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            Résumé : La maladie gélatineuse du péritoine est une pathologie rare posant de nombreuses questions diagnostics et physiopathologiques. Nous rapportons deux cas dans des contextes différents : un cas de mucocèle appendiculaire isolée et un cas de mucocèle associée à une tumeur ovarienne mucineuse compliquée d’une maladie gélatineuse du péritoine. Les aspects morphologiques et diagnostiques sont discutés. Une métaplasie mucipare des cellules méso- théliales induite par la diffusion locale du mucus est proposée pour expliquer la physiopathologie de la maladie géla- tineuse du péritoine. Cette affection bénigne histologiquement mais agressive par ses récidives inéluctables malgré les lavages péritonéaux. La chimiothérapie proposée pour certains cas récidivants cas reste sans grande efficacité. Mots-clés : pseudomyxome- aspects morphologique- physiopathologie- maladie gélatineuse, péritoine RELATION ENTRE MUCOCELE APPENDICULAIRE, TUMEURS MUCINEUSES OVARIENNES ET MALADIE GELATINEUSE DU PERITOINE (à propos de 2 cas) RELATIONSHIP BETWEEN APPENDICEAL MUCOCELE, MUCINOUS OVARIAN TUMOURS AND PERITONEAL GELATINOUS DISEASE (about 2 cases) A. REGRAGUI, M. AMRANI, L. LARAQUI, M. MALIKI, L. GAMRA, M. ALAOUI BELABBAS. Abstract : Pseudomyxoma peritonei is a rare pathology, which poses number of questions about its physiopatholo- gy. We report two cases of appendiceal mucocele and mucinous ovarian tumour with pseudomyxoma peritonei. We discusse the morphological aspect of this affection. A mucinous metaplasia of mesothelial cells caused by local dif- fusion of the mucus is proposed in order to give an explauration to this microscopically benign affection but very aggressive due to its numerous recurrences. Key-words : pseudomyxoma peritonei-morphology- physiopathology- peritoneal gelatinous Éª¡ànbÓYh p ¢† n « r Ñ p ŸG ΩG n QhCGh ájOhódG IóFG s õdG »FÉ°û¨ p d t »WÉîoŸG Q t ƒëàdG ¿hÉ£jQÉÑ∏d »WÉıGh » p enÓ o ¡dG p ¿Én≤ p à r M’ÉH Tiré à part : A. Regragui : service d’anatomie pathologique, Institut National d’Oncologie Rabat, Maroc. ¢üî∏e : ¬ªcGôJh » p eÓ o ¡dG ÉgRGôaEG •GôaEG ™e √ÉjÓN pQ t ƒ– ÖÑ°ùH IQOÉædG ¢VGôeC’G øª°V ¿hÉ£jQÉÑ∏d »WÉıG ¿É≤àM’G êQóæj AÉ°û¨∏d »WÉﬂ …RGôaEG Q t ƒ n ë n àpH AGƒ°S ,É©eÉªgÓc hCG ¢†«ÑŸG hCG ájOhódG IóFGõdG áHÉ°UEG øY èàæj Ée kÉÑdÉZh ÊhÉ£jQÉÑdG ∞jƒéàdG ‘ ≈ s à°T πcÉ°ûe RGôHEG ó°üb Éª¡à°SGQO Oó°üH øëf »àdG ÚàdÉë∏d áÑ°ùædÉH ¿CÉ°ûdG ƒg Éªc ,ÊÉWô°S hCG §«°ùH »WÉﬂ Ω t QƒàH hCG …ƒ∏ÿG Üô°ùàdG IOƒ©d kGô¶f êÓ©dG á∏μ°ûe ¤EG áaÉ°VEG .á«ÑÑ°ùdG ábÓ©dG iƒà°ùe ≈∏Y hCG IQƒëàŸG ÉjÓÿG á«Yƒæd …ô¡ÛG ¢ü«î°ûàdÉH t ≥∏©àJ .¿ÉWô°ù∏d IOÉ°†ŸG á«FÉ«ªμdG ájhOC’G áYÉ‚ ΩóYh ¿hÉ£jQÉÑdG π°ùZ ó©H 
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Résumé : La maladie gélatineuse du péritoine est une pathologie rare posant de nombreuses questions diagnostics etphysiopathologiques. Nous rapportons deux cas dans des contextes différents : un cas de mucocèle appendiculaireisolée et un cas de mucocèle associée à une tumeur ovarienne mucineuse compliquée d’une maladie gélatineuse dupéritoine. Les aspects morphologiques et diagnostiques sont discutés. Une métaplasie mucipare des cellules méso-théliales induite par la diffusion locale du mucus est proposée pour expliquer la physiopathologie de la maladie géla-tineuse du péritoine. Cette affection bénigne histologiquement mais agressive par ses récidives inéluctables malgréles lavages péritonéaux. La chimiothérapie proposée pour certains cas récidivants cas reste sans grande efficacité.
 Mots-clés : pseudomyxome- aspects morphologique- physiopathologie- maladie gélatineuse, péritoine
 RELATION ENTRE MUCOCELE APPENDICULAIRE, TUMEURS MUCINEUSESOVARIENNES ET MALADIE GELATINEUSE
 DU PERITOINE(à propos de 2 cas)
 RELATIONSHIP BETWEEN APPENDICEALMUCOCELE, MUCINOUS OVARIAN
 TUMOURS AND PERITONEAL GELATINOUSDISEASE
 (about 2 cases)
 A. REGRAGUI, M. AMRANI, L. LARAQUI, M. MALIKI, L. GAMRA, M. ALAOUI BELABBAS.
 Abstract : Pseudomyxoma peritonei is a rare pathology, which poses number of questions about its physiopatholo-gy. We report two cases of appendiceal mucocele and mucinous ovarian tumour with pseudomyxoma peritonei. Wediscusse the morphological aspect of this affection. A mucinous metaplasia of mesothelial cells caused by local dif-fusion of the mucus is proposed in order to give an explauration to this microscopically benign affection but veryaggressive due to its numerous recurrences.
 Key-words : pseudomyxoma peritonei-morphology- physiopathology- peritoneal gelatinous
 Éª¡à nbÓYh p ¢†n«rÑpŸG ΩG nQhCGh ájOhódG IóFG sõdG »FÉ°û p̈d t»WÉîoŸG Q tƒëàdG
 ¿hÉ£jQÉÑ∏d »WÉıGh »penÓ o¡dG p¿É n≤pàrM’ÉH
 Tiré à part : A. Regragui : service d’anatomie pathologique, Institut National d’Oncologie Rabat, Maroc.
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 INTRODUCTION
 La maladie gélatineuse du péritoine est une maladie rarecaractérisée par l’accumulation de mucus dans la cavitépéritonéale. Cette affection, appelée également pseudo-myxome, peut compliquer une mucocèle appendiculaireou une tumeur ovarienne ou être associée aux deux affec-tions. Nous rapportons un cas de mucocèle appendiculai-re non encore compliqué et un cas associant une mucocè-le appendiculaire à une tumeur ovarienne mucineuse com-pliquées de maladie gélatineuse du péritoine. L’objectif decette étude, à la lumière des données récentes de la littéra-ture, est de discuter les aspects morphologiques et de pro-poser des hypothèses physiopathologiques pouvant expli-quer cette pathologie rare et particulière.
 MATERIEL ET METHODES
 Notre matériel d’étude repose sur deux observations col-ligées au service d’anatomie pathologiques à l’InstitutNational d’Oncologie de Rabat. Les prélèvements étudiéssont décrit macroscopiquement, inclus en paraffine, colo-rées aux techniques standards à l’hémateine–éosine. Lescolorations spéciales utilisées sont l’acide périodique deShiff (PAS) et le bleu Alcian (BA). L’étude immunohisto-chimiques utilisées pour étayer le diagnostic et éliminerles diagnostics différentiels s’est basée sur le KL1 (mar-queurs de cellules épithéliales), CD68 (marqueur des cel-lules histiocytaires), et l’antigène carcino-embryonnaire(marqueurs des cellules épithéliales carcinomateuses).
 OBSERVATION N° 1
 Il s’agit d’une patiente de 59 ans connue porteuse d’unehernie crurale qui a été admise aux urgences dans untableau d’étranglement herniaire. L’examen clinique etradiologique a montré des signes d’occlusion sans autrelésion particulière (absence d’ascite ou de lésion ovarien-ne). En peropératoire, l’exploration abdominale a permisde découvrir de façon fortuite la présence d’un appendicevolumineux. Une appendicectomie a été réalisée. Le restedu péritoine était sans particularité.
 L’étude anatomo-pathologique montre un appendice de15 cm de long et de 3 cm de diamètre, très distendu, à sur-face externe lisse. A l’ouverture, la lumière est combléepar un matériel fluide gélatineux. La pièce est incluse entotalité.
 L’examen histopathologique montre une muqueuseappendiculaire amincie dont les structures histologiquesnormales ont disparu. Le revêtement de surface est héris-sé de structures villositaires bordées de cellules calici-
 formes (PAS +) évoquant une muqueuse de type intestina-le (figure 1). La lumière renferme une substance mucoïdepositive aux colorations au PAS et bleu Alcian. Cette sub-stance disloque toute la paroi et s’étend jusqu’à la séreuse.
 Dans la graisse périappendiculaire, on note la présencede petits îlots de cellules d’allure histiocytaire claires etspumeuses renfermant des vacuoles de mucosecrétion secolorant positivement à l’acide périodique de Shiff (figure2). Une étude immunohistochimique montre que ces cel-lules sont marquées positivement par l’anticorps antiCD68 témoignant de leur nature histiocytaire, par ailleursces cellules ne prennent pas le marquage par l’anticorpsanti cytokératine écartant alors une origine épithéliale. Parailleurs, il n’a pas été retrouvé de tumeur associée mais onnote au niveau de la lumière appendiculaire la présence denombreux éléments mycosiques sous forme de micro-
 PAS X400. Mucocèle appendiculaire avec image de villositébordée de cellules cylindriques mucosécrétantes PAS positives
 (flèches)
 Fig. 1
 PAS X 400, Plages de cellules macrophagiques PAS positives(flèches) dans le méso périappendiculaire
 Fig. 2
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 spores dont la coque prend une couleur noirâtre à la colo-ration de Groccot.
 Le diagnostic retenu est celui de mucocèle appendiculai-re étendue jusqu’à la séreuse avec début de diffusion périappendiculaire sans signe de malignité et siège d’une sur-infection mycosique.
 OBSERVATION N°2
 Il s’agit d’une patiente de 58 ans, ménopausée depuis16ans, sans antécédent particulier qui a présenté 3 mois avantson admission à l’hôpital des douleurs pelviennes avec uneaugmentation du volume de l’abdomen, le tout évoluant dansun contexte d’amaigrissement et d’asthénie. L’échographiepelvienne a montré la présence d’une énorme masse abdo-mino-pelvienne d’échostructure mixte liquidienne et tissu-laire d’origine ovarienne maligne très probable, refoulantl’utérus avec ascite. La vésicule biliaire était lithiasique.La radiographie pulmonaire était sans particularité. L’UIVa montré un léger retentissement sur les cavités excrétricesdroites.
 La patiente a bénéficié d’une chirurgie exploratrice qui amontré une tumeur gélatineuse de 20 cm de l’ovaire droitavec ascite gélatineuse disséminée intéressant le mésentè-re et le Douglas. L’exploration a montré également un foieaugmenté de taille et une vésicule lithiasique ; l’appendiceétait tumoral. Un prélèvement effectué au niveau de lamasse ovarienne et examiné en extemporanée a évoquéune tumeur carcinomateuse mucineuse. Devant cet aspect,la patiente a subi une chirurgie radicale comportant hysté-rectomie avec annexectomie droite, omentectomie appen-dicectomie et cholécystectomie. Une toilette péritonéale aété effectuée laissant en place des membranes accolées aupéritoine et au mésentère.
 L’examen anatomo-pathologique de la pièce opératoiremontre au niveau de la masse ovarienne droite cystadéno-carcinome mucineux. La pièce d’omentectomie montre laprésence d’une maladie gélatineuse du péritoine compor-tant des plages de mucus se colorant positivement à l’aci-de périodique de Shiff et au bleu alcian avec de nombreuxmacrophages mucophages marquées positivement parl’anticorps anti CD 68 (figure 3) et une hyperplasie méso-théliale sous forme de cellules vacuolisées agencées entouffes (figure 4 ). Ces cellules mésothéliales sont mar-quées positivement à l’anticorps anti cytokératine(KL1+)et négativement à l’anticorps anti antigène carcinoem-bryonnaire (ACE-). L’appendice est le siège d’une muco-cèle appendiculaire sans signe de malignité. La vésiculebiliaire montre une cholécystite chronique lithiasique avecmétaplasie mucipare de toutes ses structures épithélialesavec présence de plages de mucus au niveau de la séreuseet du méso.
 DISCUSSION
 Le pseudomyxome péritonéal constitue une entité parti-culière insidieuse, persistante récidivante et sévère (1).Elle peut être secondaire soit à une mucocèle appendicu-laire (40% des cas) soit une tumeur mucineuse ovarienne(60% des cas) (1).
 La mucocèle appendiculaire, une des causes du pseudo-myxome, est une pathologie rare qui peut succéder à toutphénomène obstructif de l’appendice qu’il soit de natureinflammatoire ou de nature tumorale bénigne ou maligne(2). C’est une lésion souvent découverte fortuitement enperpopératoire (1). Le diagnostic est essentiellement histo-logique montrant un appendice dilaté rempli de mucus etbordé de cellules en métaplasie mucipare. Dans notre pre-mière observation, des phénomènes pré occlusifs anté-rieurs auraient entraîné une irritation appendiculaire pro-
 CD68 x 400, Cellules histiocytaires marquées positivement àl’anticorps anti CD68
 Fig. 3
 HE X 400. Touffes de cellules mésothéliales mucosécrétantes(flèches) avec plage de mucus au niveau de l’omentectomie.
 Fig. 4
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 voquant ainsi la rétention de mucus. La présence d’unemycose surajoutée pourrait constituer un autre facteur irri-tant de la muqueuse appendiculaire.
 Les tumeurs ovariennes représentent la seconde causeimportante de maladie gélatineuse du péritoine. IL peuts’agir d’un cystadénome mucineux bénin, borderline oud’un cystadénocarcinome mucineux (3, 4).
 Des auteurs ont rapporté des cas associant mucocèleappendiculaire, tumeur ovarienne et pseudomyxome chezla même patiente. La fréquence de cette association inciteà faire une appendicectomie devant toute tumeur ovarien-ne avec maladie gélatineuse du péritoine. Cela a bien été lecas chez notre seconde patiente où une mucocèle appen-diculaire a été retrouvée(3).
 Quelle que soit l’étiologie de la mucocèle et quelle quesoit la nature bénigne, borderline ou maligne de la tumeurmucineuse ovarienne, elles peuvent toutes se compliquerde maladie gélatineuse du péritoine (2,4,5).
 La maladie gélatineuse du péritoine se manifeste parl’accumulation de mucus dans la cavité péritonéale. Denombreux auteurs la considèrent comme une greffe périto-néale de cellules en provenance de l’appendice ou del’ovaire (1,5,6,7). Cependant, le terme de greffe suggèred’abord la malignité alors que le pseudomyxome est unphénomène bénin qui peut succéder à une pathologieinflammatoire, tumorale bénigne ou maligne.
 Sur le plan histologique, le péritoine est recouvert detouffes de cellules cylindriques mucosécrétantes à noyaurégulier refoulé au pôle basal sans signe de malignité (6).Dans notre deuxième cas, ces cellules sont( KL1 +) et( ACE -) ce qui confirme leur origine mésothéliale nontumorale alors que l’ovaire était le siège d’un carcinomemucineux.
 Cet aspect que prennent les cellules mésothéliales seraitcompatible avec un phénomène métaplasique de ces cel-lules en cellules mucipares qui serait secondaire à un phé-nomène irritatif provoqué par le mucus qui diffuse dans lepéritoine soit à partir d’un mucocèle appendiculaire oud’une tumeur mucineuse ovarienne.
 Karzeladze et al ont établi la relation histo-chimiquereliant l’appendice, l’ovaire et le pseudomyxome. Leurétude a montré la présence d’une grande similitude entre lemucus secrété par les cellules épithéliales appendiculaires,les cellules mucineuses ovariennes et les cellules du pseu-domyxome. Il s’agit d’un mucus riche en acide sialiqueavec la seule différence qu’il est résistant à la neuramini-dase pour le mucus de l’ovaire(8).
 L’acide sialique, commun à ces trois lésions, pourraitagir sur les gènes de différenciation des cellules mésothé-liales pour aboutir à leur métaplasie mucipare. En plus, lefait que le péritoine soit un espace clos expliquerait l’ac-cumulation du mucus. Cette accumulation expliqueraitprobablement le phénomène d’auto-entretien de la maladieoù l’irritation continue du mucus finirait par transformertoutes les cellules mésothéliales en cellules mucipares et
 expliquerait donc la récidive inévitable de la maladiemême après lavage péritonéal.
 Par ailleurs, l’acide sialique agirait-il par un phénomènede diffusion par contiguïté à partir de l’appendice ou del’ovaire vers le péritoine ? Cette théorie de contiguïtépourrait-elle expliquer également la survenue de la muco-cèle en présence de carcinome mucineux ovarien ?. Il estégalement intéressant de constater que la vésicule biliairedans le second cas a subi également une métaplasie muci-pare de toutes ses structures épithéliales, est-ce du à lalithiase ou bien à l’irritation par le mucus de la maladiegélatineuse du péritoine qui aurait diffusé à travers laséreuse vésiculaire.
 L’évolution de la maladie gélatineuse du péritoine en faittoute la particularité puisque le péritoine acquiert une auto-nomie propre à produire du mucus de façon récidivante surde longues années au point que certains auteurs la dénom-ment comme “ maladie à malignité atténuée ”( 9, 10).Selon une étude portant sur 23 cas de pseudomyxomessecondaires à une pathologie ovarienne (19 cas) et appen-diculaire (4 cas) dont 3 cas avaient simultanément unetumeur ovarienne et appendiculaire, l’évolution était trèsvariable. Les auteurs ont rapporté 7 cas de décès, 12 cas derécidives et 4 cas de guérisons. Il est important à soulignerqu’un des patient a développé une récidive après 19 ansd’évolution (3). Le taux de récidive selon cette série nesemble pas être en rapport avec la nature borderline oumaligne de la tumeur à l’origine. Dans notre premier casrapporté, la présence de cellules renfermant du mucus dansla séreuse et en périappendiculaire laisse déjà supposer uneprochaine évolution vers une maladie gélatineuse du péri-toine. Dans notre deuxième observation, une récidive est àcraindre en raison d’une chirurgie incomplète.
 Le traitement préconisé pour le pseudomyxome est untraitement d’abord chirurgical avec lavage péritonéal(1, 5). Les récidives sont également traitées par chirurgieassociant parfois une chimiothérapie plus ou moins uneradiothérapie mais sans résultats satisfaisant (3,9, 10,11).Ce traitement agressif nous semble impropre puisque lepseudomyxome reste un phénomène irritatif dépourvu designe histologique de malignité.
 CONCLUSION
 La maladie gélatineuse du péritoine secondaire à unmucocèle appendiculaire ou à une tumeur ovarienne resteune maladie de physiopathologie encore mal connue.L’intérêt de son étude réside dans son potentiel évolutif proprequi reste indépendant de la pathologie causale qui lui a donnénaissance qu’elle soit bénigne borderline ou maligne.
 La découverte des phénomènes qui induisent la sécré-tion du mucus permettrait probablement de proposer untraitement radical à cette pathologie originale où l’absen-ce de signe histologique de malignité ne justifie pas lestraitements agressifs proposés.
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