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ODbjecitifs:

1)Definir la Maladie gélatineuse du peritoine

2) Diagnostic

3) Trailtement






Mdie gelatineuse du péritoine = Pseudo myxome péritonéa‘l
PMP

t NB a Sy SciteRy@adiné Bedue a des cellules tumorales
productrices demucineimplantées sur les surfaces péritonéales

2

Elément histologique fondamental

WERTH 1884 FRANKEL 1901

fSub gélatineuse ds cavité péritonéale | | Premiere description

FOrigineC w dzLJG dzNB RQdzy | 10RghE Ruptukd ldeNdysey
pseudomucineux appendiculaire

Avatériel gélatineux (pas de vraie

mucine)



Généralités :

AEntitéRareC nH / | Ak mMa RQKI
02 Cas/10 000 laparotomies

A Femme +++

A OrigineC w dzLJi dzNB TRpenR@ldag.o

A Intérét majeur d& Q A Y I[dah$|éDFaghostic

ATRT de Référen€e Cyoeiuion T moineranee

A Létaleen absence de TRT ntraperitaneale

uSmeenikM, VarvelthuyserML, VerwaalV, Zoetmulder=. Appendiceaheoplasms
and pseudomyxomaeritonei: a population based studizJSO 2008; 34: 1261



Origine(1):

APMPC RuptureTm mucineus@s péritoine

>
~Tongtemps —

.,

leres Etudes: Origine Ovarienne

Mrédominance féminine C.
Aatteinte fréquente des ‘ primitive
ovaires (bilatérale) Suggérée




Origine(2):

Cellules

tumorales - Affinité +++ Pour
mucineuses du OVAIRE
PMP

NN

Tm Ovariennes quasi Constantes ds PMP
Volumineuses

Prises a tort pour Tumeur primitive



Origine(3):
Analyses Geneéetiques + Immuno histochimiques

S

Résolution du Débat

-

1)Ronnet et al 1997

Cystadénome

Origine du PMPAppendiculaire(Dans la
majorité des cas)

Il aire aune Mucocele

(Appendice distendu par une hypersécretion
mucine )

Cystadénocarcinome



Origine(4):

2)Cornellet alC 2002 ’
. v A v A ~ 2008*C Role bactéries
9uUdzRS RS f Intestinales ds genése du
PMP rapporte:
., « BGN»C Surexpression
EXprimee: MCU2

Importance corrélée a
Tm mucineuses RUESEERLe

Appendiculaire

—0rigine PMP est le plus—-
Rarement Svt Appendiculaire

Autres:
Arm Dig(gastrique, colique..)
nyStadenocarCInome de ¥ SemineMora C, Liu H/IcAvoyT, et alPseudomyxoma

f Q2 dZNJ |J dZS peritonei: is disease progression related to microbial agen
? AnnSurgOncol2008 ; 15 : 1414423

Tm Ovarienne
lve=Tératome
kystique mature



Physipatiil):

Appendice

Péritoine

Obstruction
Distension
Rupture

$

Mucus

ACellules Epit@ Prolifération +
Production de Mucus+++
Ar/- Atteinte ovarienne



Physipath(2):

Accumulation

régions précises du ‘

Péritoine:

C Phénoméne de Redistribution
SitesRQlF 0 a2 NLII A 2 Y f Alj dz Al

C Epargne Viscérale
Sauf:Pylore/Antre/VIC/Jonction Reécto sigmd

C Trappe Cellulaire Tumorale:
Adhésion aux surfacésaumatisees+++,

intérét de chirurgie Radical®lauvais PC des chirurgié
multiples

= "N
Y . Région
/’ /\j\ s/Diaphg

r

y ’ GrandEpiplon

Goulttiere
pariéto colique

Courants ascandante J

Pelvis

Courants descendants \




Anapath:

A Ronett et aC 03

Disseminated
péritonéal
Adenomucinosis
(DPAM)

(grade 1)

MPlus Fréquente+++
Ameilleur Pc
ABeaucoup de Mucine
Aeul)Epith
Mucineux
2)Atypies Cyto
3)Activité
Mitotique

Forme
intermédiaire
(grade?)

Présence de foyers

ypes Hist@éterminant le Pc+++)

Péritonéal Mucinosis
Carcinomatosis
(PMCA)

(grade 3)

Nbre élevé de&CelMucineuses

RQ! 5Y a dzOA y XdérBctédsiig8eg Cyto de

differenciés
(<5% des Cellules
Tumorales)

Carcinome:
1)Bien différencie
2)Moy différencié
3)Indifférencie



CAIdzNE M Y tat | NI R Figwed? : PMP grade 8. Massifs
ali dzQdzy S a4 SdetllS | & & A &S deRdS cellules tumorales (violets)
normales entre la mucine (en au contact des flagues de mucine
clair) et le muscle. (en clair).




ANapne

Tableau |
Eléments distinctifs des deus principaux types de pscudomyxome péritonéal selon Ronnett, et al, (8)
Adénomatose mucineuse péritonéale Carcinose mucinsuse péritondale (CMP)
disséminée (AMPD)
Tumeur appendiculaire initiale  Adénome mucineux Adenocarcinome mucineux
Aspect macroscopique Ascite mucineuse, depots epargnant le gréle Carcinose, avec zones d infiltration
- Collularitd Fauvre Modérée 3 abondante
Marphologie Mucine extracelulaire abondanta contenant de Mucine extracellulaire modéree 3 abondanta contenant
I'epithelium mucineux simple ou proliferatf tres de l'epithalium mucineusx tres proliferatil ou des
localisé glandes mucineuses ou des cellules cancéreuses
15008¢$ Ou on amas
Atypies cellulaires Minimes Modérées & marquees
Mitoses Rares Peu fréquentes & frequentes
Ganglions envahis Rare - Frequent
Invasion des organes voising  Rare (sauf ovaires) Freguent

Survie a5ans80% 10%







Clinigue:

A Symptdme§& Non Spécifiques:
Pesanteur
DLR Abd diffuses/Augmentation volume Abdomen
Symptomes gastro intéstinaux divers
Découverte fortuite

A Esquival et Sugarbak€r2000
217 patientgLa plus grande Série):
27%C Appendicite Suspectée
23%C Distension Abdominale progressive
14%C Hernie Révélatrice(inguinale+++)
Femmes 39% Masses ovariennes



Para clinique(1):

A BiologieC Non utile au Diagnostic

(,vAnémie/Svynd(orpe inflammatoire/Ponction
RQI aOAUSXU
A Marqueurs Tumorau¥ Elevés 2/3 patients
Interét:
1)Elevés: +Signe indirect de forme agressive
2 Sdzf Y2&éSy LJ2dzNJ 2dz3a S NJ

3)Signe précoce de Reécidive




Para clinique(2):

A ChirurgieC longtemps considérée comme
« GOLD Standard du Diagnostic

(Walensky et & 1996)

AlmagerieC £ S 530b Sia S . Af
TDM ++4Pathognomonique+++
Visualise: Ascite

Implants Tumoraux
Tumeur primitive (+)



Para clinigue (1):

Opacitéassociée a
calcifications curvilignes
épousant sa periphérie

Mucocéle a Paroi calcifiée




Para clinique(2):

Masse
PluristratifiéeHétérogénéEchogéne

Echographie —

Ascite:
HéterogeneHyperéchogene
Peu mobileCloisonnée$eéptas
| £ QS Méshitids$airey
t 283aA0Af A0S RQSFFSia RS
extrinseque sur foie ou rate
« scalooping» PMP en Rapport avec ADK du Sigmoide

AR PR

%
X : N o K
Mucocéle App: Masse PMP: Masse lobulée hétérogafidNodules Mucocéle App Rompu/PMP localisé
kystique/Calcifications+Aspect stratifi§) mucineux séparés /Sépta




Para clinique(3)

Advant toute chirurgie+++

TDM AntérétsDgcet PcRésécabilitéle la
maladie
Ascite:
Adypo dense Jacquet et al(1998 02 Signes

el lile=lilegsy Radiologiques de noRecabilité
Aéformation des contours

Foie=«Scaloping» 1) Obstruction segmentaire du gréle

, . , 2) Masse Tm >5cm sur
Implants Péritonéaux: ) R , .. ,
Avodules hétérogenes gréle/MeésentéreJéjunum/Iléon

ARehaussement aprés inj PQESLRUNEL
C « Gateau Epiploique




Para clinigue(4):

A ATV o

Ascite cloisonée

Multiples masses nodulairgeritonéales,omentales,pariétales




Para cliniqgue(5):

IRM Amages micro kystiques
_ Ryl KhaaSYSyu RS f¢
ASi Cl a TDM

a) Nodules SCasulaires
kystigues hyper signal T2

b)ZNoduIes SCasulaires
kystiguesRéhaussemenpériph
apresin;

Séquence TRigpéritonéalhyperintense
trabiculationgRefoulemenfoie,Rate
Appendice Ds FID

C):Refoulement/Lig,nodule
S/Diaph







Traitement(1):

A Buts: 1) Obtenir la guéson

2) Palliatif

A Movens:

1)Chirurgie exclusive :ebluking> Chirurgical
2)Traitement combiné :
" Chirurgie de Cytoréduction

CHIP(Chimiothérapie intra péritonéale
- hyperthermique)

3) Chimiothérapie Systemique (?)



Traitement (1)

1)« Débulking »Chirurgical Iteratif

TRT « classique » du PMP

But ¢ Enlever Max de Gélatine + formations Tm

- < - ; Adémi colectomie droite
TeChmque Dissection ARésection partielle du gd Epiploon

Procédé svt incomplet 5&nmes:

Adystérectomie
ASalpingeOvariectomie bilatérale

Récidive / ComplicatiodsDéeces
Actuellement «Chirurgie Palliative



Traitement(2):

2)Chirurgie de Cytoreduction + CHIP

A Traitement deRéférence
A Chirurgie de Cytoréduction maximale

Traite la maladiec Macroscopique»
1¢ SYLIAY 90 f dzf @ PRy

Principes eénoncés p&ugarbakeen 1990y

Procedures de& Dépéritonisation» etendue
Chirurgielongueet difficile+++



(2) Modalites de Cytoreduction

Traitement(3): de Sugarbake

la resection du grand et petit

épiploon, les péritonectomies

des coupoles diaphragmatiques

Figure 1 - Index de carcinose péritonéale. dr,o!te et gau‘?he’ leS, _

Lindex de carcnose pritonéal (PC) et calculéen additonnant e scores lsionnels des 13 régions définis péritonectomies anterieures, les

péritonectomies du peritoine

pariétal du cul de sac de Douglas

) Ca 190Pss e [ESSRBIEE OU e & Ums

Hypochonde D' 181 Tumewr<0§m resection du recto sigmoide), la

e 192 T <S0em splénectomie, la cholecystectomie

poconde G 193 TS 0em S Uantriedibmie Ces procédures ne

|l 1 orkenc sont pas toutes

§ Forse laque G systematiquement réalisées. Elles ne

6 el azyid STFFSOOdzSSa o

Fosehague OFda RQSY @l KA&aasSysSy

Sl 2NBFySad " y2iadSN |

9 e prosinl plus de ces gestes chirurgicaux, une

- hémi colectomie droite et

:':::::f:::"'" une hystérectomie avec salpingo
ovariectomiebilatéralecheda

femme sont recommandées

(1)Index Péritonéal de Sugarbaker: PCI

Region Lésion Soe Seure




Traitement(4):

2) Chirurgie de Cytoréduction + CHIP

A Chimio intra péritonéale Hyperthermique:

Traite la maladie Microscopique»

Selon les Equip€sA ventre: Ouvert/ Fermé

DroguesMitomycineC/41°/90min
Oxaliplatinelrinotéquan43°/30min

Réalisee immediatement apres chirur@a moins de
30min).



Traitement(5):

CHIP a ventre ouvert CHIP a ventre fermé




Traitement(6):

Etlckxgle=Pseudamy <ome

Martalite Tokale

L
[
2

Ly )
b 0

2

&

el

4
2
o

Ho CHIP = (Quvart ——




Traitement(7

A Tableau 1: Morbidité et mortalité des patients traités pour un
pseudomyxomepéritonéal par chirurgie deeytoréductionet CHIP

Ewtudes Annce Nombre de Morbiditée (%) Mortalite (90)
patients
Witkamp — 2001 a6 39 5]
Guner ~% 2005 28 36 7
Loungnarath '* 2005 27 22 O
Miner !
2005 97 16 4
Sugarbaker '® 2006 356 19 2
Stewart = 2006 110 38 6
Murphy 2007 123 21 s
Smeenk ¥ 2007 103 sS4 3
Baratti >} 2008 as 18,7 1
Elias ® 2008 105 67.6 7 45
Cioppa '* 2008 51 47 O
AFC 2008° 2008 201 41 4.4
Chua 2 20059 106 49 3
Meédiane (extrémes) 33 4

(12-67.6) (O-9)




Traitement(8):

A Tableau 2 Surviedes patients traités pour u
par_chirurgie decytoréductionet CHIP

Etudes Nombre Suivimedian Survie 4 Sans  Survie a 10ans CC-0CC-1

(mois) (%) (Fe) (%)

Murphy er al” ) 75 > 67
Smeenk et al’’ 10 84
Guner et al.*® - 40
Sugarbaker er 38 80 65
(J’ iy

Loungnarath er

(JI.LO

Yan et al.™ 50

Elias er al® 105

Baratti et al.™’ 102

Cioppa er al.™* 53

AFC? 301 73

AFC : Association francaise de Chirurgie




Traitement(9):

Place de la Chimiothérapie Systemique

A PMRC traditionnellementConsidéré comme
Résistant a Chimiothérapie systémique
A Efficacité mal connue.



SNFGE 2007

Effet de la chimiothérapie systémique sur la maladie gélatineuse du péritoine.

) H i) ) H ) Hl i) )

Objectif

Lepseudomyxomepéritonéal ou maladie gélatineuse du péritoine (MGP) est une pathologie rare caractérisée par I'accumulation d'une
grande quantité de mucus dans le péritoine associée a la présence de cellules épithéliales. L'efficacité de la chimaahegite maladie
est mal connue.

Patients et Méthodes

Il s'agit de I'analyse rétrospective de patients suivi entre février 1990 et janvier 2006 pour une MGP histologiqgueméetgnoon
accessible a un traitement chirurgical curatif d'emblée.

Résultats

31 patients ont été analysés (15 hommes, 16 fempmasyenne d'age 5ans). L'origine de la MGP était exclusivement appendreuail9
(61 %) patients avaient une extension limitée au péritoine, 10 (32 %) patients avaient une atteinte ovarienne asso6iég ene étteinte
pleurale. Il y avait 8 (26 %) patients de grade | selon la Classification de Sugarbaker, 12 (38 %) de grade |l eteldd86 Pb)lde principal
signe révélateur de la maladie était I'ascite présente chez 93 % des patients, la moitié d'entre eux avaient des doolminalebd. 'état
général était le plus souvent consernvgé (84 %) patients avaient un score OMS a 0 ou 1. 15 patients n'ont eu qu'une seutielig
chimiothérapie, 15 en ont eu deux et 6 en ont eu trois. lls ont été traitérmarochimiothérapi€5-FU + acidéolinique: LV5FU2) ou par
polychimiothérapigLV5FU2 associé a detiotecan: FOLFIRI ou deXaliplatine: FOLFOX). Seuls 3 patients ont eu une chimiothérapie
associantarboplatineet taxol en premiére ligne, sans efficacité. En premiere lidi#patients ont recu du FOLFOX, parmi eguk (58 %)
ont progressé, 2 (17 %) ont eu une stabilisation et 3 (25 %) ont répondu sur les marqueurs (diminution de I'ACE, di CauuSCA 125).
3 patients ont eu du FOLFIRI, 1 a progressé et 2 ont eu une réponse sur les marqueurs. Parmi les 13 patients ayarfi &2y 2 (70\20)
ont progressé et 4 (30 %) ont eu une stabilité de la maladie mais aucun n'a répondu. En secondedaients ont recu du®LFOX, parmi
ceuxci 3 ont progressé et un patient a eu une stabilisation. 8 patients ont eu du FOLFIRI, 1 a progressé et 7 (87 %) @uanseser les
marqueurs. Parmi les 3 patients ayant recu du LV5FU2, 2 ont progressé et 1 a eu une stabilité de la maladie. Aucua patierréponse
au scanner abdominpelvien. Au total sur I'ensemble premiéere et seconde ligne le FOLFOX a donné 3 (19 %) réponses ef(EOWHIRI 9
réponses. 13 patients répondeurs sur les marqueurs ou stables ont eu une chirurgie curative de type CHIP et 6 patiamte chtrengie
de décompression palliative. La médiane de survie des patients a partir de la date de diagnostic étandeld,8urvie amraissait tres
différente en fonction du grade de Sugarbaker respectivement dedris24,5ans, et 1,7ans dans les stades |, Il et IlI.

Conclusion

La MGP est pechimiosensiblet le traitement de référence reste chirurgical. Le FOLFOX donne dans notre expérience des résultats
décevants, en revanche il semble exister une activité du FOLFIRI qui pourrait étre privilégié en premiére ligne. labderdiféle selon le
grade deSugabaker
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A retenir !

A Le PMFRst une entité clinique rare

A lié, dans la majorité des ca des tumeurs
mucineuses appendiculaires

A Souvent d'installation insidieuselinique
aspecifique

A Son diagnostic préopératoiest facilité par les

moyens modernes d'imagerie, essentiellement
TDM +++

A La chirurgie de réduction tumorat®mbinée a la
chimiothérapie hyperthermique intra péritoneale
est la seule thérapie ayant démontree efficacité
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