviea 3 ans : 67 3 NP
Surviea5ans : 38
LOUNGNARATH et 27 Surviea5ans : 52 0 44
al.
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Une enquéte récente a été réalisée par 1’ Association Frangaise de Chirurgie
(AFC) [114] et a rapporté les résultats de 301 patients porteurs d’un PMP et
traités par traitement combiné dans 18 centres entre 1993 et 2007. La mortalité a
été de 4,4% et la morbidité a eté de 41%. Les durées opeératoires moyennes sont
de I’ordre de 9 heures pour PMP évolués. Les complications les plus fréquentes
sont les fistules digestives (8%), les abcés profonds (9%), les hémorragies
(13%), conduisant a 17,5% de réinterventions, les aplasies de grade I11-1V (20%)
et les pneumopathies (14%). La frequence des complications est proportionnelle
a 'importance de la chirurgie, a sa durée et au nombre d’anastomoses réalisées.
La mortalité opératoire est quant a elle comprise entre 2% et 13%, inférieure a
5% dans les séries a fort effectif [112, 115-117], et de 4,4% dans la série
multicentrique de I’AFC [114].

2. Pronostic :
Il dépend essentiellement :

eDu type histologique :

Dans 1’étude de RONNET et al. la survie a 5 ans est de 6,7% dans la CMP,
84% dans I’AMPD et de 33,6% dans les formes intermédiaires.

Dans ’étude de BRADLEY 37% versus 20% de survie a 5 ans entre PMP
de haut grade et de bas grade [47].

Cependant, certains auteurs ne retrouvent pas cette influence du grade

lorsque 1’exérése des lésions est macroscopiquement compléte [118].
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eDu type de chirurgie réalisée :

Dans 1’¢tude de SUGARBAKER comprenant 385 patients, 80% versus
20% de survie a 5 ans selon que la chirurgie était considérée comme compléte
ou non [119].

e De [|’existence de laparotomies antérieures . qui vient compliquer la

qualité de la cytoréduction [119].

e De la présence d’un envahissement ganglionnaire au moment de

I’intervention.

eDe ’ajout d’un traitement local intrapéritonéal :

Il n’y a pas de preuve scientifique forte pour dire qu’actuellement 1’ajout
d’une CHIP ou d’une CIPPI améliore le pronostic des malades. Cependant,
I’énorme expérience de SUGARBAKER et la qualité des résultats qu’elle
rapporte vont dans le sens d’une ame¢lioration des résultats grace a ce type de

traitement.

Il est, donc, conseillé de proposer ce type de traitement chaque fois que le

malade peut le supporter [119].

o] ’étendue des 1ésions :

Appreéciée par I’indice de SUGARBAKER (fig. 32).

Les auteurs ont décrit plusieurs scores pour I’évaluation pronostique

du PMP.
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A.Préopératoire : le passé chirurgical

Un aspect important dans 1’évaluation pronostique du PMP est le « Prior
Surgical Score » ou PSS. Ce score a été décrit par I’équipe de SUGARBAKER
et prend en compte le nombre de régions disséquées au cours des chirurgies
abdominales antérieures (Tableau 5) [120].

Dans la série de SUGARBAKER de 385 patients atteints de PMP, les
patients ayant un PSS de 0 a 2 avaient une survie a 5 ans de 77% versus 50%
pour ceux ayant un PSS de 3 [119].

B.Peropératoire :

Plusieurs outils d’évaluation quantitative de 1’extension des carcinoses
péritonéales existent. Ceux-ci sont utilisés pour toutes les origines des
carcinoses peritonéales. La plupart des centres expérimentés dans le traitement
des PMP utilise une de ces classifications. Aucune différence sur la survie n’a
toutefois été démontrée entre un PMP extensif versus localisé
[84, 115].

» La classification de Gilly :

Elle a été décrite pour la premiere fois en 1994 [121] et met en relation la
dimension des implants tumoraux et leur distribution dans I’abdomen. La

description de cette classification est détaillée dans le Tableau 6.

> Le « Peritoneal cancer index » (PCI):

Il a été établi par JACQUET et SUGARBAKER [122]. Il divise en 13

régions I’ensemble de la cavité abdominale et I’intestin gréle. Un score allant de
0 a 3 est donné pour chaque région selon la dimension des implants tumoraux
retrouvés. (Tableau 7 + figure 32).
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Les quelques études qui se sont penchées sur ce sujet n’ont pas démontré
de relation entre un PCI élevé et la survie pour le PMP. Du fait du caractére non
invasif de la carcinose retrouvée dans le PMP, un PCI de 39 peut étre réduit a O

par la chirurgie de cytoréduction.

> Le Simplified Peritoneal Carcinomatosis Index (SPCI)

Il est utilis¢é au Netherland cancer institute et divise 1’abdomen en sept
régions. Un score est attribué en fonction de la taille des Iésions retrouvées dans

chacune des régions [123] :

< large (>5cm)

<> modérée (1 a5cm)
< petite (<1 cm)

< absente.

> La radicalité de la cytoréduction :

Elle peut étre évaluée par deux types de mesure a la fin du geste

chirurgical.

% Résections RO, R1, R2. [92, 124]

— RO : toutes les tumeurs visibles ont éte extirpées.

— R1: une résection qui laisse des implants tumoraux de moins de
S5 mm.

— R2 : une résection qui laisse des résidus tumoraux de plus de 5 mm.

En pratique une résection RO est une resection quasi impossible a

obtenir si bien que 1’on regroupe désormais ensemble une résection RO et R1.
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La survie de RO est similaire a celle de R1. Une résection R2, quant a elle,

laisse des résidus tumoraux de plus de 5 mm.

+ Completeness of Cytoreduction Score (CC score):

Cette classification est subdivisée en quatre catégories selon la dimension

des implants tumoraux restants [122].
-CC score 0 : aucun implant visible n’est présent.
-CC score 1 : permet la persistance de tumeurs de moins de 2,5 mm
-CC score 2 : tolére des implants > 2,5 mmet <a 2,5 cm.
-CC score 3 : la persistance de tumeurs > 2,5 cm.

Les CC score de O et 1 sont habituellement regroupés ensemble

et considéres comme une cytoréduction compleéte.

Ce score a fait I’objet de nombreuses études et s’est avéré étre un indicateur

pronostique majeur [84, 119, 122, 125-128].

SUGARBAKER a démontr¢ le role important d’une CCR compléte (CC-O0,
1) sur la survie. En effet, la survie a cing ans pour une CC-0, 1 atteignait 80 %

tandis que la survie pour une CCR incomplete (CC-2, 3) diminuait a 20 %.
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TABLEAU 5 : Prior Surgical Score (PSS) [8]

PSS-0 Biopsie seulement

(absent)

PSS-1 Laparotomie exploratrice, une région disséquée
(minimal)

PSS-2 Laparotomie exploratrice, 2 a 5 régions disséquées
(modére)

PSS-3 Chirurgie de cytoréduction extensive, plus de
(important) 5 régions disséquées

TABLEAU 6 : Classification de Gilly [8]

Stade 0  Absence de Iésion maligne macroscopique. Cytologie péritonéale
Positive

Stade 1 ~ Granulations malignes de diameétre inférieur a 5 mm situees
dans un hémiabdomen (sus ou sous mésocolique)

Stade 2 Granulations malignes de diamétre inférieur a 5 mm, situées
dans les deux hémiabdomens

Stade 3 Granulations malignes de diamétre compris entre 5 mm et
2. cm.

Stade 4  Larges granulations malignes péritonéales de plus de 2 cm.

TABLEAU 7: Peritoneal Cancer Index (PCI) [8]

SCORE 0 Aucune tumeur n’est retrouvée

SCORE 1  Implant mesurant plus de 5 mm

SCORE 2  Implant>5mmet<a5cm

SCORE 3  Implant>5cm
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N Régions Taille de la lésion
- Centrale

- Haut droit

- Epigastne

- Haut gauche
- Flanc gauche
- Bas gauche
- Pelvis

- Bas droit

- Flanc droit

- Haut jéjunum

1
L |
OW~NDO BN -

10 - Bas jéjunum
‘8| 0 4| 11 - Haut iléus
| 12 - Bas dus

LS1 Tumeur<05cm

‘ LS2 Tumeur<5cm
I LS3 Tumeur>5cm
ou confluente

Fig. 32: Peritoneal Cancer Index de SUGARBAKER [129].

~131 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

Conclusion }

~132 ~



Les pseudomyxomes péritonéaux

Des progrés important ont été accomplis ces derniéres années dans la

compréhension de cette maladie rare qu’est le pseudomyxome péritonéal.

Sa physiopathologie n’est pas encore connue, trois théories ont été
évoquees : mécanique, métaplasique et métastatique, sans aucune d’entre elles

ne puissent rendre compte de 1I’ensemble des faits constatés.

Un long débat a subsisté sur 1’origine de cette maladie : ovarienne ou
appendiculaire ? Mais de récentes applications en immunohistochimie ont
permis la résolution de ce débat en confirmant que la plupart de voire tous les

pseudomyxomes péritonéaux ont une origine appendiculaire.

Le diagnostic est rarement porté avant 1’intervention chirurgicale qui est
deécidée devant un tableau clinique atypique et polymorphe, ou 1’on releve
essentiellement une augmentation progressive du volume abdominal associée a
des douleurs non spécifiques (digestives ou gynécologiques) et a des signes de
compression digestif, urinaire ou respiratoire, le tout accompagnant un état

géenéral longtemps conserve.

Le manque de spécificité des signes cliniques, associés a la nécessité d’un
traitement précoce ont conduit a mettre I’accent sur 1’intérét des investigations

paracliniques :

< L’échographie abdomino-pelvienne confirme I’existence d’un
épanchement intrapéritonéal de grande abondance, d’échogénécité
hétérogene, avec présence de cloisons échogenes, et peut en outre,

retrouver la tumeur primitive.
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<> La TDM retrouve 1’aspect cloisonné de 1’épanchement intrapéritonéal,
ainsi que des encoches hépatiques (scalloping).

< La ponction de I’ascite peut étre prometteuse en vue d’un diagnostic
pré-chirurgical.

< Les marqueurs biologiques permettent une surveillance plus fine apres

traitement.

Sur le plan thérapeutique, I’exérése chirurgicale associée a une CHIP reste
la base du traitement recommandé et privilégié par la plupart des centres

expérimentés.
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RESUME

Titre : Pseudomyxomes Péritonéaux. A propos de 13 cas
Auteur : Siham Hentour
Mots clés : pseudomyxome péritonéal, tumeur mucineuse appendiculaire, ovarienne.

Introduction : le Pseudomyxome Péritonéal se caractérise par I’accumulation dans la
cavité péritonéale, de substance mucoide avec des implants péritonéaux. Le but de notre
travail est de décrire les aspects cliniques, paracliniques et thérapeutiques, afin de mettre le
point sur cette pathologie et de prévenir les récidives.

Matériels et méthodes : Notre étude est rétrospective portant sur tous les cas opérés

pour PMP. Cette étude a été menée au service de chirurgie viscérale B de I’Hopital Ibn Sina
de Rabat.

Résultats : Entre 1996 et 2010 sur une période de 14ans, 13cas ont été retenus. Il s’agit
de 8femmes et de 5Shommes d’age moyen de 53,7ans avec des extrémes de 27 a 70ans. Les
signes fonctionnels étaient dominés par la douleur et I'augmentation progressive du volume
abdominal. L’échographie et la TDM ont décrit des aspects caractérisant la maladie: 1’ascite
mucineuse et les implants péritonéaux. Les principales étiologies étaient représentées par les
tumeurs mucineuse ovariennes, appendiculaire et I’atteinte bipolaire. Les gestes chirurgicaux
effectués se sont limités a des gestes de réductions tumorales.

Discussion : le PMP atteint surtout la femme d’age moyen de 53,4ans. Le diagnostic
orient¢ par D’échographie et la TDM est confirmé lors de la laparotomie et 1’étude
anatomopathologique. Le traitement est basé essentiellement sur 1’évacuation chirurgicale de
la gélatine associé a une exérese tumorale. Une chimiohyperthermie intrapéritonéale a montré
son efficacité dans la littérature mais nécessite un centre spécialisé qui n’est pas toujours
disponible. L’¢évolution du PMP est lente, marquée par la fréquence des récidives dont la
survenue assombrit le pronostic.

Conclusion : Le PMP est une maladie rare de pronostic sévére. L’amélioration du
pronostic passe par un diagnostic précoce et une prise en charge adaptée.
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SUMMARY

Title: Pseudomyxoma peritonei about 13 cases
Author: Siham Hentour

Key words: pseudomyxoma peritonei, appendicular and ovarian mucinous tumours.

Introduction: The pseudomyxoma peritonei is characterized by the accumulation, in
the peritoneal cavity, of mucoid materials with peritoneal implants. The aim of our study is to
describe the clinical, paraclinical and therapeutic features of this disease, to put the item on it
and prevent recurrences.

Materials and methods: Our retrospective study focused on a series of 13cases
collected in the service of visceral surgery B Ibn Sina Hospital in Rabat, during 14years from
1996 to 2010.

Results: Between 1996 and 2010 over a period of 14years, 13cases were selected. We
found 8women and 5men with an average age of 53,7years, with extremes from 27 to 70
years. The functional signs were dominated by pain and progressive increase of the abdominal
volume. Ultrasonography and the computed tomography allowed describing some elements
that characterized the disease: the mucinous ascites and peritoneal implants. The main causes
were presented by ovarian, appendiceal mucinous tumours and bipolar localization. The
surgery performed in our patients was limited to tumour reductions.

Discussion: PMP is rare, it affects especially women with mean age of 54,4 years. The
diagnosis directed by Ultrasonography, the computed tomography and sometimes by draining
of ascite is confirmed during the laparotomy and the histological study.The treatment is
essentially based on the surgical evacuation of mucinous material associated with tumour
resection widest possible. Hyerthermic intraperitoneal chemotherapy has shown its efficiency
in the literature but it requires a specialized center which is not always available as in our
case. The evolution of the PMP is slow and marked by the frequency which darkens the
prognosis.

Conclusion: The PMP is a rare disease with a sever prognosis. The improvement of the
prognosis passes by an early diagnosis and an adapted treatment.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

»

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception,

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une facon contraire aux lois de [humanité.
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