ABREVIATION




MA : mucoceéle appendiculaire
ASP : abdomen sans préparation
NFS : numération formule sanguine

FID : fosse iliaque droite

GPC : la gouttiére [pariéto-colique

PMP : pseudomyxome péritonéal

MGP : maladie gélatineuse du péritoine

AMPD : adénomucinose péritonéale disséminée
CMP : carcinomatose mucineuse péritonéale
ACE : antigéne carcino-embryonnaire

CIP : chimiothérapie intrapéritonéale

CHIP : chimio-hyperthermie intrapéritonéale

CCR : chirurgie de cytoréduction
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La mucocéle appendiculaire ou tumeur mucosécrétante appendiculaire est une affection
rare, définie comme une dilatation kystique de la lumiere de I'appendice a la suite d’une
accumulation intraluminale de sécrétions mucineuses, translucides, gélatineuses, pouvant
toucher soit la totalité de ’organe, soit un segment, le plus souvent distal(1).

Le terme de mucocéle est un terme descriptif pour un état macroscopique et ne permet
de préjuger ni les mécanismes pathogéniques ni les lésions histologiques responsables de
I’lhypersécrétion ou de I’'accumulation du mucus ni le mode évolutif de I’affection.

En effet, depuis sa premiere description, cette entité pathologique a suscité 'intérét de
plusieurs auteurs de par sa rareté, sa présentation clinique non spécifique, la difficulté de son
diagnostic préopératoire (MA se découvert histologiquement en post-opératoire dans prés de
70% (2)), I'absence d’unicité histologique, son étiopathogénie controversée et ses complications
particulieres.

Elle pose le double probléme de sa malignité éventuelle et du risque de maladie
gélatineuse du péritoine (pseudomyxome péritonéal) en cas de perforation (2).

Le but de notre travail, a partir des données récentes et d’une série clinique, est de faire
le point sur ces mucoceles en essayant de dégager les différents moyens diagnostiques et les

aspects anatomopathologiques dont découle le traitement chirurgical.
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C’est ROKITANSKI (3) qui a décrit le premier cette affection en 1842. Il parle
alors « d’hydrops de I'appendice ». Il pense qu’il s’agit de faux diverticules de I’intestin formés
de matiéres gélatineuses entourées seulement de péritoine. Il ne fait pas le rapprochement avec

une pathologie tumorale appendiculaire.

Le terme de mucocele appendiculaire n’est introduit dans le langage médical qu’en 1876

par FERRE (1).

FRANCKEL rapporte, en 1901, un cas de mucocéle appendiculaire rompue avec un

pseudomyxome péritonéal (4).

DODGE rassemble, en 1916, 142 cas de la littérature et WEAVER rajoute 26 autres cas en

1928 (1).

En 1940, WOODRUFF et MAC DONALD distinguerent les mucocéles appendiculaires
bénignes des mucoceles appendiculaires malignes et proposerent une théorie obstructive pour

expliquer le mécanisme étiopathogénique de la mucocele (5).

WESSER et EDELMAN répertorient 600 cas en 1961 (4).

En 1984, ALEXENDRE et ses collaborateurs suggerent que le terme de mucocele, qui
regroupe des lésions trés différentes, doit étre abandonné et substitué par celui de tumeurs

mucosécrétantes de I'appendice (6).
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I. Type d’étude :

Notre travail est une étude rétrospective portant sur 14 cas de mucocele appendiculaire
colligés au service de chirurgie générale du CHU Mohamed VI de Marrakech sur une période de 5

ans, allant du Janvier 2007 a Décembre 2011.

Il. Population cible :

Les critéres d’inclusion et d’exclusion sont les suivants :

% Les criteres d’inclusion :

- Ont été inclus dans notre étude, tous les patients présentant une
mucocele appendiculaire, confirmée par I’étude anatomopathologique
de la piece opératoire.

- Quelque soit le type histologique de la MA opérée.

% Les criteres d’exclusion :

- Ont été exclus de notre étude tous les dossiers qui ne contiennent pas

le résultat anatomopathologique malgré une iconographie suspecte.

lll. Les méthodes :

Les différentes données cliniques, paracliniques et évolutives ont été recueillies a partir
des dossiers du service de chirurgie générale de CHU Mohamed VI de Marrakech et du suivi des
patients en consultations.

Les différents renseignements ont été recueillis on se basant sur une fiche d’exploitation
« Annexe lll », établie aprés recherche bibliographique et revue de la littérature, regroupant des
parametres selon neuf rubriques : épidémiologie, antécédents personnels et familiaux, motif de
consultation, examen clinique, bilan radiologique, bilan biologique, prise en charge
thérapeutique, étude anatomopathologique et évolution.

L’analyse des données a été faite par I’Excel.
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. Les données épidémiologiques :
1.L’age :

Dans notre série I’age moyen est de 54,42ans avec des extrémes allant de 24ans a 80ans

(figurel).
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W Sériel
Figure 1 : Répartition des patients selon 'age

2.le sexe :

On note une légére prédominance féminine avec 8 femmes soit 57% des cas et 6 hommes

soit 43% des cas (figure2).

Figure 2: Répartition en fonction du sexe
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3. Les antécédents : tableau 1

-5 patients diabétiques (35,71%)

—-un patient connu hypertendu (7,14%)

-un patient cardiaque (7,14%)

- chez 7 patients, aucun ATCD pathologique n’a été noté.

Tableau 1 : les types d’antécédents.

Types d’antécédent Nombre de cas Pourcentage
Diabete 5 patients 35,71%
Hypertension artérielle Un seul patient 7,14%
Pathologie cardiaque Un seul patient 7,14%
Aucun antécédent 7 patients 50%

Il. Les données cliniques :

1. Le délai d’évolution avant la consultation :

Le délai moyen écoulé entre I'apparition des symptomes et la consultation a été de 4,8

jours avec des extrémes allant de 1 jour a 15 jours.

2. Description des signes fonctionnels et généraux :

2.1 La douleur :
Une douleur abdominale était présente chez tous nos patients. Elle se situait au niveau
de :
La fosse iliaque droite chez 11 patients : 79%
L’épigastre et I’hypocondre droit chez 2 patients : 14%
Diffuse chez un seul patient : 7%

Elle évoluait selon un mode aigu chez tous les patients.
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HlaFID ml'épigastre et I'hypocondre droit diffuse

Figure 3 : répartition selon la localisation de la douleur

2.2 Fiévre :
Une température supérieure a 38°C a été retrouvée chez 7 patients (50 %) ; 37% de

I’ensemble des femmes et 67% de I’ensemble des hommes.

2.3 Nausées et vomissemen:

3 patients présentaient des nausées et des vomissements (21,42 %), ce qui représente

25% de I’ensemble des femmes et 16,66% de I’ensemble des hommes.

2.4 Troubles de transit:

Un seul patient qui a présentait un trouble de transit a type de diarrhée (7,14%).

2.5 Les signes associt:

Aucun autre signe n’a été trouvé chez tous nos patients notamment pas de signes

gynécologiques ni urinaires.

3. Les signes physiques :

L’examen physique a montré que 9 patients (64%) présentaient une défense de la fosse
iliaque droite, 3 patients (22%) une sensibilité a la fosse iliaque droite, 2 patients (14%) avaient
une défense de I’hypochondre droit et de I’épigastre.

Les touchers pelviens sont normaux.

10
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la palpation abdominale:

mdéfensedelaFID  msensibilité dela FID W défense de I'HCD et de |'épigastre

Figure 4 : répartition selon la localisation de la douleur

a la palpation abdominale.

lll. Les données paracliniques :

Le diagnostic de MA a pu étre suspecté en préopératoire chez 7 patients grace au couple

échographie-scanner abdominal.

1. La radiologie :

1.1L'échographie abdomino-pelvienne :

Tous nos patients ont bénéficié d’'une échographie abdominale. Les résultats sont les

suivants :

a. Epaississement appendiculaire isag :

L’épaississement appendiculaire n’a été retrouvé que dans 3 cas soit 21%.

b. Une masse abdomina :

L’échographie abdominale a montré une formation liquidienne siégeant au niveau de la

FID dont I'aspect était évocateur d’une mucocele appendiculaire chez 2 patients (14,2%). Avec la

11
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présence d’'une masse tumorale juxta-colique droite chez un patient, et une masse tubulée de la

fosse iliague droite chez un autre.

c. Un épanchement péritonéc :

Il a été révélé a I’échographie, chez 2 patients (14,2%) par une ascite cloisonnée au niveau

de la fosse iliaque droite et du cul de sac de Douglas.

d. Epaississement appendidaire associéa une collection de IcFID :

> Siege:
La collection se situait au niveau de la fosse iliaque droite chez 5 patients (36%).
> Lataille:
La taille variait de : 7x3cm, 5,3 x5,5cm, 20 x 20cm, 3 X 6,3cm, 5 X 5cm.
» La structure :
- Bien limitée oblongue a contenu échogéne hétérogéne chez un seul patient soit 7,14%.
- Hypoéchogéne hétérogene mal limitée chez un cas soit 7,14%.
- A contenu échogene hétérogene chez un patient soit 7,14%.

- Lésion en plage mal limitée, a contenu anéchogéne homogeéne chez 2 cas soit 14,2%.

M épaississement
appendiculaire isolé

M masse abdominale

i épanchement péritonéal

M épaississement
appendiculaire
isolé+collection de la FID

Figure 5 : les différents aspects échograghiques

12
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14/01/2010. PHI

ledidal Systems 18:12:29

+ Long 531 cm
in

Figure 6 : image échographigue montrant un aspect d’une collection mal limitée a contenu
liguidien évoquant un abcés appendiculaire de la fosse iliaque droite .

Figure 7 : image échographigue montrant un aspect d’une collection
bien limitée oblongue mesurant 3x 6,3cm, a contenu échogéne hétérogéne.
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Figure 8 : image échographigue montrant un aspect

d’une image borgne de 17mm d’épaisseur,
a contenu échogeéne hétérogene siege de bulles d’air.

14



Aspect diagnostique et thérapeutique des mucoceles appendiculaires.

1.2.Scannerabdominal :

Cet examen a été réalisé chez 5 patients de notre série (36%). Il a orienté vers le
diagnostic de mucocele appendiculaire chez tous les cas.
Le scanner avait objectivé au niveau de la fosse iliaque droite:
- Une masse abdominale isolée de densité liquidienne chez 3 patients (21,4%).
- Une masse abdominale avec suspicion de pseudomyxome péritonéal chez un cas
(7,14%).
- Une masse abdominale associée a un épanchement péritonéal chez un seul

malade (7,14%).

B une masse abdominale isolée
H une masse abdominale + PMP

k4 une masse abdominale + épanchement
péritonéal

Figure 9 : Les aspects scannographiques.
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> 1

‘D 4
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h gt

.- n
' -

Figure 10 : une image scannographique montrant une formation oblonque
mesurant 31mm a contenu liquidien et a paroi fine,
qui s’abouche au niveau du caecum.
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1.3.ASP ;

Il n’a été demandé chez aucun patient.

2. La biologie :

Le bilan biologique préopératoire notamment: NFS, CRP, bilan hépatique, bilan
d’hémostase, bilan rénal et radio du thorax, était sans particularité chez 11 malades.

Pour la numération formule sanguine (NFS) : une hyperleucocytose supérieure a

10000 elem/ml a été retrouvée chez 3 patients (21,4%).

3. Les explorations des lésions associées :

-Un pyocholecyste alithiasique avec abces hépatique sous capsulaire a été trouvé chez un
seul patient.
-Une cholécystite aigue microlithiasique associée a une lithiase de la voie biliaire

principale et pancréatite aigue stade C ont été objectivés chez un seul malade.

IV. L’attitude thérapeutigue :

1. Le traitement chirurgical :

Tous nos patients ont été opérés en urgence.

1.1.Les types d’interventions choisies (voies d'alnd) :

Une laparotomie de Mac Burney a été réalisée pour 8 patients.
Une laparotomie médiane pour 6 malades.

Tableau Il : Les voies d’abord

Les variables Nombre Pourcentage
Laparotomie Mac Burney 8 57%
Laparotomie médiane 6 43%

1.2.L’exploration chirurgicale :

L’exploration peropératoire a objectivé a :

-Un aspect de MA isolée chez 3 patients.

17
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-Une masse non concluante au niveau de la fosse iliaque droite chez 2 patients.
-Un aspect d’appendice tuméfié a base large chez 5 patients, associé a une collection
purulente au niveau de la FID dans 3 cas.
-Un épanchement cloisonné au niveau de la GPC avec appendice et anses d’aspect
macroscopiquement normal chez un cas.
-Un aspect de MA perforée chez 3 cas, associé a :
- Une carcinose péritonéale en regard de la fosse iliaque droite et de I’hypogastre
avec plusieurs micronodules hépatiques chez un seul malade.
- Une vésicule biliaire gangrénée alithiasique avec collection purulente péricaecale
chez un patient.
- Une collection purulente de la FID et au niveau du cul da sac de Douglas chez un

malade.

18
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Figure 11 : photo peropératoire montrant les repéres anatomiques

d’une laparotomie de Mac Burney.

. EIAS : épine iliaque antéro supérieure.

19
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(b)

Figure 12 (a, b) : vue en peropératoire d’'une mucoceéle appendiculaire.

20
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1.3.le geste opératoire :

L’acte chirurgical a été réalisé en un seul temps chez 13 patients et en deux temps chez
un seul.

Le geste opératoire a consisté en une appendicectomie chez 3 cas soit 21,4% ; Et a été
associé a un lavage et drainage par la lame de Delbet chez 9 patients soit 64,2%.

Une appendicectomie suivie d’'une hémicolectomie droite a été réalisée chez 2 patients
(14,2%), dont une patiente avait été traitée par hémicolectomie droite d’emblée devant
I’infiltration de la base appendiculaire.

Les gestes chirurgicaux associés sont : deux cholécystectomies, une dilatation de la voie

biliaire principale et plusieurs biopsies hépatiques.

2. Le traitement adjuvant :

Un traitement antalgique a base de paracétamol a été administré chez tous les patients.
Une antibiothérapie a base de I’association amoxicilline acide clavulanique a été prescrite

chez 5 patients de notre série.

V. Les résultats anatomopathologiques :

Dans notre série, le diagnostic anatomopathologique a été fait apres exérése tumorale
chez tous les patients. Il a conclu a une mucocele appendiculaire sans signe de malignité type
d’hyperplasie mugqueuse chez 12 patients soit 85,6%; Et a un cystadénocarcinome

appendiculaire chez 2 patients soit 14,2%.

VI. Les suites postopératoires et séjour :

Elles étaient simples chez tous nos patients, aucune complication n’a été signalée.
Dans notre série, la durée de séjour postopératoire varie de 2 jours a 15 jours avec une

durée moyenne de 5,8 jours.

21
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VII. L’évolution :

Le suivi clinique et échographique régulier n’a objectivé aucun cas de récidive tumorale ni
de métastase aprés un recul de un an a quatre ans.

Un seul malade a été perdu de vue.

22
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DISCUSSION
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|. Epidémiologie :

1. La frégquence :

1.1.Par rapport aux appendicectomies :

Les mucoceéles appendiculaires

d’appendicectomies (7, 8, 9).

On note que l'incidence est variable selon plusieurs séries:

sont rares,

représentant 0,2 a 0,3% des pieces

Tableau lll : la répartition de I'incidence selon les séries.

Les séries Nombre de cas L’incidence

ARTURO (10) - 0,28%
WOODRUFF et MAC
43000 0,30%
DONALD(11)

AHO(11) 1782 0,3%
KARAKAYA (12) 240 2,01%
Notre série 3211 0,43%

Ainsi que la MA représente 0,3-0,7 % de la pathologie appendiculaire (13).

1.2.Par rapport aux tumeurs appendiculaires :

Au sein des tumeurs appendiculaires, la mucocéle appendiculaire vient en deuxiéme rang

(8%) apres les tumeurs carcinoides (90%) et devant les adénocarcinomes (3,5%) (14).

L’age de survenue de cette pathologie varie selon les études entre 15 et 71ans avec un
age moyen de 55 ans (16).
L’age moyen de survenue de mucoceles appendiculaires dans notre série était de 57 ans

avec des extrémes comprises entre 24 ans et 80 ans.

24
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Tableau IV : répartition de I’dge selon les auteurs

Les auteurs Moyen d’age (ans) Extrémes
ARTURO et al (10) 62 ans 20 - 85 ans
MOUJAHID et al (1) 38 ans 28-60 ans
SASAKI et al (15) 65,5 58-73
Souei-Mhiri etal (2) 46 ans 21-63
Notre série 57 ans 24-80
3. Le sexe :

Le sexe ratio est variable, mais il semble que I'atteinte est plus fréquente chez la femme
avec un rapport de 4 femmes pour un homme dans la série d’Aho et al (17).
Dans notre série on note une prédominance féminine avec 8 femmes et 6 hommes.

L’étude de Moujahid et al a signalé une prédominance masculine (1).

Il. Formes cliniques :

La mucocéle appendiculaire est de présentation clinique trés variée et non spécifique
(18).

1. Les formes asymptomatiques :

A peut prés 23% a 50% des patients avec une mucocele appendiculaire sont
asymptomatiques (19). La lésion est alors de découverte fortuite lors d’examens d’imagerie
(scanner, échographie....), lors de coloscopie, voire en peropératoire ou en postopératoire par
I’étude anatomopathologique des pieces de résection(18).

Parmi 135 patients, 69 soit 51% étaient asymptomatiques ou ont des symptdémes qui
pourraient ne pas étre raisonnablement attribués a une mucocéle appendiculaire, dans la série
de L. Stocchi et al. (20).

S. Nazari et al (13) rapportent dans leur étude un seul cas de mucocele appendiculaire

diagnostiquée incidemment a I’occasion d’une cholécystectomie coelioscopique.

25
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Dans 14% des cas de notre série, la découverte a été fortuite au cours d’une autre

pathologie notamment : la cholécystite aigue et la pancréatite aigue.

2. Les formes douloureuses pseudo-appendiculaires :

Il est rapporté que jusqu’a 50% des patients atteints de mucocele appendiculaire peuvent
avoir des symptomes compatibles avec une appendicite aigue typique (21).

Alors que WESSER et EDELMANN rapportent un taux de 48% de patients avec formes
pseudoappendiculaires (4).

Le tableau réalisé peut simuler celui (2) :

- d’'une appendicite aigue simple, ce qui conduit en général a une intervention
chirurgicale d’emblée.
- D’une appendicite aigue compliquée de plastron ou d’abcés appendiculaire.

Dans la série d’Arturo et al. Les symptomes prédominants étaient la douleur de la fosse
iliaque droite a moins de 72h d’évolution chez 14 patients parmi les 31 cas, compatible avec une
appendicite aigue (10).

Dans 86% des cas de notre série, la douleur abdominale était dévolution aigue. Elle était

localisée au niveau de la FID chez 11 patients et diffuse chez un seul patient.

3. Les formes pseudo-tumorales :

Ces formes sont plus rares que les précédentes avec 32% des cas. La lésion se présente
comme une masse mobile ou fixe de la fosse iliaque droite, ou alors comme une masse
abdomino-pelvienne. Ces formes sont plus accessibles a un diagnostic préopératoire a partir
d’arguments cliniques et surtout radiologiques (2).

Dans la série de Moujahid et al. la symptomatologie clinique était dominée par la douleur
abdominale avec la palpation d’'une masse de la fosse iliaque droite chez huit patients soit 80%
(1).

4, Les formes compliquées :

Dans certains cas, la mucocéle appendiculaire est révélée par des complications, parmi

lesquelles, on peut citer :
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4.1.Le pseudomyxome péritonéal :

a. Historique (22) :

Le pseudomyxome péritonéal (PMP) a été décrit pour la premiere fois en 1884 par Werth .
Celui-ci aurait nommé cette pathologie ainsi a partir d’une description de substance gélatineuse
retrouvée dans la cavité abdominale et provenant d’une rupture d’'un kyste ovarien
pseudomucineux.

Ce matériel gélatineux ne contenait pas de vraie mucine. Ce n’est qu’en 1901 que Frankel

décrit pour la premiere fois un PMP secondaire a une rupture de kyste appendiculaire.

b. Définition(23) :

Le PMP est une entité clinico-pathologique qui correspond a une atteinte péritonéale
diffuse, composée d’une ascite mucineuse et d’implants épithéliaux mucineux multifocaux ;
I’élément histologique fondamental est la présence de mucine extracellulaire dans la cavité
péritonéale, pouvant étre associée a des cellules épithéliales mucineuses, plus ou moins bien
différenciées.

I est d0 a la rupture intrapéritonéale d’'une tumeur mucineuse, dont Iorigine

appendiculaire ou ovarienne a longtemps été discutée, et reste encore controversée.
c. Epidémiologie :

10% a 15% des mucocéles appendiculaires évoluent vers un PMP (10).

On estime que I'incidence du PMP est d’environ deux cas sur 10 000 laparotomies (24).

La maladie gélatineuse du péritoine MGP ou pseudomyxome péritonéal est une
pathologie touchant des patients d’dge moyen ou avancé, elle est plus fréquente dans la
deuxiéme moitié de vie. L’age moyen des patients avec une MGP originaire de 'appendice est de
46ans comparé a 59 ans chez ceux avec un cancer primitif ovarien . Elle touche 3 femmes pour 1

homme (25).
d. Physiopathologie :

La physiopathologie du PMP explique sa topographie (26). Au stade précoce, la substance

gélatineuse située dans la mucocele se distribue localement au site de rupture et réalise un
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ensemencement de proximité : cette gélatine comporte de la mucine voire des cellules
épithéliales, plus ou moins atypiques, qui vont continuer a proliférer et a produire de la mucine
dans le péritoine, d’abord localement, puis dans I’ensemble de la cavité abdominale(27). Cette
diffusion dans le péritoine réalise une véritable « ascite mucineuse » avec des implantations
multiples de dépots mucineux et épithéliaux sur le péritoine (28). Le rétropéritoine peut étre
atteint en cas d’appendice rétro-caecale ou lors d’une inoculation chirurgicale (29).

La dissémination péritonéale des lésions mucineuses s’effectue par redistribution (30)
c'est-a-dire selon les flux liquidiens péritonéaux, préférentiellement au niveau des sites de
résorption lymphatique ou ils stagnent.

Les implants péritonéaux épargnent la surface intestinale siege d'un péristaltisme
important. A I'opposé, la jonction antro-pylorique, I’'angle duodéno-jéjunal, la valve iléo-caecale
et la jonction recto-sigmoidienne sont des zones d’attache au rétro-péritoine donc moins

sujettes au péristaltisme et plus propices a I’adhésion des cellules tumorales (28).

e. Etiologie (31):

Le débat entre origine ovarienne ou appendiculaire des PMP s’est enrichi des apports
récents de I'immunohistochimie et de I’analyse par amplification génique.

Ronnett et ses collaborateurs ont constaté, en 1997, que le PMP serait d’origine
appendiculaire dans 70% a 80% des cas. La nature monoclonale et uniloculaire s’est renforcée
par I’étude de biologie moléculaire. Il n’en demeure pas moins que le PMP peut étre d’autre
origine :

e certaines tumeurs mucineuses rompues dans le péritoine notamment les tumeurs
“borderline’’ de I’ovaire et les tumeurs mucineuses kystiques du pancréas.

» Certaines tumeurs colloides. La filiation a été rapportée entre PMP est tumeurs
colloides d’origine colorectale, pancréatique, vésiculaire ou biliaire, annexielle

(trompe) et méme mammaire et pulmonaire.
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f. Présentation clinigue :

Les symptomes cliniques du PMP sont également non spécifiques, a type de pesanteur,
de douleurs abdominales diffuses, de symptomes gastro-intestinaux divers, a l'origine de
fréquents retards diagnostiques (32).

L’examen clinique peut identifier une induration éventuelle de I'ombilic, la perception
d’un « gateau épiploique » dur, barrant transversalement I'abdomen a la palpation, et le toucher
rectal, fondamental, peut constater une consistance dure du PMP au niveau douglassien. Ces

signes cliniques sont en faveur d’une CPM plut6ét que d’'une AMPD (31).

g. Les investigations paracliniques (22):

Malheureusement, la découverte du PMP est le plus souvent fortuite et faite au décours
d’une laparotomie pour une suspicion d’appendicite ou de cancer ovarien. Le geste chirurgical
commis est alors le plus souvent insuffisant et rend la seconde intervention plus difficile.
Néanmoins, une imagerie avant toute chirurgie est hautement souhaitable pour permettre un

diagnostique préopératoire et planifier le traitement chirurgical adéquat.

®,

«» Examens biologiques (25) :

Les examens biologiques sont peu spécifiques. Un taux sanguin élevé d’ACE (antigene
carcino-embryonnaire) a été décrit dans la MGP associée a une tumeur maligne mais aussi a une

tumeur bénigne. Des élévations du taux sanguin de CA125 ou CA19-9 ont été rapportées.
% ASP:
Le cliché d’abdomen sans préparation peut montrer une opacité prédominant d’un coté
de I’'abdomen qui est significative si elle est associée a des calcifications curvilignes épousant la
périphérie de I’opacité(33).

R/

«» Echographie abdominale et pelvienne (23) :

L’ascite mucineuse est typiquement hétérogene, hypoéchogéne, peu mobile, a contenu
plus ou moins stratifié ; elle peut etre cloisonnée, avec de multiples septa, et de fines
calcifications septales. Elle est classiqguement plus hétérogéne, moins transonore et moins
mobile qu’un épanchement liquidien pur. A I’extréme, elle peut apparaitre comme une masse

tissulaire, échogeéne.
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On peut retrouver, comme en scanner, un effet de compression extrinséque sur le foie ou

la rate ( « scalloping » ) et un refoulement des organes creux.

+ Le scanner abdomino-pelvien(28) :

Au scanner, le PMP apparait hétérogene, plutét hypodense, formé de lobules dont les
septas sont rehaussées par le produit de contraste iodé et associées a des calcifications
curvilignes. Les phénomenes de distribution de proximité et de redistribution péritonéale
guident sa localisation.

Les sites de replis mésentériques ainsi que les zones d’attaches des surfaces intestinales
au rétropéritoine doivent étre soigneusement explorés.

La déformation des contours hépatiques et spléniques par la substance mucineuse
appelée « scalloping » par les anglo-saxons est considérée pathognomonique du PMP(33).

L'infiltration du grand épiploon apparait plutot hyperdense et nodulaire.

Plus tardivement, le « gateau épiploique » se présente sous forme d’une masse de densité
tissulaire a contours polylobés et irréguliers.

Dans notre étude, le PMP a été signalé dans la tomodensitométrie chez un seul cas soit

7,14%.

L’intérét de I'IRM réside dans son excellente résolution en contraste qui permet de mieux
définir les limites du pseudomyxome péritonéal par rapport aux tissus sains. Les séquences
pondérées T2 montre le caractere plutét liquidien de la Iésion en hypersignal toute fois moins
intense que le contenu vésical, contrairement a I'ascite « standard ». L’aspect lobulé apparait

bien sur cette séquence. Les septas sont rehaussées par le gadolinium(28).

®,

«» Laponction d’ascite :

La ponction d’ascite peut ramener un liquide gélatineux épais riche en protéines,
mucicarmin+, PAS+, une substance gélatineuse jaunatre et parfois un liquide exsudatif.
Cependant le matériel mucineux est habituellement si épais que son aspiration est impossible et
elle expose au risque théorique de greffe pariétale de matériel mucineux voire

carcinomateux(25).
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% Laparoscopie :
La laparoscopie permet une visualisation directe de I'ascite gélatineuse ainsi que des
implants péritonéaux. Cependant, elle est dangereuse car expose au risque de fistule

gélatineuse et d’infection (25).

h. L’histologie :
« La substance gélatineuse (25) :

La substance gélatineuse se présente de facon variable. L’épanchement gélatineux peut
avoir trois aspects macroscopiques différents.
- La péritonite gélatineuse dite « jeune » est abondante, jaune ambrée.
- Laviscosité est telle qu’elle ne permet pas I’évacuation par I’aspirateur.
- Ces masses tremblotantes envahissent toute la cavité abdominale
(omentum,caecum, intestin gréle, colon et ovaire chez la femme).
Dans la péritonite vieillie, I’exploration chirurgicale est pratiquement impossible, les
anses intestinales étant bloquées dans une gangue ou couenne gélatineuse et fibreuse.
La péritonite gélatineuse enkystée ou localisée autour de la Iésion initiale apparait comme
une coque réactionnelle (processus de défense de I’endothélium contre celle d’irruption).
Dans les formes localisées de MGP, les lésions siegent le plus souvent dans la fosse
iliaque droite.
L’ascite est de volume variable pouvant atteindre 10 L. La substance gélatineuse contient
du tissu collagéne, souvent trés hyalinisé, mélangé a la mucine. Bien que I’ascite gélatineuse a
été parfois décrite par certains comme étant acellulaire, la plupart des auteurs trouvent la

présence de cellules épithéliales dans la mucine.

®,

+»+ Les lésions péritonéales (25) :

Le degré d’atypie cytologique et I'activité mitotique des Iésions péritonéales sont
étroitement corrélés a I’aspect histologique des tumeurs primitives.

Elles reproduisent des structures glanduliformes.
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% Classification :
La classification de B.Ronnett recense trois grands types histologiques de pseudomyxome
péritonéal, établis a partir de données de survie d’une série de patients ( 28) :

- L’adénomucinose péritonéale disséminée (AMPD) : les Iésions péritonéales sont
constituées de flaques de mucine extracellulaire abondante sans ou avec des cellules épithéliales
mucineuses peu nombreuses, peu ou modérément atypiques et une activité mitotique faible. La
Iésion initiale est un adénome mucineux de I’appendice.

- La carcinomatose mucineuse péritonéale (CMP) : 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 Iésion initiale est un adénocarcinome mucineux appendiculaire.

- La carcinomatose mucineuse péritonéale avec aspects intermédiaires (CMP-1)
ou avec aspects discordants (CMP-D) : pour la CMP-I, il s’agit d’une association de lésions
d’adénomucinose et de rares secteurs d’adénocarcinome bien différencié, la Iésion initiale étant
un adénocarcinome mucineux de I'appendice avec lésions d’adénome associées ; pour la CMP-D,
ce sont des lésions péritonéales d’adénocarcinome mucineux, la |ésion initiale appendiculaire
étant un adénome mucineux ou un adénocarcinome intra-muqueux sans véritable carcinome

infiltrant.

4.2.Autres complications :

L’invagination d’une mucocele appendiculaire est extrémement rare, avec moins de 30
cas signalés dans la littérature (34).

Elle peut se révéler par une occlusion intestinale aigué, une hémorragie digestive basse,
une hématurie ou une péritonite (1) ; ou par des signes urinaires par effet de masse sur 'uretere
droit (18).

La torsion d’une mucocele appendiculaire a été rapportée dans la série de Chang et al

chez un seul patient (35).
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5. Les formes associées :

5.1 Les lésions coligues :

L’association la plus fréquente c’est avec la tumeur colorectale(36).

L'incidence de cette association est de I'ordre de 21,4%, selon une série de 42 patients
publiée par WOFF et AHMED en 1976. Un tiers des malades présentant cette association avaient
plusieurs néoplasies coliques (37).

AHO et ses collaborateurs ont rapporté une incidence de 19,5% (11).

Michail et al. Rapportent le cas d’une femme de 86 ans qui présente des rectorragies et
chez qui les examens paracliniques objectivent I'association d’une mucocele appendiculaire avec

tumeur de I'ascendant et polype sessile du colon sigmoide (38).

5.2 Les lésions ovariennes :

L’incidence de cancer de |'ovaire associé au cystadénocarcinome appendiculaire est de 2

a 24% (39).

5.3 La mucoviscidose (40) :

Chez les sujets atteints de mucoviscidose, I'appendice est le siege de modifications
histologiques caractéristiques. Les cellules muqueuses glandulaires sont hypertrophiées,
distendues par des sécrétions éosinophiles qui se déversent dans les cryptes puis dans la
lumiere appendiculaire.

Macroscopiquement, l'appendice apparait épaissi et ferme, sa lumiere étant le siege
d’épaisses sécrétions muqueuses. Sa lumiére dilatée contient des concrétions muqueuses qui
deviennent dures, volumineuses et adhérentes. Ces concrétions peuvent parfois déborder dans
le bas-fond cacal pour former une masse adhérente au caecum. Lorsque l'appendice devient
volumineux, il refoule par effet de masse le bas-fond caecal.

La fréquence de la mucocele appendiculaire au cours de la mucoviscidose est inconnue
mais probablement sous-estimée. Une étude rétrospective portant sur des patients décédés de
leur maladie, a estimé la fréquence des mucoceles a 24%. Plus de 90% des patients présentaient

les caractéristiques histologiques évocatrices: Hyperplasie et distension des cellules glandulaires.
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Une observation de MA, chez un patient suivi pour mucoviscidose, a été rapportée dans
la littérature Francaise. Il s’agissait d’'un enfant de 4 ans atteint de mucoviscidose qui présentait

des invaginations intestinales répétées et une mucocéle appendiculaire (41).

5.4 Les autres associations :

Derelle L et al (28) ont suspecté la présence de mucocele appendiculaire au cours d’un
suivi postopératoire d’un homme traité pour un carcinome urothélial.

Certains auteurs ont suggéré que l'appendice peut étre impliqué dans la RCH, également
dans les cas de communications unifiées distales. Il peut faire I'hypothése que, dans les cas
d'atteinte appendiculaire, I'orifice enflammé peut bloquer I'excrétion de la cavité. Le réle de la
commune immunologique ou de modification génétique pourrait également étre suspectée (36).

D. Driman et al. Rapportent dans leur étude deux cas ou la mucocéle appendiculaire était
secondaire a I’endométriose. Egalement la participation appendiculaire dans I’endométriose peut
étre de 0,8% a 20% (42).

Alors que dans notre série, on note une association du MA avec une cholécystite aigue et

pancréatite.

6. Formes particuliéeres :

On peut avoir une mucoceéle sur un moignon appendiculaire chez un patient
appendicectomisé comme il a été décrit dans I’étude de Creuzé et al, (43).

La mucocéle appendiculaire survient exceptionnellement au cours de la grossesse,
A.Louzi et al rapportent un cas de mucocéle appendiculaire sur tumeur carcinoide chez une
femme de 36 ans enceinte de 34 semaines d’aménorrhée, le tableau clinique est celui
d’appendicite aigue, une hémicolectomie droite a été réalisée 2 semaines apreés I'accouchement,

et I’évolution était favorable (44).
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lll. Les examens paracliniques :

1. L’abdomen sans préparation :

Son role reste limité dans le diagnostic d’'une mucocéle appendiculaire, qui peut trés
rarement étre visible en radiographie standard, sous forme d’une masse du flanc droit ou de la
fosse iliaque droite, dont les parois sont soulignées par des calcifications dystrophiques,
généralement curvilignes (figure13). La présence de calcification est néanmoins inconstante (23).
Elles sont rares, mais caractéristiques réalisant « I'appendice porcelaine » (1).

L’ASP peut également montrer une compression extrinséque des structures de voisinage,
notamment l'intestin et la vessie (45).

Selon plusieurs auteurs I’ASP n’est pas un examen de premiere intention dans le bilan
d’une mucoceéle appendiculaire(23).

L’ASP n’a été réalisé chez aucun de nos patients.
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Figure 13 : Abdomen sans préparation :
Mucoceéle appendiculaire a parois calcifiées en fosse iliaque droite (23).

Figure 14 : Lavement radio-opaque : défaut d’opacification de I’appendice
et du bas-fond caecal, masse Intra-luminale caecale (fleche).
(mucocele appendiculaire invaginée dans le caecum)(23).
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2. Opacification digestive :

Cet examen n’est plus recommandé a I’heure actuelle dans le bilan initial de douleurs
abdominales(23).

Les signes radiologiques typiquement décrits de la mucocéle appendiculaire en lavement
baryté consistaient en une image d’empreinte extrinseque sur la paroi médiale du caecum (19) ;
Avec un défaut de remplissage de I’appendice par le produit de contraste, la muqueuse caecale
décrivant classiquement un aspect de « plis en tourbillon » (vortical fold), correspondant a une
disposition concentrique des plis de la muqueuse caecale autour de I'orifice appendiculaire
obstrué (23).

En cas de complication par une invagination caecale de la mucocele, complication peu
fréquente (figure14), 'examen pouvait objectiver une masse intra-luminale en situation caecale,
colique droite, voire colique transverse, a distinguer d’une invagination sur adénocarcinome de
la valvule de Bauhin ou sur lipome colique(5).

L’existence de fines calcifications pariétales est, dans ce cas, un élément d’orientation
important en faveur d’une mucocéle invaginée(5).

Cet examen n’a été réalisé chez aucun de nos patients.

3. L’échographie abdomino-pelvienne (23):

L'échographie a été réalisée pour 100 % des sujets dans notre série. Ceci confirme la
place privilégiée de I’échographie dans la démarche diagnostique des douleurs de la fosse
iliaque droite par rapport aux autres examens complémentaires.

Dans notre formation, I’échographie est demandée de facon systématique chez les
malades de sexe féminin vu la possibilité de diagnostic différentiel avec la pathologie annexielle.

Néanmoins chez le sexe masculin I'indication d’une échographie abdominale devant un
syndrome appendiculaire n’est justifiée qu’en cas de doute diagnostique.

Dans sa forme typique, la mucocéle appendiculaire se présente sous forme d’une masse
kystique(46) de la fosse iliaque droite, hypoéchogene, a contenu plus ou moins stratifié (en

« bulbe d’oignon ») (figure 15 et 16), bien limitée, de forme cylindrique ou asymptomatique en
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forme de « poire » ou de « pilon de poulet », avec un renforcement acoustique postérieur, et
souvent de fines calcifications pariétales, curvilignes ou punctiformes, hyperéchogene (figure

17). Elle est mobilisable, mais reliée au caecum (23).
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Figure 15 : mucocéle typique( fléeche), a contenu stratifié,

a parois fines, en arriére de la vessie(28).
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Figure 16 : Masse pelvienne a contenu échogene stratifié.
volumineuse mucocele sur hyperplasie villeuse,
a développement rétropéritonéal(23).

i

Figure 17: large mucocele a contenu transsonore

avec calcifications pariétales hyperéchogénes (fleche)(23).
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En dehors de ces éléments typiques, la mucocele peut prendre certains aspects plus
trompeurs.

L'aspect du contenu de la mucocéle 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 anéchogeéne, et une lésion « solide », d’échogénicité « tissulaire ».

La paroi de la mucocele peut étre plus ou moins épaisse, notamment en cas d’hyperplasie
muqueuse, pouvant mimer une appendicite aigue ou une tumeur maligne appendiculaire.

Il peut également exister des septas intra-kystiques, des images polyploides intra-
luminales, sans préjuger de la Iésion causale.

Les calcifications pariétales sont inconstantes, et ne sont observées que dans moins de
50% des cas.

La taille d’'une mucocele est variable, certaines sont tres volumineuses et dépassent dix
centimetres de diameétre ; les rapports anatomiques avec la région caecale peuvent étre difficiles
a préciser dans ces cas.

L’échographie peut aussi objectiver un épaississement pariétal appendiculaire faisant
évoquer a tort une appendicite aigue (18).

Enfin, il existe une forme particuliere de mucocele, la myxoglobulose, dont la lumiere est
remplie de multiples petites sphéres a paroi calcifiée, visibles en radiographie standard, en
échographie comme en scanner. Cette forme constitue de 0,35% a 0,8% des mucoceles (47). Elle
a d’abord été décrite par Latham (48).

Une échographie appendiculaire jugée normale chez un seul patient qui présente une
mucocele appendiculaire selon I’étude de N. Kunin (45).

Dans la série de Arturo(10) : une échographie abdominale a été réalisée chez 26 patients
soit 84%. Elle a montré la présence d’une structure dilatée tubulaire de la fosse iliaque droite
dans 14 cas, un effet de masse dans 7 cas et une collection intra—abdominale dans 2 cas.

Dans notre série, I’échographie a montré plusieurs aspects: un épaississement

appendiculaire isolé dans 21% des cas, une masse abdominale évoquant une mucocéle
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appendiculaire chez 4 patients soit 29%, un épanchement péritonéal dans 14% des cas, et un

épaississement appendiculaire avec collection de la FID dans 36% des cas.

4. Le scanner abdominal (23):

Comme en échographie, la mucocele typique apparait sous forme d’une masse a base
caecale, arrondie et bien limitée, a paroi fine, avec fines calcifications pariétales ; la densité en
scanner est variable, de liquidienne a tissulaire. Un stercolithe est parfois visible a base de
I’appendice.

La paroi de la mucoceéle peut étre épaissie, irréguliere, avec nodules prenant le contraste,
orientant vers un cystadénocarcinome ; cependant, il n’existe pas de signe radiologique
permettant d’affirmer ou d’exclure avec certitude la malignité de la tumeur appendiculaire sous-
jacente.

De méme, il peut exister une inflammation péri-appendiculaire, qui peut étre
inflammatoire ou tumorale sans spécificité.

Les calcifications pariétales, quoique inconstantes, permettent le diagnostic différentiel
avec un abces appendiculaire en cas de syndrome appendiculaire aigu.

Elles sont le plus souvent fines et curvilignes, plus rarement en amas.

La mucocéle peut étre tres volumineuse, et en situation inhabituelle, en fonction de sa
taille et de la position du caecum ; elle peut se développer et se rompre dans |’espace
rétropéritonéal lorsqu’elle se développe sur un appendice rétrocaecal; elle peut étre confondue
avec une lésion annexielle en cas de caecum pelvien ; la clé du diagnostic repose alors dans la
mise en évidence d’un raccordement au caecum, qui doit étre recherché avec soin.

Les complications da la mucocéle peuvent également étre visibles, en scanner comme en
échographie : invagination, torsion, compression urétérale.

Dans la série de la mayo clinic, publiée en 1994, actualisée en 2003, seulement 40
patients sur 135 (37%) avaient eu une TDM préopératoire dont 13 vrais positifs (10%), 19 faux
négatifs (14%) et 18 résultats indéterminés 13%). seuls 24 patients (19%) avaient un diagnostic

préopératoire correct de MA (49).
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Dans une série tunisienne, plus récente, portant sur dix patients (sept MA et trois PMP),
explorés dans les années 1990, il est souligné qu’un diagnostic préopératoire est possible mais
gu’il reste grandement dépendant de I’accessibilité a la TDM, notamment en urgence. La TDM
n’avait été réalisée dans cette étude que cing fois sur dix (49).

M. Souei-Mhiri et ses collaborateurs avaient précisé dans leur étude que la TDM
représente un examen capital puisqu’elle permet de faire le diagnostic en préopératoire ; Dans
leur série le diagnostic a été fait en préopératoire chez les 5 patients qui ont bénéficié d’une
TDM (2), qui a une sensibilité globale de 93% pour détecter une rupture du mucocele ou
carcinose péritonéale (50).

Dans notre série, la TDM a orientée vers le diagnostic du mucocéle appendiculaire chez

les 5 patients qui ont bénéficiés de cet examen.
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-
Figure 18 : mucoceéle (fleche) invaginée
dans le caeco-ascendant (téte de la fleches)(23).

Figure 19 : masse hypodense (M) en arriére du caecum (Q),

a parois finement calcifiées Les calcifications pariétales
permettent le diagnostic différentiel avec un abcés appendiculaire (23).

44



Aspect diagnostique et thérapeutique des mucoceles appendiculaires.

5. L’'imagerie par résonance magnétique :

L'imagerie par résonance magnétique tres peu décrite dans la littérature, montrerait, en
cas de mucocele appendiculaire, une masse kystique en hyposignal sur les séquences pondérées
en T1, et en hypersignal sur les séquences pondérées en T2, avec une paroi épaisse, se

rehaussant progressivement et de facon homogeéne aprés injection de Gadolinium(2)

6. La coloscopie :

La coloscopie est un examen non spécifique, elle confirme I'intégrité de la muqueuse
caecale et permet la recherche d’une éventuelle tumeur colique associée (2). Elle permet de
montrer dans le caecum un monticule sous muqueux, si 'orifice appendiculaire est vu dans le
centre de ce monticule. Ce signe est appelé « le signe du volcan » (1).

Degani et al décrivent dans leur étude le cas d’'une femme agée de 23 ans, qui a

bénéficiée d’une coloscopie et dont les résultats étaient normaux (46).

7. Biologie :

Le bilan biologique n’est aucun secours pour le diagnostic de la mucocele appendiculaire
selon plusieurs auteurs (1).

La numération formule sanguine (NFS), permet par la présence d'une hyperleucocytose
de confirmer la cause infectieuse de la douleur abdominale. Elle ne permet pas, en dehors
d'autres arguments d'en affirmer 'origine appendiculaire.

Une augmentation de I’antigéne carcino-embryonnaire (ACE) a été décrite dans les
mucoceles néoplasiques. La surveillance de son taux en postopératoire parait utile pour détecter
précocement la récidive d’un cystadénocarcinome (51).

Igor Mishin et al rapportent un cas de cystadénocarcinome mucineux ou ACE et CA 19-9
sont élevés (52).

Les examens biologiques de routine étaient sans anomalies chez tous nos patients, sauf
une hyperleucocytose chez 3 patients de notre série ; Ainsi, que I’ACE et le CA19-9 n’ont pas été

demandés au cours de la démarche diagnostic.

45



Aspect diagnostique et thérapeutique des mucoceles appendiculaires.

8. Diagnostics différentiels :

En préopératoire, de nombreux diagnostics différentiels se posent avec la mucoceéle
appendiculaire ; que soit a I’étape clinique ou a I'étape paraclinique.
Chez la femme il faudra éliminer :
- Un kyste ou un néoplasie de I'ovaire, surtout que c’est une lésion qui peut étre
associée a la mucocele (10,48).
- L’hydrosalpinx qui peut préter a confusion avec la mucocéle a I’échographie
(47,17,43).

Les autres diagnostics concernés sont :

Les appendicites compliquées (43).

- L’abces ou phlegmon appendiculaire (17): n’étant pas spécifique, |'aspect
échographique de la mucocele, notamment infectée, joint aux données de
’examen clinique, peuvent amener a conclure a un abcés ou un plastron
appendiculaire.

- Le diverticule de Meckel (53).

- La duplication intestinale (47,37) : fréquemment rencontrée chez I’enfant mais rare
chez I’adulte.

- Un kyste mésentérique ou omental (54,47): dans ce cas, les calcifications

pariétales sont rares.

- Salpingite et des masses de grossesses ectopiques (54).

IV. Les attitudes thérapeutiques :

1. Le but:

Le traitement vise a obtenir autant que possible la guérison de la maladie par :
- La résection de la mucocele appendiculaire.
- Une exérese plus élargie en cas de mucoceéles maligne associée a une excision de
tous les implants tumoraux.

- L’évacuation la plus compléte possible de la substance mucoide.
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- La prévention des complications et des récidives.

2. Les moyens chirurgicaux :

Le traitement est avant tout chirurgical (55); I’exérese chirurgical de la mucocele

appendiculaire peut étre soit par laparotomie ou laparoscopie (19).
2.1 Les voies d’abord :

a. La ccelioscopie :

Certains auteurs ont souligné I'intérét particulier de|la ccelioscopie qui permettrait, non

seulement de confirmer le diagnostic de mucocele et de faire I'exérese de la lésion, pour
effectuer son examen histologique, mais aussi de mieux explorer toute la cavité abdominale
(9,19).

Elle offre I’avantage d’une cicatrice esthétique et d’'une convalescence courte (19,56).

La principale préoccupation concernant son utilisation dans le traitement des mucocéles
appendiculaires est le déversement possible de mucine causé par rupture accidentelle de la

lésion pendant le fonctionnement qui peut conduire a un PMP si la lésion est néoplasique(36).
Une appendicectomie par laparoscopie a été décrite .

- G. Weber et al rapportent un cas de MA rétentionnelle ou le patient a été opéré par voie
ceelioscopique (18).

- Matsui et ses collaborateurs rapportent un cas de cystadénome mucineux
appendiculaire qui a été traité avec succes par résection assistée par laparoscopie (7).

- Gonzalez Moreno et ses collaborateurs ont décrit un cas d’adénocarcinome mucineux
appendiculaire réséqué par laparoscopie, aprés 9 mois de |'opération le patient avait un
carcinome péritonéal ; donc ils ont recommandé la conversion a la chirurgie ouverte quand une
tumeur mucineuse est rencontrée (57).

- Navarra et al ont également signalés un succés apres résection laparoscopique d’une
MA et ont suggérés que la conversion a une laparotomie doit étre envisagée si la Iésion est

traumatique ou si la tumeur s’étend au-dela de I’appendice (58).
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b. La chirurgie conventionnelle :

Elle constitue le traitement de choix de la mucocéle appendiculaire et elle était préconisée
chez tous les cas de notre étude.
L’abord peut se faire par :
v" L’incision de Mac Burney quand la mucocele simule une appendicite aigue.
C’est une incision oblique de la fosse iliaque droite située a la jonction du tiers
externe et du tiers moyen de la ligne joignant I’épine iliaque antéro-
supérieure droite et I'ombilic. Cette voie donne un accés direct sur la région
caeco-appendiculaire, mais ne permet pas d’explorer toute la cavité
abdominale (59).
La laparotomie médiane est la voie d’abord de choix de la mucocéle quand le diagnostic
est fait en préopératoire. Elle permet (59) :

- Un examen attentif de la région caeco-appendiculaire qui précisera le siége
exacte, distal ou proximal de la mucocéle, la présence d’un envahissement du bas
fond caecal et de lacs muqueux péri-appendiculaires.

- La recherche d’adénopathie dans le territoire lymphatique du colon droit.

- L’exploration de I’appareil génital chez la femme.

- Le traitement de la mucoceéle.

c. Les gestes opératoires :

< I'appendicectomie : Soit par laparoscopie ou laparotomie.
Des précautions particuliéres sont nécessaires lors de I’appendicectomie afin d’éviter une
rupture intrapéritonéale qui pourrait étre responsable d’un essaimage et donc d’un PMP(28).
< L’appendicectomie élargie au bas fond caecal :
Lorsque tout I'appendice est atteint par le processus, ou lorsque sa base est le siege da
la mucocele avec risque d’exérése incomplete (60). Le caecum est fermé par des sutures a points
séparés ou en surjet.

s L’hémicolectomie droite :
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Une hémicolectemie droite a toujours été effectuée lorsque la lésion était évocatrice

d’une malignité ou en cas de chirurgie a visée curative (20).

3. Les moyens médicaux :

3.1 Le traitement mucolytique :

Le lavage péritonéal peut se faire a l'aide d’'un agent mucolytique ou d’enzymes
protéolytiques (trypsine, hyaluronidase, dextrose a 5%, dextran sulfate a 10%) a permis

d’obtenir parfois de bons résultats (25).

3.2 La chimiothérapie intra péritonéale :

Parmi les options thérapeutiques adjuvantes a la chirurgie de cytoréduction,
I'administration peropératoire immédiate d’agents chimiothérapiques semble la plus
prometteuse. Du fait de la formation rapide des adhérences dans les suites d’une intervention
chirurgicale de cytoréduction (moins de 20 minutes apres la fin de la chirurgie), de I'implantation
préférentielle des cellules cancéreuses dans les sites de cicatrisation et de leur protection par un
gel de fibrine dans lequel affluent les facteurs de croissance favorisant la croissance tumorale,
I’ladministration du cytotoxique doit étre immédiate, c’est-a-dire en peropératoire. Son but est
d’exposer les sites tumoraux intra-abdominaux a des concentrations élevées de principes actifs,
concentrations qu’il serait impossible d’atteindre par voie systémique pour des raisons de
toxicité. La CIP permet d’atteindre des concentrations 20 a 100 fois supérieures a celles
obtenues par voie systémique. Le contact direct entre les agents chimiothérapiques et les
surfaces du péritoine a bien plus de chance de détruire les cellules cancéreuses que ne le ferait
I’injection intraveineuse car, au début de leur croissance, les implants tumoraux ne sont pas
vascularisés ; l'injection systémique risque donc d’étre inefficace au cours de la période
postopératoire précoce (61).

La CIP adjuvante a la 5-fluoro-uracil, au thiotépa, au melphalan, au cisplatine, a la

mitomycine C et au chlorambucil est bien tolérée, mais leur effet est inconstant (1).

3.3 La chimio-hyperthermie intra péritonéale :

Les cellules tumorales sont détruites a des températures proches de 43 °C tandis que les

cellules normales résistent a des températures jusqu’a 45 °C. L'effet cytotoxigue de la chaleur a
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42,5 °C a été démontré in vitro, et ’hyperthermie a démontré qu’elle augmentait I'efficacité de
certaines molécules (mitomycine C, cisplatine, oxaliplatine), soit en augmentant leur cytotoxicité,
soit en augmentant leur pénétration dans les tissus tumoraux.

Le circuit utilisé est un circuit stérile fermé a ’'aide d’'une pompe qui permet de maintenir
des températures intrapéritonéales entre 42 et 43 °C, et assure une recirculation permanente du
perfusat. La température d’entrée est de 46-48 °C. La CHIP doit baigner la totalité des surfaces
des viscéres, et la température doit étre le plus homogene possible dans toute la cavité. Des
drains tubulaires sont placés dans les différents cadrans et permettent d’instiller et de recueillir
le liquide chauffé contenant la chimiothérapie.

Des capteurs thermiques sont aussi disposés pour controler la température
intrapéritonéale réelle. La quantité de liquide utilisée dans les différents protocoles est adaptée a
la surface corporelle des patients : 2 |/m2 en perfusion continue grace a la pompe branchée sur
le circuit fermé pendant 30 a 90 minutes. Plusieurs techniques de CHIP sont utilisées et restent
discutées : technique « a ventre fermé » (fermeture complete de la paroi ou simple fermeture
cutanée) et technique « a ventre ouvert » (technique de suspension pariétale). Dans toutes les
techniques, La plupart des équipes utilisent un liquide isotonique. Dans la littérature aucune

différence en terme de résultats concernant ces 2 techniques n’a été décrite (62).

3.4 La chimiothérapie systémique et 'immunothérapie :sont controversées(1).

Elis et ses collaborateurs déclarent que la chimiothérapie systémique est pour l'instant

inefficace et que la chirurgie d’exérese reste la base du traitement (63).

3.5 Laradiothérapie (25) :

Certains auteurs la considérent inutile voire méme nuisible puisqu’elle favoriserait
I’apparition des brides, de fibrose et augmenterait le risque de survenue d’occlusions
intestinales. La radiothérapie est d’une valeur limitée dans la prévention de la réaccumulation de

mucus.
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4. Les indications thérapeutiques :

4.1 Les formes bénignes :

Représentées par: Le kyste rétentionnel, I’hyperplasie muqueuse et le cystadénome
mucineux.

Ces formes relevent d’une appendicectomie classique (Mac Burney ou coelioscopie) en
évitant toute dissémination cellulaire par les mesures habituelles d’asepsie chirurgical visant a
prévenir une péritonite (18).

Une appendicectomie simple semble suffisante pour plusieurs auteurs (1,12,55,64),
parfois combinée a une résection du bas-fond caecal, afin que I’exérese de la lésion soit
complete (1).

Dans notre travail, on a réalisé une appendicectomie simple chez 12 patients.

4.2 Les formes malignes :

Pour les formes malignes, une ablation concomitante de I'appendice et du caecum sera
envisagée d’emblée ou dans un deuxieme temps opératoire. Des signes patents de malignité a
I'imagerie et/ou a l'étude extemporanée de la piece opératoire peuvent conduire a une
hémicolectomie droite (18).

Certains auteurs suggerent qu’un examen extemporané doit étre réalisé si suspicion de
malignité (64).

Moujahid et al ont réalisé sept hémicolectomies droites devant le caractére tumoral
évident de I'appendice, et 3 appendicectomies simples devant un appendice augmenté de
volume d’allure inflammatoire (1).

Dans notre série, on a réalisé 2 hémicolectomies droites devant le caractére tumoral de la

lésion.

4.3 Le traitement du pseudomyxome péritonéal :

Le traitement de PMP a 3 buts essentiels (25) :
- Evacuer I'ascite.

- Rechercher et traiter la ou les tumeurs initiales ainsi que les lésions péritonéales.
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- Prévenir si possible les récidives et les complications.
Il existe essentiellement deux grands types de prise en charge chirurgicale du PMP : le
« debulking » chirurgical multiple et la chirurgie de cytoréduction (CCR) avec chimiothérapie
intra—péritonéale périopératoire : chimiothérapie hyperthermique intra-péritonéale (CHIP) avec

ou sans chimiothérapie intrapéritonéale post-opératoire immédiate (CIPPI) (22).

a. « Debulking » chirurgical (22):

Le but du «debulking » chirurgical est d’enlever le maximum de gélatine et des
formations tumorales par une dissection en générale limitée a une hémicolectomie droite, une
résection partielle du grand épiploon, et pour les femmes, une hystérectomie avec salpingo-
ovariectomie bilatérale. Ce « debulking » étant plus souvent incomplet, la maladie persiste et
conduit immédiatement au déceés. Les récidives symptomatiques se présentant sous forme
d’occlusion intestinale, de douleurs abdominales ou de distension abdominales, sont traitées par
un nouveau « debulking ». Chaque réintervention devient plus difficile (vue la présence de
nombreuses adhérences), davantage inefficace (a cause du phénoméne de trappe cellulaire
tumorale) en plus du risque de complications telles que entérotomies, fistule digestive,
péritonite postopératoire, ect.

La principale série recommandant un tel traitement provient de Gough et al en 1994, avec
une étude rétrospective portant sur 56 patients opérés entre 1957 et 1983. Cinquante-deux
pour cent des patients présentaient un carcinome de I'appendice et 34% une néoplasie
ovarienne. Une résection tumorale compléte n’a été accomplie que dans 34% des cas, tandis que
le taux de récidive s’élevait a 76%. La survie globale a cing ans s’élevait a 53%. Au fil des
chirurgiens de « debulking » répétées pour récidives, une résection tumorale compléte devenait
de plus en plus difficile, passant de 34% lors de la 1¢ chirurgie, a 20% a la chirurgie de récidive
puis a 13% a la chirurgie de seconde récidive. Aucun taux de morbidité opératoire n’est rapporté
dans cette étude. Les patients ayant recu une chimiothérapie intra-péritonéale ont présenté un

taux de récidive plus faible (22).
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b. Chirurgie de cytoréduction et chimiothérapie intra-péritpnéale périopératoire :

La plupart des centres spécialisés dans la prise en charge thérapeutique du PMP
recommandent une CCR associée a une CHIP avec ou sans CIPPl. Le geste chirurgical s’effectue
selon les principes énoncés par Sugarbaker. La CCR consiste a réséquer toute formation
tumorale visible en effectuant des gestes de péritonectomies. Les résections les plus
fréquemment nécessaires sont : la résection du grand et petit épiploon, les péritonectomies des
couples 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. Ces procédures ne sont
pas toutes systématiquement réalisées.

Elles ne sont effectuées qu’en cas d’envahissement tumoral de ces organes. A noter
gu’en plus de ces gestes chirurgicaux, une hémicolectomie droite et une hystérectomie avec
salpingo-ovariectomie bilatérale chez la femme sont recommandées. Le but de la CCR est de
réséquer toute tumeur visible en ne laissent que des nodules tumoraux de moins de 2,5 mm de

diameétre(22).

c. CHIP et CIPPI:

L’ajout d’une chimiothérapie permet d’améliorer le pronostic de la maladie en agissant

sur la maladie résiduelle microscopique (63)

V. Anatomopathologie :

L’analyse anatomopathologique doit étre systématique permettant de confirmer voire de

redresser le diagnostic et de rechercher des signes de malignité (18).

1. Macroscopiguement :

La mucocéle appendiculaire varie en apparence d’un appendice normal a quelque
centimétre de masse (37).
En plus, la plus grande majorité des mucoceles mesure moins de 2 cm, ceux qui

dépassent 2cm sont plus susceptibles d’étre néoplasiques (55).
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Le contenu de la mucoceéle appendiculaire peut étre mince et aqueux ou épais et

gélatineux (37,64).

2. Microscopiquement :

Selon la classification introduite par l'organisation mondiale de la santé (OMS), les
mucoceles sont classés en quatre sous—-groupes histologiques (15,17,50) : un kyste rétentionnel
(18%),une hyperplasie muqueuse diffuse ou localisée (20%), cystadénome mucineux (52%),

cystadénocarcinome mucineux (10%) (1).

2.1 Kyste rétentionnel :

Dans le kyste rétentionnel, la mucocele se développe en amont d’un obstacle a la base de

I’appendice, I’épithélium de bordure s’aplatit et la paroi peut devenir fibreuse et se perforer (1).

2.2 L’hyperplasie mugueuse :

L’appendice est normal ou légerement dilaté avec une muqueuse amincie.
Histologiquement les Iésions sont limitées a la muqueuse et arrangées en structures papillaires
fines sans atypies ni mitoses (65).

Elle est souvent diffuse réalisant un aspect voisin de celui du polype hyperplasique du

colon (55).

2.3 Cystadénomes mucineux :

Le cystadénome mucineux est le plus fréquent des tumeurs mucineuses de |I'appendice
(56).
L’appendice est dilaté par le mucus et la lumiere est tapissée par un épithélium mucosécrétant
unistratifié. Des formations papillaires peuvent exister, mais I’épithélium est habituellement plat.
Certains degrés de dysplasie peuvent étre retrouvés associés a des atypies ou des

mitoses (65) ; Ainsi que la muqueuse peut étre le siege d’un adénome (66).

2.4 Cystadénocarcinome mucineux :

Macroscopiquement, les lésions ne sont pas différentes de celles des cystadénomes

mucineux.
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Un haut degré d’atypies cellulaires et de mitoses n’est pas suffisant pour établir le
diagnostic de malignité, 2 autres critéres sont nécessaires : I’envahissement conjonctif par les
cellules néoplasiques et la présence de cellules néoplasiques dans I’épanchement muqueux
intra—péritonéal (65). Le cystadénocarcinome mucineux représente 5% des cancers de
I’appendice (55).

Les résultats anatomopathologiques des 5 patients rapporté par SASAKI sont : 2 cas
d’hyperplasie muqueuse, 2 cas de cystadénome mucineux et un cystadénocarcinome sur
cystadénome (15).

S.Nazari et ses collaborateurs rapportent un cas de MA, dont I’examen macroscopique a
révélé une masse intacte avec paroi fine pleine de matériel gélatineux mesurant 3cm de diametre
sur 15cm de longueur ; le diagnostic histologique confirmé une mucocele simple (13).

Dans notre étude les résultats anatomopathologiques sont les suivants: une mucocele
appendiculaire simple sans signe de malignité type d’hyperplasie muqueuse chez 12 cas et un

cystadénocarcinome appendiculaire chez deux cas.

VI. Evolution et pronostic :

L’évolution et le pronostic de la mucocele appendiculaire dépend de sa nature

histologique et des Iésions associées.

1. Les formes bénignes :

Les formes bénignes sont guéries par la chirurgie et ne récidivent pas apres résection
compléete avec un taux de survie a cing ans qui varie de 85% a 100% (1).
Il N’y a pas de cas de récurrence ou de mortalité rapporté aprés appendicectomie simple

(46). Mais I. Mishin et al rapportent un cas de fistule cutanée post-opératoire (52).

2. Les formes malignes :

Dans les formes malignes la survie a cing ans varie de 25% a 38% selon les série (1).
La survie a 10 ans chez patients atteints de cystadénocarcinome mucineux est de 65%
chez les patients traités par hémicolectomie droite, et de 37% chez les patients traités par

appendicectomie simple (67).

55



Aspect diagnostique et thérapeutique des mucoceles appendiculaires.

Les suites post-opératoires étaient simples sans aucun signe de récidive sur un recul de
12 ans (1), dans I’étude de Moujahid. Comme dans notre série ou I'évolution été favorable avec
un recul de Un an a 4 ans.

Par ailleurs un suivi rigoureux de tous les patients porteurs de MA est souhaitable, cette
affection étant parfois associée a un néoplasme colique (20,47), est susceptible d’une récurrence

en PMP (13).
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CONCLUSION
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La rareté des mucocéles appendiculaires d’une part, et I'absence de spécificité clinique

d’autre part font que le diagnostic n’était presque jamais posé en préopératoire.

Mais, actuellement, leur diagnostic préopératoire est possible, griace a une exploration
radiologique bien conduite basée sur I'échographie et le scanner abdominal, qui permettent

d’adapter le geste chirurgical et d’éviter la récidive ou la dissémination.

L’'analyse anatomopathologique doit étre systématique permettant de confirmer voire de

redresser le diagnostic et de rechercher des signes de malignité.

Le traitement de la mucocéle appendiculaire est toujours chirurgical, allant de la simple
appendicectomie dans les formes bénignes a I’hémicolectomie droite dans les mucoceles

malignes.

L’évolution de ces affections est imprévisible. Elle est conditionnée par la nature et la

qualité du geste opératoire.

Enfin, il faut toujours penser a une mucoceéle appendiculaire devant toute douleur

abdominale, surtout localisée au niveau de la fosse iliaque droite.
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Rappels :
| Anatomie :

1. Anatomie descriptive :

1.1 Forme, longueur et situation : (68)

L’appendice vermiculaire est un prolongement atrophié du caecum qui nait de sa face
postéro-médiale a deux ou trois centimetres au dessous de l'orifice iléo-caecal et au point de

convergence des trois bandelettes coliques.

Il a la forme d’un tube flexueux mesurant sept a huit centimetres de longueur et quatre
a huit millimétres de diametre.
Il présente : — une partie initiale courte transversale presque horizontale
-une partie distale descendante presque verticale.
-une pointe arrondie.

Les variations de situation sont extrémement fréquentes :

Appendice interne transversal ou ascendant, rétro-iléal parfois rétro-

mésentérique.
- Appendice sous caecal.

Appendice ascendant latéral externe pré ou rétrocaecal.

T Variations de position

3 de rappendice. 1 rétrocee-
cale pure ou en arrigre de
jonction ildoceecale. 2 © mé-
soceeliague (sUs- oU S0Us-
iléale). 3 pelviennz. 4 la-
téroceecals.

Figure 20 : Schéma montrant les variations anatomiques de I'appendice
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1.2 Configuration interne (69) :

L’appendice a généralement la forme d’un tube cylindrique, sa cavité I'est aussi. Il
s’ouvre dans le caecum par un orifice muni, parfois, d’un repli muqueux nommé : valvule de

Gerlach. Il est parfois obturé.

1.3 Fixité :(68)

Normalement, le caecum et I'appendice sont entierement enveloppés, par le péritoine
viscéral, et mobile dans la cavité péritonéale.

Le péritoine viscéral forme, au bord supérieur de I’appendice, un méso qui s’attache a
la face postérieure du mésentére, au dessus de la derniere anse iléale. Ce méso-appendice ne
va pas toujours jusqu’a la pointe et s’attache, en dehors, sur le caecum, entre I'appendice et
I’iléon.

Son bord interne, libre et concave, est suivi par I'artére appendiculaire. Il contient
entre ces deux feuillets pariétaux : du tissu adipeux d’abondance variable et les vaisseaux et les
nerfs de I'appendice.

Le péritoine forme trois replis accessoires entrainant la formation de fossettes :

- Ligament mésentérico-caecal : soulevé par I'artére caecale antérieure. Il limite en
avant la fossette iléo-caecale antérieure.

- Ligament iléo-appendiculaire : inconstant, soulevé, parfois, par une branche
récurrente de I'artere appendiculaire, entre la face antérieure du méso-appendice
et le bord interne iléal. Il limite en avant la fossette iléo-appendiculaire.

-~ Ligament appendiculo-ovarien : inconstant, relie le méso-appendice au ligament

large.

2. Rapports : (68,69)

Comme I'appendice est uni au caecum, il présente des rapports qui différent non
seulement avec sa situation par rapport au caecum mais aussi avec la situation du caecum :

normale, haute ou basse.
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2.1 En position normale :

La projection de la base se trouve dans la zone du point de Mac Burney sur la paroi
antérieure en un point qui occupe le milieu de la ligne ombilic-épine iliaque antéro-supérieure
droite. Il est en rapport avec :

- En dehors : la face antérieure du caecum.
- En dedans : anses gréles.
- En avant : les anses intestinales et la paroi abdominale.

- En arriére : la fossette iliaque et les vaisseaux iliaques externes droits.

2.2 En position anormale :

Caecum haut ou appendice ascendant :

. Le foie et la vésicule biliaire en avant

. Le rein droit en arriére

. L'uretére droit, les vaisseaux spermatiques ou utéro-ovariens droits en dedans.
Caecum bas ou appendice long et pelvien :

. L’orifice profond du canal inguinal et le cordon droit en avant.

. Les vaisseaux iliaques externes et hypogastriques droits, 'uretére droit en arriére.

. Le rectum en arriére, le cul de sac de Douglas, I'utérus, les annexes droits et la vessie
en avant.

Appendice interne, méso-ceeliaque :ll se situe au milieu des anses gréles.

3. Vaisseaux et nerfs : (68,69)

3.1 Les artéres :
Elles sont des branches terminales de I'artére iléo-caeco-colo-appendiculaire qui nait
de I'artere mésentérique supérieure a I'extrémité inférieure du segment moyen de la racine du
mésentere et chemine le long du segment inférieure.

L’artere caecale postérieure vascularise le segment proximal de I'appendice.
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L’artere appendiculaire croise la face postérieure de I'iléon puis longe le bord libre du

méso-appendice et donne quelques rameaux pour le segment distal de I’appendice. Elle donne

parfois une branche récurrente iléale et une artériole pour le fond du caecum

= Perminal part of ileocolic

Cecal branches

Head branches

Figure 21 : vascularisation de I’appendice.

3.2 Les veines : (68

Une par artére, elles vont au systéme porte par les veines iléo-caeco-colo-appendiculaire

puis la veine mésentérique supérieure.

3.3 Les lymphatiques : (68)

Les relais lymphatiques successifs sont :
- Les ganglions périphériques satellites des vaisseaux caecaux antérieurs

postérieurs et appendiculaires.

et
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- Les ganglions intermédiaires situés le long de [Iartére iléo-caeco-colo-
appendiculaire.

- Les ganglions principaux a I'origine de cette artére, dans la racine du mésentere.

- Les ganglions centraux mésentériques supérieurs juxta-aortiques en arriere du
pancréas.

La lymphe gagne ensuite le canal thoracique et le systéme cave supérieur.

3.4 les nerfs : (68)

IIs viennent du plexus solaire par le plexus mésentérique supérieur satellite des artéres.

. Histologie :

1. La mugqueuse : (70)

Faite d’un épithélium de surface qui s’invagine dans le chorion pour former des glandes ou
les cryptes de Lieberkuhn. Au niveau de I'appendice, ces cryptes ont une répartition irréguliere
et sont peu hombreuses.

L’épithélium comporte quatre types de cellules :

-Les entérocytes : cellules prismatiques hautes a plateau strié, jointes a leur pole
apical par des systemes de jonction. Elles possedent un noyau ovoide situé au tiers inférieur de
la cellule. Le pole apical de la cellule est siege de microvillosités paralleles appelées plateau
strié(70).

-Les cellules muqueuses caliciformes (71) : ou cellules a pole muqueux ouvert. Peu
nombreuses, elles sont reconnues parmi leurs voisines par I'absence de plateau strié(72). Le
tiers inférieur de la cellule contient la plupart des organites avec un noyau refoulé a la base et un
appareil de Golgi tres développé(71). La région supranucléaire contient de hombreux grains de
sécrétion, limités par une membrane et renfermant un mucus PAS positif. La cellule ressemble a
un calice avec un pied étroit contenant le noyau et une coupe large renfermant las grains de

mucigene, non colorables par I’éosine(72).
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Les gouttelettes les plus proches sont graduellement libérées et dispersées dans du liquide
tissulaire modifié pour former un liquide visqueux appelé mucus(72).

-Les cellules argentaffines : assez nombreuses, ce sont des cellules endocrines
retrouvées surtout au fond des cryptes glandulaires. Leur pole apical est effilé et le pole basal est
enflé. Le noyau est arrondi, situé au milieu de la cellule et le cytoplasme contient des
granulations arrondies denses entourées par un halo clair lui-méme bordé par une membrane.

-Les cellules de Paneth: en nombre moins important et situées au fond des
glandes.

Elles sont en forme de cOne avec un noyau arrondi, placé a I'union du tiers moyen et du tiers
inférieur. Elles contiennent des granulations rondes réfringentes, rose vif en hématéine-éosine

et PAS positives ; elles ont les caractéristiques des cellules sécrétrices de protéines.

2. _Le chorion : (70)
Un tissu conjonctif lache qui contient de nombreux ilots lymphoides soit isolés, pouvant
franchir la musculaire muqueuse, soit sous forme de plaques de Peyer qui représentent un tissu

lymphoide dense dans lequel on trouve des centres germinatifs.

3. La musculaire muqueuse : (70)

Elle est fragmentée et discontinue par les ilots lymphoides ;

4. La sous-muqueuse : (73

Epaisse et conjonctivo-adipeuse, elle contient les nerfs et les vaisseaux.

5. _La musculeuse : (73)

Elle est mince et constituée de deux couches : une interne circulaire et une externe
longitudinale dans laquelle sont dispersés les éléments nerveux qui ne forment pas de plexus

individualisés.



Aspect diagnostique et thérapeutique des mucoceles appendiculaires.

6. _La séreuse : (73)

C’est la séreuse péritonéale constituée d’un endothélium fait de cellules aplaties.

7. Lalumiére : (73)

Etroite et irréguliére, elle contient des cellules mortes et des matiéres stercorales.

Il Physiologie :

1. L’appendice : (74)

L’appendice vermiculaire est une formation propre a I’lhomme et quelques mammiferes
parmi lesquels seuls le lapin et le chimpanzé ont une sécrétion appendiculaire spontanée ou en
réponse a la pilocarpine comme I’lhomme.

Il est considéré comme un organe rudimentaire dont le role reste assez limité.

Le suc appendiculaire posséde des propriétés diastatiques insignifiantes et il
semblerait que son role se limite a rincer I'appendice en permanence. Malgré cela, la disposition
et la forme de I'appendice favorisent la stase alimentaire et microbienne. Sa richesse en ilots

lymphoides, fait de 'appendice une véritable amygdale abdominale.

2. La sécrétion du mucus :

La cellule caliciforme est une glande unicellulaire exocrine qui déverse son produit de
sécrétion : le mucus, dans une cavité en continuité avec le milieu extérieur : le tube digestif(74).

Heidenhain en 1883 et Duthie en 1933 ont décrit le cycle sécrétoire de ces cellules.
Florey en 1960, Shearman et Muir en 1960 ont réalisé une étude cytologique des cellules
caliciformes a I’aide du microscope électronique. lls ont observé que le mucus est élaboré dans
la région de I'appareil de Golgi(71)

En effet, 'autohistoradiographie en microscopie électronique des cellules caliciformes

du colon de rat, aprés injection de glucose tritié, montre le marquage de I’appareil de Golgi puis
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des grains de mucus. L’appareil de Golgi est donc le lieu de synthese de la fraction glucidique du
mucus et probablement le lieu de sa combinaison a la fraction protéique (74).

Ainsi, le mucus étant riche en mucoprotéines, les processus cytophysiologique de sa
synthése sont analogues a ceux des cellules endocrines sécrétant des hormones glycoprotéiques
(74) :

La cellule capte les acides aminés da la circulation sanguine au niveau da la membrane
basale par un mécanisme actif consommant I’ATP. Celui-ci est fourni par la mitochondrie.

La synthése des chaines polypeptidiques se fait par les ribosomes bordant les citernes du
réticulum endoplasmique granulaire basal. Les acides aminés sont amenés sur place par leur
ARNt et sont enchainés les uns aux autres dans l'ordre dicté par la lecture du code génétique
contenu dans I’ARNm par le ribosome.

Les protéines pénetrent dans les citernes du réticulum endoplasmique granulaire d’ou
elles gagnent, dans des vésicules de transition, I'appareil de Golgi ou s’effectue I’adjonction des
groupements glucidiques.

Les vésicules de sécrétion, contenant le mucus, se forment a partir de I’appareil de Golgi
(72) et migrent vers la surface de la cellule ou elles s’accumulent.

L’exocytose du contenu de ces vésicules, dans la lumiére, est continue et se fait par
fusion des membranes de plusieurs granules entre elles et avec la membrane plasmique(71).

Le mucus est un mucopolysaccharide contenant des protéines appelées mucine. Celles—ci
possédent la propriété de se combiner aux acides et de coaguler en leur présence pour former
une couche protectrice a la surface de la cellule (72).

La coloration du PAS met en évidence la fraction polysaccharidique en la colorant en
rouge ou en rouge pourpre. Certains mélanges de colorants de l'aluminium (mucicarmin,

mucihémateine) colorent les grains de mucus en rouge vif ou en bleu (72).
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La physiopathologie :

L’histogéneése de cette Iésion est discutée et oppose deux théories étiopathogénique :
> La théorie obstructive :
L’obstruction initiale pourrait étre une inflammation aigue, un coporolithe, une tumeur
bénigne ou maligne (1).
> La théorie neuroendocrine : I’'absence d’obstacle
proximal sur I'appendice a permis d’envisager la possibilité d’une excitation des filets nerveux
sécrétoires qui conduit a une hypercrinie intense des glandes a mucus, a une distension extréme
de la tunique musculaire (action inhibitrice sur les muscles constricteurs). Ainsi se trouvent

réunies dilatation et hypersécrétion (1).
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CHU Med VI
Hopital Ibn Tofail

Service de chirurgie viscérale

Mucoceéle appendiculaire :

Fiche d’ exploitation :

N dU dOSSIN fuvreeiee e
AIrESSE fuieieettere e et e e
Tl te e e
Identité: -Age: ..., -Sexe: -M |:| F |:|
~OrigIiNE GEOBIAPNIGUE....c.iitieceee et st ittt ettt st st s v et e ss e s saeatesteste e sessantesassens
MDH:  -Douleur: - Localisation : .- FID: I:I - I’hypogastre :
- Diffuse : I:I
- Début : - Aigu : I:I - Chronique : I:I
-Durée :......ccoeeeee.
- SIZNES ASSOCIBES & .vveeeeeieree ettt ee s cereerareesesesesanes
ATCDS :

-Médicaux :
-Chirurgicaux :
DIAGNOSTIC :
-Par TDM : - oui I:I -non |:|
- Anatomopathologique : -oui |:| -non |:|
-Découverte : -clinique |:|
-radiologique |:|

-fortuite en per opératoire |:|
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EXAMEN CLINIQUE :

Examen général :

I == L 1= LT = |

Examen de I’labdomen :
—Sensibilité de la FID -oui -non

[]

— Défense delaFID : -oui [] -non
[]
[]

]
]
— Défense diffuse : -oui -non |:|
— Masse de la FID : -oui -non []
_ Matité diffuse : - oui |:| -non |:|
__Tableau : - OlA I:I -invagination I:I +jpénite aigue |:|

LA PARACLINIQUE :

- NFS : hyperleucocytose -ouil:| -non I:I

- Echographie abdominopelvienne :

- Normal : -oui |:| —non|:|

- Appendioenéfié : -ouD -non|:|
- Collectide la FID : -ouil:l -norD
- Formationiidienne évoquant une mucocele appendiculaire oui |:| -non |:|
- Ascite : éphrment mucoide : -ouil:l -non I:I
- TDM:
- Masse liquidmen: -oui I:l -non I:l

- Cloisonné : -oui |:| —non|:|
- Paroi calcifiée : -oui |:| -non |:|

- Rehaussent pgprieduit de contraste : -oui |:| -non |:|
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- Ascite : -oui |:| -non|:|

- Scalopping :  -oui I:I -non I:I

-ASP : - Calcifications :  -oui |:| -non |:|

- Opacité : —oui|:| -non |:|

TRAITEMENT CHIRURGICALE :

A- la voie d’abord :

- Mac Burney -oui |:| - non |:|
- laparotomie -oui |:| - non |:|
B- Exploration :

- Appendice macroscopiquement normal : -oui |:| -non |:|

- Appendice perforé : oui [ ] -non [ ]

[] []

- intra péritonéal -retro péritonéal

- Rompu au cours de I'exérese : -oui I:l -non I:l

C- I'acte chirurgical :

- En un seul temps |:| - En deux temps |:|

- Appendicectomie : -oui |:| -non |:|
- Lavage péritonéal : -oui |:| -non |:|
- Hémi colectomie droite : -oui |:| -non |:|

.Type: -Mucocele appendiculaire simple : -oui [] - non

-Cystadénome : -oui ] -non []
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-Cystadénocarcinome : -oui [ ] -non [ ]
. Tumeur ovarienne synchrone : oui [ -non []

- Les suites postopératoires :

- Simples : oui [ ] -non L]
- Compliquées : oui [ ] -non
- Complications générales : - Thrombophlébites I:l
- Infections urogénitales I:I
- Infections traumatologiques |:|
- Complications spécifiques : - Infection de la paroi |:|
- Eviscération [ ]
- péritonite post opératoire (lachage du moignon) I:l
- Collection post opératoire (abces résiduelles) I:I
- Eventration |:|
- OlA sur bride |:|

- Récidive tumorale [ |
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Résumé

La mucoceéle appendiculaire ou tumeur mucosécrétante appendiculaire est une affection
rare, définie comme une dilatation kystique de la lumiere de I'appendice a la suite d’une
accumulation intraluminale de sécrétions mucineuses, translucides, gélatineuses, pouvant
toucher soit la totalité de I'organe, soit un segment le plus souvent distal; Représentant
seulement 0,2 a 0,3% des piéces d’appendicectomies et de découverte histologique en
postopératoire dans prés de 70% des cas. L'objectif de notre étude est de faire le point sur ces
mucoceles appendiculaires en essayant de dégager les différents moyens diagnostiques et les
aspects anatomopathologiques dont découle le traitement chirurgical. Nous rapportons 14 cas
de mucoceéles appendiculaires, colligées au service de chirurgie générale, du CHU Mohammed VI,
du janvier 2007 au décembre 2011. L’age moyen de nos patients est de 54,4 ans avec une
prédominance féminine de 57%, le tableau clinique était dominé par une douleur abdominale
localisée a droite dans 79%. L'échographie et le scanner ont permis d’évoquer le diagnostic de
mucocele appendiculaire dans sept cas. Une appendicectomie simple a été réalisée chez 12 cas
et une hémicolectomie droite chez 2 cas. Le compte rendu anatomopathologique était en faveur
d’une mucocele appendiculaire sans signe de malignité chez 12 cas et a un cystadénocarcinome
appendiculaire chez 2 cas. Les suites postopératoires étaient simples sans aucun signe de

récidive sur un recul de un an a quatre ans.
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Summary

Appendiceal mucocele or tumor mucosecretante appendix is a rare condition, defined as
a cystic dilatation light of the appendix after an intraluminal accumulation of mucinous
secretions, translucent, gelatinous that may affect the entire body or segment usually distant.
Representing 0,2 to 0,3% parts appendicectomies and histological findings and postoperative of
nearly 70% of cases. The aim of our study is to review these appendiceal mucoceles and to take
stock and trying to identify the different diagnostic and pathological aspects which stems from
the chirurgical treatment. We report 14 cases of appendiceal mucoceles collected at the general
surgery, CHU Mohammed VI, from January 2007 to December 2011. The average age of our
patients is 54,4 with a female predominance of 57%, the data sheet view was dominated by au
abdominal pain localized on the right in 79% of cases. Ultrasound and scanner (CT) evoke the
diagnostic of appendicular mucocele in 7 cases. A simple appendicectomy was performed in 12
cases and a right hemicolectomy in 2 cases. The pathology repot was in favor of a mucocele of
the appendix without signs of malignity in 12 cases and an appendix in 2 cases
cystadénocarcinoma. The postoperative course was uneventful without any signs of recurrence

on a decline of one to four years.
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