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Diagnostic précoce de pseudomyxome péritonéal 
localisé à la zone de rupture d’une mucocèle 
appendiculaire : imagerie et aspects 
anatomopathologiques

AL Derelle (1), S Tissier (1), P Granger (2), C Barbary (1), A Rousseau (2), V Laurent (1), JM Tortuyaux (3), 
F Marchal (4) et D Régent (1)

es pseudomyxomes péritonéaux ou « maladies gélatineu-
ses » du péritoine sont des maladies rares, définies par la
présence d’une abondante substance gélatineuse dans l’ab-

domen secondaire à la rupture d’une lésion mucineuse appendi-
culaire dont l’aspect macroscopique kystique est la mucocèle.
L’analyse histologique permet de distinguer l’adénomucinose
péritonéale diffuse (AMPD), forme d’évolution relativement
bénigne, des formes malignes ou carcinomatoses péritonéales
mucineuses (CMP) d’évolution gravissime.
Lors du diagnostic, le pseudomyxome péritonéal est générale-
ment diffus, disséminé dans l’ensemble de la cavité péritonéale.
Notre observation présente un cas de pseudomyxome péritonéal,
détecté précocement en regard d’une mucocèle appendiculaire
rompue et localisée au cul de sac de Douglas.

Observation
Il s’agit d’un patient de 45 ans, aux antécédents de carcinome
urothélial papillaire de grade I-II limité au chorion, réséqué par
voie endoscopique en 1998. Lors de la cystoscopie de contrôle,
l’attention de l’urologue est attirée par un soulèvement du bas
fond vésical, lisse et régulier, d’origine extrinsèque.
Une exploration complémentaire par échographie abdomino-pel-
vienne découvre une masse tubulée hétérogène à prédominance
hypoéchogène, aux parois discrètement stratifiées et finement
calcifiées, prenant son origine dans la région péri-caecale (fig. 1a et b).
Dans le de cul-de-sac Douglas, il existe une masse d’aspect mul-
tiloculée hétérogène, venant au contact de la première masse
tubulée, réalisant une empreinte sur le bas fond vésical, sans l’in-
filtrer (fig. 1c et d). Ces masses ne présentent pas de caractère
hypervasculaire. Une mucocèle appendiculaire compliquée de
pseudomyxome péritonéal est évoquée.
Un coloscanner à l’eau sans et avec injection de produit de
contraste iodé, montre une masse kystique rattachée au caecum,

aux parois fines, avec des calcifications curvilignes à sa base et sa
pointe, rehaussées par le produit de contraste, sans formation
nodulaire associée (fig. 2a). La graisse péritonéale périphérique
n’est pas infiltrée. L’extrémité de cette structure tubulée se fond
dans une masse pelvienne de densité tissulaire, lobulée par des
septas rehaussés par le produit de contraste iodé (fig. 2b et c).
Cette masse vient au contact de la paroi inférieure droite de la
vessie et de la paroi du sigmoïde sans signe d’envahissement. Il
n’y a ni d’adénopathie abdominale profonde, ni nodule périto-
néal. L’exploration thoracique ne découvre aucune anomalie.
Ces images renforcent le diagnostic de mucocèle appendiculaire
rompue compliquée de pseudomyxome péritonéal pelvien localisé.
Une IRM pelvienne est réalisée afin de préciser les rapports tu-
moraux pelviens. La mucocèle appendiculaire apparaît de signal
hétérogène à prédominance hyposignal T1 et hypersignal T2
(fig. 3a-fig. c). Les séquences injectées en LAVA (Liver Acquisi-
tion with Volume Acceleration, séquence en écho de gradient
pondéréeT1) montrent un rehaussement pariétal, sans prise de
contraste nodulaire. L’extrémité de la mucocèle s’ouvre sur la
masse pelvienne, moulant le cul-de-sac de Douglas, venant au
contact de la paroi vésicale et sigmoïdienne sans l’infiltrer (fig. 3d
et e). Cette lésion apparaît en hypersignal T2, et par endroit, en
discret hypersignal T1. Le gadolinium rehausse les septas
(fig. 3d). Il n’existe pas de signes d’envahissement des structures
pelviennes confortant le diagnostic précoce de mucocèle appen-
diculaire rompue, compliqué de pseudomyxome péritonéal limité
au pelvis.
Une laparoscopie exploratrice conforte l’existence d’une mucocèle
appendiculaire dont la pointe non identifiable se perd dans un
tissu tumoral tapissant le cul-de-sac de Douglas (fig. 4a et b). Le
chirurgien réalise des biopsies et diffère le geste chirurgical pour
limiter le risque d’implants secondaires et permettre la réalisa-
tion d’une chimio-hyperthermie intrapéritonéale. L’examen
anatomo-pathologique des fragments biopsiés confirme le dia-
gnostic de pseudomyxome péritonéal. Trois mois après, une
laparotomie avec chirurgie radicale et chimio-hyperthermie in-
trapéritonéale (CHIP) à l’Oxiplatine est réalisée. Ce délai corres-
pond à la nécessité d’expliquer au patient les modalités du traite-
ment avec ses risques (10 % mortalité, 50 % de morbidité :
hémopéritoine, abcès, fistule…) et ainsi qu’à l’organisation de la
prise en charge (intervention longue, CHIP). Le chirurgien dé-
crit une extension macroscopique du pseudomyxome péritonéal
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à la surface de la coupole diaphragmatique droite, de la dernière
anse iléale, du mésentère et du grand épiploon. Il réalise une exérèse
de la mucocèle appendiculaire, une omentectomie, une cholecys-
tectomie ainsi qu’une résection des deux dernières anses grêles,
de la charnière recto-sigmoïdienne et des lésions de la coupole
diaphragmatique droite.
L’examen anatomo-pathologique macroscopique de la pièce
opératoire appendiculaire retrouve une dilatation kystique,
comblée de mucus, réalisant une mucocèle appendiculaire de
6 × 5 × 4,5 cm (fig. 4c et d). La pointe rompue de la mucocèle
est incluse dans une masse pseudo tumorale de 6,5 × 6 × 6 cm
à contenu mucoïde, adhérente à la paroi de la charnière recto-
sigmoïdienne (fig. 4e). À l’examen microscopique, la mucocèle
appendiculaire est bordé par un adénome mucineux appendiculaire,
associé à un territoire focal d’adénocarcinome intra-muqueux sans
signe d’infiltration carcinomateuse (fig. 5a). La mucocèle appen-
diculaire rompue s’accompagne de lésions d’adénomucinose pé-
ritonéale localisée, péri-appendiculaire et péri-sigmoïdienne : il
s’agit de flaques de mucus faiblement cellulaires séparées par des
septas fibreux dissociant la paroi appendiculaire et le méso-sig-
moïde auquel elles adhèrent, respectant la musculeuse et la mu-
queuse sigmoïdienne (fig. 5b). La mucine abondante est associée
à la présence de cellules mucosécrétantes peu nombreuses, orga-
nisées en petits amas ou en bordure épithéliale autour des flaques

de mucus. Ces cellules mucosécrétantes d’aspect bien différencié
présentent des atypies nucléaires légères à modérées, sans critère
de malignité (fig. 5c). Les mitoses sont rares. Les ganglions péri-
coliques sont indemnes de localisation tumorale.
À l’examen microscopique, les prélèvements de grand épiploon
et de péritoine de coupole diaphragmatique droite sont tapissés
par des dépôts superficiels de mucus totalement acellulaire.

Discussion
La mucocèle est définie par la distension de la lumière appendi-
culaire par de la mucine, sans préjuger de la nature de la lésion
causale, bénigne (hyperplasie mucineuse, lésion inflammatoire
ou obstructive), précancéreuse (adénome mucineux) ou maligne
(adénocarcinome mucineux) (1). Dans la moitié des cas, elle se
révèle par des douleurs chroniques en fosse iliaque droite. Le
tableau d’appendicite aiguë est plus rare que pour les autres
tumeurs appendiculaires en raison de l’obstruction progressive
de la lumière. Plus rarement, on retrouve des douleurs secondai-
res à une invagination, une torsion ou une obstruction urétérale
droite. Une masse peut être palpée. La mucocèle est retrouvée
dans 0,2-0,3 % des appendicectomies (1). Sa complication la plus
redoutable est sa rupture dans le péritoine (5 à 15 % des cas) : le

Fig. 1 : Échographie Doppler pelvienne.
a Coupe axiale
b et coupe sagittale oblique. Mucocèle appendiculaire : masse kystique à base péri-

caecale et extrémité rétro-vésicale (M), réalisant une empreinte sur le bas fond vésical 
(V) sans l’envahir. Fines calcifications curvilignes et aspect stratifié (têtes de flèche) 
de la paroi de la structure tubulée, absence de caractère hypervasculaire au Doppler.

c Coupe axiale. Pseudomyxome péritonéal (flèches) : masse lobulée hétérogène cor-
respondant aux nodules mucineux séparés par des septas.

d Extrémité de la masse kystique se fondant dans la masse lobulée : mucocèle appen-
diculaire rompue (têtes de flèche) et pseudomyxome péritonéal localisé (flèches).

a b c
d
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pseudomyxome péritonéal. L’examen anatomopathologique
permet de définir le type histologique de la lésion appendiculaire
causale. La rupture de la mucocèle appendiculaire avec extrava-
sation du mucus n’implique pas sa malignité à elle seule. Le dia-
gnostic d’adénocarcinome nécessite la présence d’atypies cellulaires
marquées, de mitoses nombreuses et d’une réaction stromale
autour des amas cellulaires (2).
Le diagnostic radiologique doit être évoqué devant une image
kystique en fosse iliaque droite (3). En échographie, elle se tra-
duit par une image à base péri-caecale, tubulée et hypoéchogène.
Elle peut comporter des particules intraluminales hétérogènes
hyperéchogènes en fonction de la consistance du mucus. Il s’y
associe souvent de fines calcifications curvilignes pariétales hyper-
échogènes. Rarement, des septas intra-kystiques ou une forma-
tion polypoïde endoluminale peuvent être identifiés. Au scanner,
elle présente une densité liquidienne épaisse. Ses rapports anato-
miques avec le caecum sont plus évidents. Ses parois sont rehaus-
sées par le produit de contraste iodé. Les calcifications murales
sont visibles. La présence d’une image nodulaire pariétale de la

mucocèle est plus en faveur d’un adénocarcinome (4). Par contre,
l’infiltration de la graisse péri-appendiculaire est aspécifique et
peut être d’origine inflammatoire ou néoplasique. Un obstacle
à la base de l’appendice comme une sténose inflammatoire, un
stercolithe ou une tumeur peuvent être identifiés (5). Ses compli-
cations, à type d’inflammation, d’invagination, de torsion, ou de
compression urétérale droite sont bien visibles par ces 2 modalités.
Cependant, la mucocèle infectée reste difficile à différentier de
l’abcès ou du plastron appendiculaire (6). En IRM, la mucocèle
apparaît sous la forme d’une dilatation fusiforme de l’appendice,
en hyposignal T1 et en hypersignal T2. Ses parois sont rehaussées
par le gadolinium.
Le diagnostic de mucocèle appendiculaire implique une prise en
charge chirurgicale spécifique : des précautions particulières sont
nécessaires lors de l’appendicectomie afin d’éviter une rupture
intrapéritonéale qui pourrait être responsable d’un essaimage et
donc d’un pseudomyxome péritonéal.
Le pseudomyxome péritonéal est une pathologie rare : 2 cas sur
10 000 laparotomies (7). Appelé maladie gélatineuse du péritoine, il

 

Fig. 2 : Tomodensitométrie abdomino-pelvienne.
a-b Coupes axiales
c et coupe frontale. Mucocèle appendiculaire : masse kystique à contenu hétérogène, à base péri-caecale (têtes de flèche), avec 

fines calcifications curvilignes à sa base et sa pointe. Absence d’infiltration de la graisse périphérique. Pseudomyxome péritonéal 
(larges flèches) localisé à la pointe de la mucocèle appendiculaire (flèche). Cette masse est discrètement hyperdense et contient des septa 
rehaussés.

d Reformation curviligne : vue globale de la mucocèle, de sa base péri-ceacale (tête de flèche) à sa pointe (flèche), et du pseudomyxome 
péritonéal (larges flèches).

a b
c d
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regroupe un spectre de lésions péritonéales caractérisées par
l’accumulation de mucine pouvant être associée à une quantité
variable de cellules épithéliales plus ou moins différentiées (8). Le
point de départ appendiculaire de la lésion mucineuse, sous for-
me d’une mucocèle rompue, semble être aujourd’hui l’étiologie
la plus communément admise. L’association pseudomyxome pé-
ritonéal et tumeur mucineuse ovarienne a été décrite depuis de
nombreuses années. Si l’origine ovarienne de ces pseudomyxo-
mes péritonéaux a longtemps été considérée, les résultats de ré-
centes études par méthodes d’immunohistochimie et de biologie
moléculaire (8) orientent actuellement vers une origine appendi-
culaire dans la plupart des cas, avec extension ovarienne.
La mucocèle qui se perfore déverse son contenu gélatineux,
d’abord localement puis dans toute la cavité péritonéale. Le
pseudomyxome péritonéal peut se révéler par un syndrome
appendiculaire, une distension abdominale progressive, une
hernie inguinale, une masse ovarienne chez la femme ou des
troubles urinaires mais reste souvent de découverte fortuite
(7).
La physiopathologie du pseudomyxome péritonéal explique sa
topographie (10).

Au stade précoce, la substance gélatineuse située dans la mucocèle
se distribue localement au site de rupture et réalise un ensemen-
cement de proximité : cette gélatine comporte de la mucine voire
des cellules épithéliales, plus ou moins atypiques, qui vont conti-
nuer à proliférer et à produire de la mucine dans le péritoine,
d’abord focalement, puis dans l’ensemble de la cavité abdominale
(11). Cette diffusion dans le péritoine réalise une véritable « ascite
mucineuse » avec des implantations multiples de dépôts muci-
neux et épithéliaux sur le péritoine. Le rétropéritoine peut être
atteint en cas d’appendice rétro-caecale ou lors d’une inoculation
chirurgicale (12).
La dissémination péritonéale des lésions mucineuses s’effectue
par redistribution (13) c’est à dire selon les flux liquidiens périto-
néaux, préférentiellement au niveau des sites de résorption lym-
phatique où ils stagnent.
Les implants péritonéaux épargnent la surface intestinale siè-
ge d’un péristaltisme important. À l’opposé, la jonction antro-
pylorique, l’angle duodéno-jéjunal, la valve iléo-caecale et la
jonction recto-sigmoïdienne sont des zones d’attache au rétro-
péritoine donc moins sujettes au péristaltisme et plus propices à
l’adhésion des cellules tumorales.

  

Fig. 3 : IRM pelvienne.
a Les coupes axiales en pondération T1 avec saturation de graisse montre l’hypointensité de la mucocèle appendiculaire (flèche), appa-

raissant en net hypersignal liquidien en coupe axiale
b et frontale
c en pondération T2 avec saturation de graisse, isointense au contenu vésical. Le pseudomyxome péritonéal (têtes de flèche) présente 

un caractère moins liquidien, toujours centré par l’extrémité distale de l’appendice (flèche noire). Les septas, en hyposignal sont bien 
délimités.

d Coupe frontale 2D écho de gradient T1 avec saturation de graisse après injection de gadolinium.
e Coupe native axiale
f et reconstruction sagittale oblique à partir du volume 3D LAVA (Liver Acquisition with Volumic Acceleration) : rehaussement de la paroi 

appendiculaire (flèches) et des septa du pseudomyxome (têtes de flèche). Il n’existe pas d’envahissement vésical ou digestif de conti-
guïté ou d’autres lésions péritonéales d’origine pseudomyxomateuse.

a b c
d e f
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Aussi, ces cellules tumorales s’implantent facilement sur une
surface traumatisée, notamment par un geste chirurgical (14) : sa
cicatrisation induit la production de facteurs de croissance aboutis-
sant à un tissu hypervasculaire favorisant les implants tumoraux.
Le pseudomyxome péritonéal est étudié selon les différentes
modalités d’imagerie (15). À l’échographie, il prend un aspect hy-
poéchogène, associé à des septas hyperéchogènes. Son caractère gé-
latineux le rend peu mobile contrairement aux autres ascites.

Au scanner (8), il apparaît hétérogène, plutôt hypodense, formé
de lobules dont les septas sont rehaussés par le produit de contras-
te iodé et associé à des calcifications curvilignes. Les phénomènes
de distribution de proximité et de redistribution péritonéale gui-
dent sa localisation. Les sites de replis mésentériques ainsi que les
zones d’attaches des surfaces intestinales au rétropéritoine
doivent être soigneusement explorés. On recherche notamment
un épaississement de la paroi de ces anses. Sa bonne résolution

 

Fig. 4 : Macroscopie.
a-b Vue macroscopique per-opératoire coelioscopique de la 

mucocèle appendiculaire (flèche) et de l’ascite gélatineuse 
(têtes de flèche) à son extrémité distale, tapissant le cul de 
sac de Douglas.

c Pièce opératoire montrant la dilatation kystique de l’appen-
dice, comblée de mucine : mucocèle appendiculaire (flèche) 
adhérente au sigmoïde.

d Libération de la mucine à l’ouverture de la mucocèle.
e Extrémité de la mucocèle rompue au sein du pseudo-

myxome dissociant la graisse peri-sigmoïdienne (têtes de 
flèche).

a b
c d
e
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spatiale permet de bien visualiser les nodules péritonéaux, et les
images d’empreintes, de « scalloping », hépatiques et spléniques.
L’infiltration du grand épiploon apparaît plutôt hyperdense
et nodulaire. Plus tardivement, le « gâteau épiploïque » se pré-
sente sous forme d’une masse de densité tissulaire à contours
polylobés et irréguliers. Le scanner volumique permet d’accéder
plus facilement au diagnostic et au bilan d’extension grâce à des
reformations multi-planaires. L’intérêt de l’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 caractère plutôt
liquidien de la lésion, en hypersignal, toute fois moins intense
que le contenu vésical, contrairement à l’ascite « standard ».
L’aspect lobulé apparaît bien sur cette séquence. Les septas sont
rehaussés par le gadolinium.
D’un point de vue histologique, la classification de B. Ronnett re-
cense trois grands types histologiques de pseudomyxome périto-
néal, établis à partir de données de survie d’une série de patients
(16) :
• L’adénomucinose péritonéale disséminée (AMPD) : les lé-
sions péritonéales sont constituées de flaques de mucine extracel-
lulaire abondante sans ou avec des cellules épithéliales mucineuses
peu nombreuses, peu ou modérément atypiques et une activité
mitotique faible. La lésion initiale est un adénome mucineux de
l’appendice.

• La carcinomatose mucineuse péritonéale (CMP) : les lésions
péritonéales comportent de la mucine extracellulaire associée à
des amas épithéliaux plus abondants, présentant des caractéristi-
ques cyto-architecturales de carcinome, avec une activité mitotique
élevée. La lésion initiale est un adénocarcinome mucineux ap-
pendiculaire (17).
• La carcinomatose mucineuse péritonéale avec aspects inter-
médiaires (CMP-I) 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 lésion
initiale étant un adénocarcinome mucineux de l’appendice avec
lésions d’adénome associées ; pour la CMP-D, ce sont des lésions
péritonéales d’adénocarcinome mucineux, la lésion initiale ap-
pendiculaire étant un adénome mucineux ou un adénocarcino-
me intra-muqueux sans véritable carcinome infiltrant.
Le pronostic de la maladie est directement corrélé au type histo-
logique. L’adénomucinose péritonéale disséminée (AMPD)
d’évolution relativement bénigne s’accompagne d’une survie su-
périeure à 80 % à 10 ans. La survie chute à moins de 60 % à 3 ans
pour les formes intermédiaires (CMP-I). Pour les formes mali-
gnes de carcinomatose mucineuse péritonéale (CMP), l’évolution
est gravissime avec moins de 10 % de survie à 3 ans (16).
Malgré leur grande divergence d’évolutivité, le traitement de ces
différentes formes histologiques est similaire. Il repose à l’heure
actuelle sur la base d’une chirurgie de réduction tumorale radica-

Fig. 5 : Microscopie.
a Paroi du mucocèle appendiculaire : foyer d’adénocarci-

nome intramuqueux développé sur adénome mucineux 
appendiculaire, avec calcification intra-pariétale (Hémalun 
Éosine Safran, × 100).

b Adénomucinose péritonéale : flaques de mucus dissociant 
le mésosigmoïde (M : musculeuse sigmoïdienne), avec de 
rares amas de cellules mucosécrétantes (H.E.S., × 65 et 
× 400).

c Adénomucinose péritonéale : flaques de mucus parfois 
bordées par un revêtement de cellules mucosécrétantes 
légèrement atypiques (H.E.S. × 65 et × 400).

a b
c
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le ou « debulking », qui consiste à enlever le maximum de géla-
tine et de formations tumorales. L’ajout d’une chimiothérapie
intrapéritonéale post-opératoire immédiate (CIPI) ou d’une
chimio-hyperthermie intrapéritonéale peropératoire (CHIP)
permet d’améliorer le pronostic de la maladie en agissant sur la
maladie résiduelle microscopique (18).

Conclusion
Le cas clinique que nous rapportons illustre la possibilité de dé-
tecter précocement en imagerie un pseudomyxome péritonéal.
Ici, il s’agit d’une adénomucinose péritonéale localisé à la zone de
rupture d’une mucocèle appendiculaire dont l’histologie est un
adénome mucineux associé à un foyer d’adénocarcinome intra-
muqueux confiné à un territoire de l’appendice. Sa prise en charge
chirurgicale adaptée, semble devancer la diffusion de ces cellules
malignes sous forme de carcinose péritonéale disséminée dont le
pronostic est nettement plus péjoratif.
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