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       1)Définir la Maladie gélatineuse du péritoine  

2)  Diagnostic    

3) Traitement                                

                     Objectifs: 



Qu’est ce qu’ une Maladie 
gélatineuse du péritoine ? 



Mdie gélatineuse du péritoine = Pseudo myxome péritonéal 
              P M P 

tǊŞǎŜƴŎŜ ŘΩǳƴŜ ascite gélatineuse , due à des cellules tumorales 
productrices de mucine implantées sur les surfaces péritonéales 
 

 WERTH 1884 
ÅSub gélatineuse ds cavité péritonéale 
ÅOrigineČwǳǇǘǳǊŜ  ŘΩǳƴ ƪȅǎǘŜ ƻǾŀǊƛŜƴ 
                    pseudomucineux 
ÅMatériel gélatineux (pas de vraie  
 mucine)   

FRANKEL 1901 
Première description 
OrigineČRupture de  kyste  
                  appendiculaire 
 
 

Elément histologique fondamental 



Généralités : 

ÅEntité RareČ лн /ŀǎκ мa ŘΩƘŀōƛǘŀƴǘǎκŀƴϝ 

                             02 Cas/10 000 laparotomies 

ÅFemme +++ 

ÅOrigineČwǳǇǘǳǊŜ ŘŜ ŘΩǳƴŜ T appendiculaire (90%)  

ÅIntérêt majeur de ƭΩƛƳŀƎŜǊƛŜ dans le Diagnostic 

ÅTRT de RéférenceČ  

ÅLétale en absence de TRT 

ωSmeenk RM, Van Velthuysen ML, Verwaal V, Zoetmulder F. Appendiceal neoplasms 
and pseudomyxoma peritonei : a population based study. EJSO 2008; 34: 196-201  

 
Chirurgie de 
Cytoréduction 
          

Chimiothérapie 
Hyperthermique 
intraperitànéale  



Origine(1): 
ÅPMP Č Rupture Tm mucineuse ds péritoine 

  
Ovarienne? Appendiculaire? !ǳǘǊŜΧΚ 

Longtemps 
Débattu 

1ères  Etudes: 
ÅPrédominance féminine 
ÅAtteinte fréquente des 
ovaires (bilatérale) 

 

Origine Ovarienne  
primitive 
Suggérée 



Origine(2): 

 
Cellules 
tumorales 
mucineuses du 
PMP 

Affinité +++ Pour 
OVAIRE 

Tm  Ovariennes quasi  Constantes ds PMP 
Volumineuses 
Prises  à tort pour Tumeur primitive 



Origine(3): 

Analyses Génétiques + Immuno histochimiques 

Résolution  du  Débat 

1)Ronnet et alČ1997 
 
Origine  du PMP=  Appendiculaire  (Dans la 
majorité des cas) 
II aire à  une  Mucocèle 
(Appendice distendu  par une hypersécrétion de 
mucine ) 

Cystadénome 

Cystadénocarcinome 



     2)Cornell et alČ2002 

     9ǘǳŘŜ ŘŜ ƭΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ ŘŜ                             

Origine(4): 

MCU2 

PMP 
Tm mucineuses 
Appendiculaires 

Tm Ovariennes 
Ive 

Exprimée: 

Origine PMP est le plus 
Svt  Appendiculaire 

Tm Ovarienne 
Ive=Tératome 
kystique mature 

Autres: 
ÅTm Dig(gastrique, colique..) 
ÅCystadénocarcinome de 
ƭΩƻǳǊŀǉǳŜ 

Rarement: 

ω*Semino-Mora C, Liu H, McAvoy T, et al. Pseudomyxoma 
peritonei : is disease progression related to microbial agents 
? Ann Surg Oncol 2008 ; 15 : 1414-1423  

2008*ČRôle bactéries 
Intestinales ds genèse du 
PMP rapporté: 
« BGN »ČSurexpression  
    MCU2 
Importance corrélée à 
mauvais PC 

 



Physipath(1): 

Appendice 

   Obstruction   
   Distension 
   Rupture 

Péritoine 

ÅMucus  
ÅCellules EpithČProlifération + 
Production de  Mucus+++ 
Å+/- Atteinte ovarienne   

 



Physipath(2): 

Accumulation  
régions précises du 
Péritoine: 

Région 
s/Diaphg 

S/Hép Dte 

Gouttière 
pariéto colique 
Gche 

Grand Epiplon 

Pelvis 

ČPhénomène de Redistribution:  
Sites ŘΩŀōǎƻǊǇǘƛƻƴ  ƭƛǉǳƛŘŜ ǇŞǊƛǘƻƴŞŀƭ 
        

ČEpargne  Viscérale 
Sauf:Pylore/Antre/VIC/Jonction  Récto sigmd 

ČTrappe Cellulaire Tumorale:  
Adhésion aux surfaces traumatisées+++, 
intérêt de chirurgie Radicale/Mauvais PC des  chirurgies  
multiples. 



Anapath: 
ÅRonett et alČ 03 Types Histo (Déterminant le Pc+++)  

 

 
Disseminated 
péritonéal 
Adénomucinosis 
(DPAM) 
(grade 1) 
 
ÅPlus  Fréquente+++ 
Å meilleur Pc 
ÅBeaucoup de Mucine 
ÅPeu:1)Epith  
             Mucineux 
         2)Atypies Cyto 
         3)Activité 
            Mitotique  
 
 
 

Forme 
intermédiaire 
(grade2) 
 
Présence de foyers 
ŘΩ!5Y aǳŎƛƴŜǳȄ ōƛŜƴ 
différenciés 
(<5% des Cellules 
Tumorales) 
 

 
Péritonéal Mucinosis 
Carcinomatosis 
(PMCA) 
(grade 3) 
 
Nbre élevé de Cel Mucineuses 
Caractéristiques  Cyto de 
Carcinome: 
1)Bien différencié 
2)Moy différencié 
3)Indifférencié 

 



  CƛƎǳǊŜ м Υ tat ƎǊŀŘŜ мΦ Lƭ ƴΩȅ 
a ǉǳΩǳƴŜ ǎŜǳƭŜ ŀǎǎƛǎŜ ŘŜ cell. 
normales entre la mucine (en 
clair) et le muscle.  

Figure 2 : PMP grade 3. Massifs 
de  de cellules tumorales (violets) 
au contact des flaques de mucine 
(en clair).  
 



Anapath: 

Survie à5ans   8O%                                  10%  



Comment faire le Diagnostic? 



Clinique: 
ÅSymptômesČNon Spécifiques: 
      Pesanteur 
      DLR Abd diffuses/Augmentation volume Abdomen 
      Symptômes gastro intéstinaux divers 
      Découverte fortuite 

 
 

ÅEsquival et SugarbakerČ2000 
   217 patients (La plus grande Série): 

           27% Č Appendicite Suspectée 
        23% Č Distension Abdominale progressive 
        14% ČHernie Révélatrice(inguinale+++) 
     Femmes 39% Č Masses ovariennes  



Para clinique(1): 

 

ÅBiologie Č Non utile au Diagnostic 
                                       (Anémie/Syndrome inflammatoire/Ponction 

                                        ŘΩŀǎŎƛǘŜΧύ 

ÅMarqueurs TumorauxČ Elevés 2/3 patients 

    Intérêt: 

 1)Elevés: +/-Signe indirect de forme agressive 

 2){Ŝǳƭ ƳƻȅŜƴ ǇƻǳǊ ƧǳƎŜǊ ŘŜ ƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ŘŜ ŎƘƛƳƛƻ 

 3)Signe précoce de Récidive 

    
      



Para clinique(2): 
 
 

Å ChirurgieČ longtemps considérée comme         
       « GOLD Standard du Diagnostic »  
        (Walensky et alČ1996) 

 

ÅImagerie  Č  ƭŜ 5ƎŎҌ Ŝǘ ƭŜ .ƛƭŀƴ ŘΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ Řǳ tat 
 

                            TDM +++:Pathognomonique+++ 
                    
                            Visualise: Ascite          
                                                                     Implants Tumoraux 

                                              Tumeur primitive (+/-) 
 
 



Para clinique (1): 

ASP 

Opacité associée à 
calcifications curvilignes 
épousant sa périphérie 

Mucocéle à Paroi calcifiée 



Para clinique(2): 

Echographie 

PMP en Rapport avec ADK du Sigmoïde 

Mucocéle App: Masse 
kystique/Calcifications+Aspect stratifié 

PMP: Masse lobulée hétérogèneČNodules 
mucineux séparés /Sépta 

Mucocéle App Rompu/PMP localisé 

Ascite: 
Hétérogène/Hyperéchogéne 
Peu mobile/Cloisonnée+Séptas 
! ƭΩŜȄǘǊşƳŜ ΥMasse tissulaire 
tƻǎǎƛōƛƭƛǘŞ ŘΩŜŦŦŜǘǎ ŘŜ ŎƻƳǇǊŜǎǎƛƻƴ 
extrinsèque sur foie ou rate 
 « scalooping » 

Masse 
Pluristratifiée/Hétérogéne/Echogéne 



Para clinique(3): 

 

 

 

TDM 
ÅAvant toute chirurgie+++ 
ÅIntérêts Dgc et Pc/Résécabilité de la      
maladie  
 

Ascite: 
ÅHypo dense 
ÅCloisonnée + Calcifications 
ÅDéformation des contours  
Foie=« Scaloping » 
 

Implants Péritonéaux: 
ÅNodules hétérogènes 
ÅRehaussement après inj PC 
Č« Gâteau  Epiploique » 

Jacquet et al(1995)Č02 Signes 
Radiologiques de non Récabilité: 
 
1) Obstruction segmentaire du grêle 
2) Masse Tm >5cm sur 

grêle/Mésentére Jéjunum/Iléon 
proximal 
 



Para clinique(4): 

Ascite cloisonnée Multiples masses nodulaires péritonéales,omentales,pariétales 



Para clinique(5): 

IRM 
 
ÅImages micro kystiques 
Å9ƴǾŀƘƛǎǎŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩǳǘŞǊǳǎΧ 
ÅSi  CI à TDM 

Séquence T2/Liq péritonéal hyperintense+ 
trabiculations/Refoulement foie,Rate 
Appendice  Ds FID 

a b 

c 
a):Nodules S/Casulaires 

kystiques hyper signal T2 

b):Nodules S/Casulaires 

kystiques/Réhaussement périph 
apres inj  

 c):Refoulement/Liq,nodule 
S/Diaph 

 



Comment traiter? 



Traitement(1): 
ÅButs :     1) Obtenir la guérison 
                      
                     2)  Palliatif 
 

ÅMoyens : 
 

                    1)Chirurgie exclusive : « Débluking » Chirurgical 
                    2)Traitement combiné : 
                             Chirurgie de Cytoréduction  
 
                            CHIP(Chimiothérapie intra péritonéale 
                            hyperthermique) 
                
                    3) Chimiothérapie Systémique (?) 
                              



Traitement (1) 
 

 

     TRT « classique » du PMP 

     But  Č Enlever Max de Gélatine + formations Tm  

     TechniqueČ Dissection 

     Procédé svt incomplet 

 

     Récidive / ComplicationsČDécés 

     Actuellement  « Chirurgie Palliative » 

 

 

1)« Débulking »Chirurgical Itératif 

ÅHémi colectomie droite 
ÅRésection partielle du gd Epiploon 
Femmes: 
ÅHystérectomie  
ÅSalpingo-Ovariectomie bilatérale 



Traitement(2): 
 
 
ÅTraitement de Référence 
Å Chirurgie de Cytoréduction maximale: 
 
      Traite la maladie « Macroscopique » 
      1er ¢ŜƳǇǎΥ 9Ǿŀƭǳŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŞǘŜƴŘǳŜČ PCI (1) 

      Principes énoncés par Sugarbaker en 1990 (2): 
      Procédures de « Dépéritonisation » étendue 
      Chirurgie longue et difficile+++ 

2)Chirurgie de Cytoréduction  +  CHIP 



Traitement(3): 
(1)Index Péritonéal de Sugarbaker: PCI 

(2) Modalités de Cytoréduction 

de Sugarbaker 
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 à une 
résection du recto sigmoïde), la 
splénectomie, la cholécystectomie 
Ŝǘ ƭΩantrectomie. Ces procédures ne 
sont pas toutes 
systématiquement réalisées. Elles ne 
ǎƻƴǘ ŜŦŦŜŎǘǳŞŜǎ ǉǳΩŜƴ 
Ŏŀǎ ŘΩŜƴǾŀƘƛǎǎŜƳŜƴǘ ǘǳƳƻǊŀƭ ŘŜ ŎŜǎ 
ƻǊƎŀƴŜǎΦ " ƴƻǘŜǊ ǉǳΩŜƴ 
plus de ces gestes chirurgicaux, une 
hémi colectomie droite et 
une hystérectomie avec salpingo-
ovariectomie bilatéralechez la 
femme sont recommandées 



Traitement(4): 
 
 

 
ÅChimio intra péritonéale Hyperthermique: 
 
     Traite la maladie « Microscopique » 
     Selon les EquipesČA ventre: Ouvert/ Fermé 
     Drogues: Mitomycine C/41°/90min 
                     Oxaliplatine/Irinotéquan:43°/30min 
     Réalisée immédiatement après chirurgie(en moins de 

30min). 
     
     

2) Chirurgie de Cytoréduction + CHIP 



Traitement(5): 

CHIP  à ventre ouvert    CHIP à ventre  fermé 



Traitement(6): 
Figure 1 : Survie globale des patients avec pseudomyxome péritonéal en 
fonction de la technique de chimiothérapie intrapéritonéale.  



Traitement(7): 
Å Tableau 1 : Morbidité et mortalité des patients traités pour un 

pseudomyxome péritonéal par chirurgie de cytoréduction et CHIP  

 



Traitement(8): 
Å Tableau 2 : Survie des patients traités pour un pseudomyxome peritonéal 

par chirurgie de cytoréduction et CHIP  

 



Traitement(9): 
 

 

 

 

Å  PMPČtraditionnellement Considéré comme 

                   Résistant à Chimiothérapie systémique 

Å Efficacité mal connue. 

 

 

 

Place de la Chimiothérapie Systémique 



Å Effet de la chimiothérapie systémique sur la maladie gélatineuse du péritoine. 
G. Rahmi, V. Boige, D. Goere, M. Van Den Eynde, J. Hernandez, C. Dromain, G. Tomasic, D. Malka, D. Elias, M. Ducreux 
 
 Objectif 

Å Le pseudomyxome péritonéal ou maladie gélatineuse du péritoine (MGP) est une pathologie rare caractérisée par l'accumulation d'une 
grande quantité de mucus dans le péritoine associée à la présence de cellules épithéliales. L'efficacité de la chimiothérapie dans cette maladie 
est mal connue. 
  

Å  Patients et Méthodes 

Å Il s'agit de l'analyse rétrospective de patients suivi entre février 1990 et janvier 2006 pour une MGP histologiquement prouvée et non 
accessible à un traitement chirurgical curatif d'emblée. 
  

Å  Résultats 

Å 31 patients ont été analysés (15 hommes, 16 femmes ; moyenne d'âge 53 ans). L'origine de la MGP était exclusivement appendiculaire et 19 
(61 %) patients avaient une extension limitée au péritoine, 10 (32 %) patients avaient une atteinte ovarienne associée et 2 (6 %) une atteinte 
pleurale. Il y avait 8 (26 %) patients de grade I selon la Classification de Sugarbaker, 12 (38 %) de grade II et 11 (36 %) de grade III. Le principal 
signe révélateur de la maladie était l'ascite présente chez 93 % des patients, la moitié d'entre eux avaient des douleurs abdominales. L'état 
général était le plus souvent conservé : 26 (84 %) patients avaient un score OMS à 0 ou 1. 15 patients n'ont eu qu'une seule ligne de 
chimiothérapie, 15 en ont eu deux et 6 en ont eu trois. Ils ont été traité par monochimiothérapie (5-FU + acide folinique : LV5FU2) ou par 
polychimiothérapie (LV5FU2 associé à de l'irinotecan : FOLFIRI ou de l'oxaliplatine : FOLFOX). Seuls 3 patients ont eu une chimiothérapie 
associant carboplatine et taxol en première ligne, sans efficacité. En première ligne : 12 patients ont reçu du FOLFOX, parmi ceux-ci 7 (58 %) 
ont progressé, 2 (17 %) ont eu une stabilisation et 3 (25 %) ont répondu sur les marqueurs (diminution de l'ACE, du CA 19 9 et /  ou du CA 125). 
3 patients ont eu du FOLFIRI, 1 a progressé et 2 ont eu une réponse sur les marqueurs. Parmi les 13 patients ayant reçu du LV5FU2, 9 (70 %) 
ont progressé et 4 (30 %) ont eu une stabilité de la maladie mais aucun n'a répondu. En seconde ligne : 4 patients ont reçu du FOLFOX, parmi 
ceux-ci 3 ont progressé et un patient a eu une stabilisation. 8 patients ont eu du FOLFIRI, 1 a progressé et 7 (87 %) ont eu une réponse sur les 
marqueurs. Parmi les 3 patients ayant reçu du LV5FU2, 2 ont progressé et 1 a eu une stabilité de la maladie. Aucun patient n'a eu de réponse 
au scanner abdomino-pelvien. Au total sur l'ensemble première et seconde ligne le FOLFOX a donné 3 (19 %) réponses et FOLFIRI 9 (81 %) 
réponses. 13 patients répondeurs sur les marqueurs ou stables ont eu une chirurgie curative de type CHIP et 6 patients ont eu une chirurgie 
de décompression palliative. La médiane de survie des patients à partir de la date de diagnostic était de 4,8 ans, la survie apparaissait très 
différente en fonction du grade de Sugarbaker respectivement de 11,2 ans, 4,5 ans, et 1,7 ans dans les stades I, II et III. 
  

Å  Conclusion 

Å La MGP est peu chimiosensible et 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 être privilégié en première ligne. La survie globale diffère selon le 
grade de Sugabaker. 
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A retenir ! 
Å Le  PMP est une entité clinique rare 

Å lié, dans la majorité des cas, à des tumeurs  

     mucineuses appendiculaires 

Å Souvent d'installation insidieuse, clinique    
aspécifique 

ÅSon diagnostic préopératoire est facilité par les 
moyens modernes d'imagerie, essentiellement 
TDM +++ 

ÅLa chirurgie de réduction tumorale combinée à la 
chimiothérapie hyperthermique intra péritonéale 
est la seule thérapie ayant démontrée efficacité 
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