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ABSTRACT

Diagnosis of arterial fibro-mus-
cular dysplasia (FMD) following
evidence of arterial hypertension
and abdominal murmur.

Keywords : hypertension,
renal artery stenosis,
fibromuscular dysplasia.

RESUME

Diagnostic de dysplasie fibro-
musculaire artérielle (DFM) 4 la
suite de la mise en évidence d'une
hypertension artérielle résistante.

Mots-clés : hypertension,
sténose artere rénale ;
dysplasie fibromusculaire.

Souffle inattendu:
dysplasie fibromusculaire
arterielle

par les D™ Miguel Ange GUILLEN ANAYA* et Perrine DUPRIEZ*

Madame B, dgée de 51 ans, consulte son médecin généraliste pour des
migraines qui s’aggravent depuis 1 an. Lors du bilan, on lui découvre
une hypertension artérielle a 160/100 mmHg. Elle n’a aucun antécédent
particulier.

La patiente se plaignait également de précordialgies atypiques. Il n'y a pas de
souffle carotidien ni de souffle fémoral. Toutes les artéeres sont bien palpées
hormis les artéres ulnaires, plus difficilement. Par contre, on entend un souffle
péri-ombilical (4/6). Par ailleurs, le reste de l'examen clinique est normal. Elle
a un BMI a 21,5 kg/m?2. L'examen biologique de notre patiente montre une fonc-
tion rénale normale (créatininémie a 0,72 mg/dL).

Comment investiguer ?

L'échographie rénale réalisée en premiére intention montre des reins de taille
normale mais aussi une accélération de la vitesse au niveau de lartere rénale
droite a U'écho doppler qui faisait suspecter une sténose (de 50-60 %).

L'angio-IRM a montré un aspect irrégulier des 2 artéres, surtout a droite, en fa-
veur de lésions de dysplasie fiboromusculaire (sténoses multifocales «en collier
de perles» a droite et unifocale a gauche). Toutefois, lexamen de référence de-
meure l'angiographie conventionnelle par cathéter’. Compte tenu de la sténose
non significative, on a pris une décision d'observation et de non intervention a ce
stade et donc de ne pas réaliser l'angiographie.

Le diagnostic de dysplasie fiboromusculaire (DFM) rénale justifie U'exploration
des artéres cervicales et inversement. Une angio-IRM des artéres du cou a donc
été réalisée. Elle a montré une sténose de 30% d'une longueur d’environ 1 cm
et située a 3 cm de lostium de la carotide interne gauche [mais pas hémodyna-
miquement significative) et une hypoplasie de la portion terminale du segment
V4 de lartere vertébrale droite.

Définition

La dysplasie fibromusculaire artérielle (DFM) est une anomalie non inflamma-
toire, non athérosclérotique de la paroi musculaire et élastique des artéres de
moyen calibre et qui entraine des sténoses mais aussi des anévrysmes ou des
dissections artérielles. Elle est plus fréquente chez les femmes et 'age moyen
du diagnostic est de 50 ans pour les 2 sexes. L'étiologie de la maladie n’est pas
connue mais est probablement génétique. La prédominance d'atteinte féminine
suggére également un réle des hormones stéroides sexuelles mais cela n'a pas
été démontré.
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Présentation clinique

La plupart des patients n'ont pas de symptomes et
rarement des signes a l'examen clinique. Dans lat-
teinte rénale, on retrouve souvent une hypertension
artérielle et parfois un souffle épigastrique comme
dans notre cas clinique. On peut retrouver également
une altération de la fonction rénale, une atrophie du
rein, ou encore des douleurs au niveau des flancs
en cas d'anévrisme. D’autres symptomes tels que
des céphalées, des vertiges, des acouphénes ou un
souffle carotidien peuvent faire évoquer aussi la DFM.

Quand suspecter la DFM'4?

e HTA < 30 ans, surtout chez les femmes;

e HTA sévere ou maligne;

e HTA résistante;

¢ reins de petite taille sans uropathie;

e souffle abdominal sans athérosclérose apparente;

e antécédent de DFM dans un autre territoire
vasculaire.

Stratégies thérapeutiques

Le consensus européen de 20144 recommande de
traiter uniquement les patients symptomatiques
avec des signes directs ou indirects de lésions d'or-
ganes. Le traitement consiste en une revascularisa-
tion des organes.

Ily a 2 options possibles: la PTA a ballonnet (percu-
taneous transluminal angioplasty) ou la chirurgie.

La PTA est le traitement de 1¢" choix* si HTA réno-
vasculaire, HTA résistante, insuffisance rénale (ou
dégradation sous IEC ou Sartans) ou atrophie rénale
secondaire.

Quant a la chirurgie, elle devrait étre envisagée

dans les cas suivants®:

e sténose associée a un anévrisme;

e récidive de sténose apres PTA;

e lésions complexes ou au niveau d’une bifurcation
artérielle.

En ce qui concerne le suivi aprés revascularisation, il
est recommandé de mesurer la tension artérielle et
la fonction rénale 1 mois aprées et de faire un controle
échographique a 6 mois car une resténose survient
généralement dans ce délai.

En cas d’abstention thérapeutique au niveau des
artéres rénales, un suivi clinique (mesure de la ten-
sion artérielle 1x/mois jusqu’'a atteindre les valeurs
cibles puis 1x/3 mois) et biologique (créatininémie
1x/an) est recommandé ainsi qu'un suivi d'imagerie
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(1x/an) avec l'évolution de la taille des reins. Dans la
DFM cérébro-vasculaire asymptomatique, une sur-
veillance annuelle (angio-IRM, écho suivie d'un an-
gio-CT si nécessaire) est recommandée. Par contre,
si elle est symptomatique, une intervention sera
réalisée pour corriger l'anomalie vasculaire

Dans lexemple clinique, la patiente a été mise sous
bétabloquant (nebivolol] suite a une intolérance diges-
tive a un IEC. Etant donné le bon contrdle tensionnel
sous monothérapie et labsence de répercussion sur la
fonction rénale, un simple suivi a été proposé: contréle
par écho-Doppler rénal et carotidien dans 1 an puis
un contréle par angio-IRM dans 2 ans. En labsence
d'évolution, un suivi échographique annuel est re-
commandé avec réalisation d'une angio-IRM tous les
5 ans. Par ailleurs, le bilan cardiaque s’est révélé sans
particularité et un simple controle échographique
dans quelques années est proposé (suivi d'HTA).

Conclusion

La dysplasie fibromusculaire artérielle doit étre sus-
pectée chez les jeunes patients hypertendus ou les pa-
tients avec hypertension sévere ou résistante. En cas
de suspicion, l'examen a réaliser en premiére inten-
tion est léchographie. En cas d’anomalies, il convient
de référer a un spécialiste (néphrologue et/ou neuro-
logue) pour la suite du bilan (angio-IRM, angio-CT,
angiographie] et ensuite évaluer la nécessité ou non
d’un traitement invasif. Chez tous les patients atteints
de la DFM un suivi annuel de la fonction rénale et par
échographie est recommandé (taille au minimum).
En cas d’'abstention thérapeutique, on recommande
également un suivi mensuel de la tension artérielle
puis trimestriel si celle-ci est controlée.

Pour en savoir plus: http://www.fmd-be.be/
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