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hez les patients atteints de dysplasie fibromusculaire

(DFM) confirmée, la prévalence de l'atteinte viscérale varie

entre 10 et 20%. Le tableau clinique peut étre trés variable,
allant d'un état asymptomatique a une situation potentiellement
mortelle. Le dépistage de l'atteinte viscérale peut se faire par
angiographie par TDM ou RM, mais la technique de référence
demeure l'artériographie conventionnelle. Il est recommandé de
compléter le bilan par une TDM de la téte jusqu'au petit bassin a
la recherche d'autres lésions sténotiques, anévrysmes ou dissec-
tions artérielles. Le traitement de la DFM viscérale consiste en une
approche conservatrice ou une revascularisation endovasculaire
ou chirurgicale, et dépend du tableau clinique ainsi que du type
de lésion et de sa localisation.

Introduction

La dysplasie fibromusculaire (DFM) est une
maladie idiopathique, segmentaire, non
athéroscléreuse et non inflammatoire de
la paroi musculaire artérielle, susceptible
d’entrainer un rétrécissement des artéres de
moyen calibre. L'atteinte peut étre sympto-
matique ou non et les lésions peuvent é&tre
hémodynamiquement significatives ou non
(1,2).Sila dysplasie fibromusculaire affecte
généralement la carotide extra-cranienne
ainsi que les artéres rénales et vertébrales,
elle peut survenir dans n'importe quel lit
vasculaire et touche fréquemment plusieurs
artéres (3, 4). C'est la raison pour laquelle il
est recommandé de procéder au moins une
fois a une évaluation artérielle de la téte
au bassin par TDM ou en cas de contre-
indication IRM avec injection de contraste

chez tou(te)s les patient(e)s souffrant de

DFM dans une artére particuliére (1). La
dysplasie fibromusculaire cause principale-
ment des sténoses, focales ou plus souvent
multifocales (le classique «collier de perles»
avec une succession de rétrécissements et
de dilatations), mais des dissections, des
anévrismes et une tortuosité des artéres
sont également fréquemment observés
(Figure 1) (3, 5). alors que les lésions de
DFM multifocale sont quasi pathogno-
moniques, avant de retenir le diagnostic
de DFM focale, il convient d’exclure une
athéromatose, ainsi que des maladies arté-

rielles monogéniques et inflammatoires (1).

Une atteinte des artéres viscérales (AV)
(tronc cceliaque, artéres hépatique et splé-
nique, et arteres mésentériques supérieure
[AMS] et inférieure [AMI]) est plutét rare.

Toutefois, compte tenu de l'absence et/
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ou de la non-spécificité des symptomes,
beaucoup de cas restent vraisemblablement
non diagnostiqués. Néanmoins, dans cer-
tains cas, une atteinte des AV peut avoir
de graves conséquences potentiellement

mortelles (4).

Pathogeneése et facteurs de risque
de la DFM

La pathogenése de la DFM reste largement
inconnue, mais une combinaison de fac-
teurs génétiques et environnementaux joue
probablement un réle (1, 6). La DFM est
généralement sporadique, mais des formes
familiales ont également été décrites. En
2016, une association entre la DFM et un
variant du géne PHACTR1 (phosphatase
and actin regulator 1) a été décrite pour
la premiére fois. La présence de ce variant
augmente de 40% le risque de DFM (7).



Figure 1:
A: homme de 82 ans avec DFM multifocale de '’AMS;
B: DFM focale du tronc cceliaque chez un homme de 62 ans présentant une DFM multifocale bilatérale des artéres carotides;

C: tortuosité et anévrisme de ['artére splénique chez une femme de 62 ans atteinte de DFM multifocale de ['artére rénale droite;
D: sténose de I’AMS et de I’AMI chez une femme de 52 ans présentant des douleurs abdominales postprandiales,

une DFM multifocale connue de l'artére rénale droite et une artére splénique trés tortueuse;

E: dissection de I’AMS chez une femme de 40 ans atteinte d'une DFM multifocale de l'artére rénale droite.

.
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a,, artere; DFM, dysplasie fibromusculaire; AMI, artére mésentérique inférieure; AMS, artére mésentérique supérieure

Le tabagisme fait partie des facteurs envi-
ronnementaux pathogénes potentiellement
associés a une évolution plus précoce, plus
rapide et plus sévere de 'atteinte causée
par la DFM (8, 9). Un réle des hormones
féminines endogénes/exogénes (contra-
ceptifs oraux ou hormonothérapie sub-
stitutive) a été évoqué en raison de la pré-
valence bien plus élevée de la DFM chez

les femmes que chez les hommes, mais

des données concluantes font défaut (6).
Un stress mécanique répété pourrait jouer
un réle dans le développement de la DFM
dans certaines artéres (en particulier, sur-
venue plus fréquente dans l'artére rénale
droite que dans la gauche) (6). Une sécré-
tion accrue de TGF-béta 1 et 2 ainsi que
['accumulation de lysophosphatidylcholine
jouent probablement aussi un réle dans
la physiopathologie de la DFM (4, 10, 11).
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Epidémiologie et types de DFM
viscérale

La prévalence de la DFM des AV varie entre
9 et 49% selon l'étude publiée (4). Ces
chiffres divergents peuvent s’expliquer,
d’une part, par un sous-rapportage, étant
donné que tous les lits vasculaires n'ont
pas été systématiquement évalués, et,
d’autre part, par un sur-rapportage d

a un biais d'indication. Lorsqu’une éva-



luation artérielle est systématiquement
effectuée chez des patients présentant une
DFM avérée, la prévalence est comprise
entre 10 et 20%. Ainsi, dans le registre
franco-belge ARCADIA, le registre améri-
cain et le registre polonais ARCADIA-POL,
une atteinte viscérale est observée respec-
tivement chez 82/469 (17,5%), 95/492
(19,3%) et 32/232 (13,8%) des patients
souffrant de DFM (3, 12, 13). Dans le re-
gistre européen/international de la DFM,
la prévalence de la DFM mésentérique
s'éléve a 20,9% (92/441) (1). Les artéres
les plus fréquemment touchées sont le
tronc cceliaque, 'AMS et l'artére splénique
(4, 13). La dissection spontanée des artéres
coronaires (SCAD) est également associée
alaDFM (1,14, 15). Dans la cohorte SCAD
de la Mayo Clinic, une atteinte viscérale
a été objectivée chez 12 des 95 (12,6%)
patients qui ont été systématiquement
dépistés (16). Les patients souffrant de
DFM viscérale peuvent présenter une
atteinte multifocale ou focale, mais les
dissections et/ou les anévrismes sont plus
fréquents qu'en cas d'atteinte non viscérale
(Figure 1) (12). Dans le registre américain,
des anévrismes et des dissections de l'ar-
tére mésentérique et du tronc cceliaque
ont été constatés chez respectivement
13% et 5,9% des patients; dans le registre
ARCADIA-POL, un anévrisme viscéral, dans
la plupart des cas au niveau de |'artére
splénique (64%), a été décelé chez 9,5%
des patients (5, 13). On peut également
observer une tortuosité et une sténose
artérielles (Figure 1). Des données récentes
du registre ARCADIA-POL ont montré que
les patients présentant une DFM ont des
arteres viscérales de diametre inférieur
a celles des patients sans DFM (13). Les
auteurs avancent qu'il s'agit peut-étre
d'un nouveau phénotype de DFM, mais
ces résultats doivent bien entendu étre

confirmés.

Présentation clinique

La plupart des patients atteints de DFM des
AV sont asymptomatiques en raison, d'une
part, de la double irrigation du foie (artére
hépatique et veine porte) et, d’autre part, du
développement d’une circulation collatérale
entre les artéres mésentériques inférieure
et supérieure (arcades de Riolan et Villemin)
et entre les branches du tronc cceliaque
(artéres pancréatico-duodénales) et l'artére
mésentérique supérieure (AMS). De ce fait,
des symptomes d’origine ischémique ne
vont se manifester que si au moins deux
artéres de gros calibre sont obstruées. Dans
le registre américain, seulement 1,3% des
patients présentaient initialement une

ischémie mésentérique (17).

Tableau 1:

Symptbmes et signes de DFM
viscérale/ischémie mésentérique
symptomatiques.

Douleurs abdominales postprandiales
Douleurs abdominales

Diminution de l'appétit

Perte de poids

Bruit abdominal

Vérifier la présence éventuelle d'une DFM
au niveau des AV en cas de dissection et/
ou d'anévrisme chez un patient présen-
tant une DFM multifocale dans un autre
lit vasculaire

Une DFM des AV peut se manifester sous
la forme de douleurs abdominales post-
prandiales (angor abdominal) avec des
nausées et une perte de poids dues a des
lésions sténosantes progressives au niveau
du lit artériel mésentérique. Récemment,
Warchot-Celiska et al. ont rapporté que les
patients souffrant de DFM des AV ont un
IMC inférieur, ce qui pourrait s'expliquer par
une ischémie intestinale chronique «silen-
cieuse» (13). Une ischémie aigué et/ou un

infarctus sont généralement provoqués par
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'embolisation a la suite d'un anévrisme
ou d'une dissection. Une dissection d’'une
AV peut étre asymptomatique ou symp-
tomatique avec des complications throm-
boemboliques (p. ex., infarctus splénique).
Toutefois, méme si l'ischémie intestinale
est un phénomene rare, des cas d'insuffi-
sance multiorganique et de décés ont été
décrits. Une DFM viscérale peut donc étre
découverte accidentellement a 'occasion
d’'un examen d'imagerie médicale pratiqué
pour une autre raison ou bien constituer une
urgence médicale avec un abdomen aigu et
un choc dus a une dissection spontanée et/
ou a une rupture d’'anévrisme. A ['examen
clinique, on peut parfois constater un bruit
abdominal (1, 4, 5, 12) (Tableau 1).

Diagnostic

Le diagnostic de la DFM des AV repose
essentiellement sur l'artériographie par
TDM (ATDM) ou l'angiographie par réso-
nance magnétique (ARM), et l'artériogra-
phie conventionnelle. L'écho-Doppler peut
é&tre utile en cas d'ischémie chronique, a
condition qu’elle soit réalisée par un pra-
ticien chevronné (18). Malgré son caractére
invasif, 'artériographie par soustraction
numérique demeure 'examen standard,
car elle permet de visualiser des anomalies
vasculaires méme minimes, et constitue la
technique de prédilection en cas de suspi-

cion d'ischémie aigué (1, 2).

Méme en |'absence de symptomes ou de
signes cliniques, le dépistage d'une éven-
tuelle DFM des AV est recommandé si une
DFM a été diagnostiquée dans un autre lit
vasculaire. Quelle que soit la présentation
initiale, le consensus européen/interna-
tional préconise d'inspecter une fois l'en-
semble des lits vasculaires, en particulier
si des complications (rupture d'anévrisme/
dissection) sont survenues dans un autre lit
vasculaire (1, 2, 5, 19). Si une DFM des AV



est initialement diagnostiquée, il faut en
particulier évaluer les artéres rénales puis
les artéres cervico-céphaliques, car dans
ce cas-1a, on observe souvent une atteinte
de plusieurs lits vasculaires (1, 4, 12). Dans
le registre américain, respectivement 85,9
et 68,8% des patients atteints de DFM des

Tableau 2:

VAISSEAUX

des artéres de gros calibre, p. ex. artérite
de Takayasu, artérite a cellules géantes),
la médiolyse artérielle segmentaire, des
maladies artérielles d’origine monogénique
(p. ex. syndrome d’Ehlers-Danlos de type
vasculaire, neurofibromatose de type 1,
etc.) (1, 4).

Traitement d’une sténose d’'une AV due a une DFM.

Asymptomatique

Revascularisation Non
Traitement médicamenteux
Suivi

Clinique Oui
Imagerie médicale

Fréquence et type?

AAS a faible dose

Evaluation de la progression

En fonction des éléments suivants:

- artére touchée

- type d'atteinte

« sévérité de 'atteinte (apparition de

des comorbidités et de |'age du patient,

et de 'expertise du centre concerné (1).

Traitement médicamenteux
En régle générale, il est recommandé de
prescrire aux patients atteints de DFM un

traitement empirique par antiagrégants en

Symptomatisque

(aigué/chronique)

ATP ou chirurgie

Oui

symptomes)

AAS, acide acétylsalicylique; ATDM, artériographie par tomodensitométrie; ATP, angioplastie transluminale percutanée; AV, artére viscérale

AV présentent également des lésions des
artéres rénales ou carotides (12). Toutefois,
pour pouvoir attribuer une sténose, une dis-
section ou un anévrisme a une DFM, il faut
confirmer la présence d'une atteinte DFM
typique dans un autre lit vasculaire. Etant
donné que le traitement est généralement
endovasculaire, un diagnostic histopatho-
logique n’est en effet plus possible. Dans le
cadre du diagnostic différentiel, il convient
d’'exclure de nombreuses autres affections,
telles qu'un spasme artériel, le syndrome
du ligament arqué médian ou syndrome de
compression du tronc cceliaque (triade de
douleurs abdominales postprandiales, de
perte de poids et de bruit abdominal dus a la
compression du tronc cceliaque et parfois de
l'AMS par ce ligament), un traumatisme, une
athérosclérose (mais les patients peuvent
présenter les deux pathologies), des mala-

dies artérielles inflammatoires (vascularite

Traitement

Compte tenu des faibles chiffres d’inci-
dence et de prévalence, aucun essai ran-
domisé n'a comparé les différentes options
thérapeutiques (traitement endovascu-
laire conservateur/invasif ou chirurgical).
Le consensus européen/international
repose dés lors sur les informations des
différents registres, des données publiées
(principalement observationnelles) et des
éléments probants tirés de la littérature
relative a 'athérosclérose, mais recom-
mande de ne traiter que les lésions symp-
tomatiques (en cas de signes directs ou
indirects d'ischémie). Le choix du traite-
ment doit idéalement faire 'objet d'une
concertation multidisciplinaire et tenir
compte du type, de la localisation et de
l'étendue de la lésion, de la présence ou de
['absence d'anévrismes, des complications

vasculaires antérieures liées a une DFM,
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AAS a faible dose (double antiagrégation?)

Evaluation du traitement et de la progression

ATDM:

« moment a définir en fonction de la
symptomatologie (aprés 6 mois)

« fréquence selon les symptémes (?)

raison de la circulation sanguine pertur-
bée et du risque théorique de thrombose
(1). Compte tenu de l'absence d’études
comparatives, il convient de bien peser les
avantages et les inconvénients de 'utili-
sation d’antiagrégants. Dans le registre
ameéricain de la DFM, 72,9% de 'ensemble
des patients atteints sont traités par antia-
grégants, principalement de 'acide acétyl-
salicylique (AAS) (20). Une dissection d'une
AV est généralement traitée par anticoa-
gulation pendant 3 a 6 mois, aprés quoi un
traitement a long terme par antiagrégants
est proposé. Certains centres préférent ad-
ministrer des antiagrégants dés le départ,
soit en monothérapie, soit dans le cadre
d’une thérapie combinée (AAS et une thié-
nopyridine). Une étude rétrospective a par
ailleurs montré que le traitement d’une dis-
section isolée de '’AMS par anticoagulants

ou antiagrégants n'a pas d'effet bénéfique



sur le résultat (21). Aprés une intervention
endovasculaire, il convient, comme dans le
cas de lésions athéroscléreuses, de prescrire

des antiagrégants (22).

L'usage de statines n'est pas systémati-
quement recommandé chez les patients
atteints de DFM, sauf en cas de lésions athé-
roscléreuses associées, mais il est indiqué
pour traiter I'hyperlipidémie conformément
aux directives actuelles (23). Le sevrage
tabagique est vivement recommandé en
cas de DFM, car les fumeurs sont plus sus-
ceptibles de développer des complications
(8, 9). Dans la mesure ou la DFM touche
principalement les femmes, le traitement
par cestrogénes exogénes suscite des in-
quiétudes. Cependant, il n’existe a ce jour
aucune donnée étayant l'influence de ces

hormones sur l'évolution des lésions (1, 6).

Traitement endovasculaire et/ou
chirurgical

Le traitement de premiére intention d’une
sténose symptomatique d’'une AV consiste
en une angioplastie transluminale percuta-
née (ATP). Une revascularisation chirurgi-
cale n’est pratiquée que si une intervention
endovasculaire n’est pas possible. La pose
d'un stent est généralement déconseillée en
raison du risque de resténose, et est réser-
vée au traitement des complications (1, 2,
4,18, 24) (Tableau 2).

Les anévrismes des AV peuvent étre traités
soit par chirurgie conventionnelle a ciel
ouvert ou laparoscopique (résection ou
pontage), soit par intervention endovas-
culaire. Le choix du traitement dépend de
la présentation clinique, de la localisation,
de la taille et du type (fusiforme ou sac-
culaire) de l'anévrisme, ainsi que de |'état
général du patient (25). Les anévrismes
asymptomatiques des AV associés a une

DFM qui sont détectés accidentellement

sont dans un premier temps traités selon
une approche conservatrice. Un suivi est
néanmoins recommandé en raison du
risque de rupture et d'hémorragie poten-
tiellement mortelle. La fréquence optimale
de suivi n'est pas claire a 'heure actuelle
en raison du manque de données a ce
sujet. Les anévrismes dont le diamétre
est compris entre 1 et 2cm font l'objet
d’un suivi radiologique, initialement tous
les six mois pendant la premiére année.
Certains recommandent un suivi moins
fréquent pour les petits anévrismes (26).
En l'absence d’évolution, on peut réduire la
fréquence de suivi. Les femmes enceintes
ou en age de procréer font exception a
cette régle. Dans leur cas, tout anévrisme,
quel que soit son diamétre, est considéré
comme une indication absolue pour une
réparation élective en raison du risque
accru de rupture et de mortalité foetale
(95%) et maternelle (75%) associée (18,
25). Une intervention élective est recom-
mandée pour tous les anévrismes symp-
tomatiques, pour les anévrismes artériels
hépatiques (AAH) présentant un risque
accru de rupture (anévrismes multiples
et étiologie non athéroscléreuse), pour les
anévrismes de '’AMS chez les patients a
faible risque chirurgical en raison des com-
plications fréquentes, et pour la majorité
des anévrismes de = 2cm (= 2,5cm) de
diamétre (25).

Le traitement d’'une dissection d'une AV
vise principalement a éviter une extension
de la fausse lumiére et une dilatation ané-
vrismale avec rupture. Toutefois, il n’existe
pas de réel consensus quant a l'approche
optimale, que ce soit en termes de type
de traitement ou de durée (27). En cas de
dissection asymptomatique non compli-
quée d’'une AV (pas de rupture ni d'ischémie
intestinale), un traitement conservateur

par antiagrégation ou anticoagulation et
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antihypertenseurs avec suivi radiologique
(ATDM ou ARM) est généralement suffisant
(26). La plupart des patients victimes d'une
dissection de I'’AMS restent asymptoma-
tiques; en outre, on observe souvent une
absence d'évolution, voire méme une amé-
lioration, sur les TDM de suivi (28). Seule
une minorité des patients nécessitent une
intervention invasive en raison de douleurs
persistantes, d'une ischémie intestinale ou
d’une rupture (29). Le traitement endovas-
culaire (embolisation par coils et/ou pose
d'un stent) est aujourd’hui privilégié, car il
permet un rétablissement plus rapide du
patient et engendre moins de complications
que la chirurgie. Cependant, une chirurgie
a ciel ouvert ou laparoscopique (pontage
vasculaire, résection et anastomose ou

ligature) est parfois inévitable.

Suivi des patients présentant une
DFM viscérale

Méme s'il n'existe actuellement aucun
schéma de suivi optimal, il est recommandé
d’assurer un suivi des patients souffrant de
DFM des AV en fonction de la sévérité, de la
localisation, du type de lésion (sténose, ané-
vrisme, dissection) et du traitement, comme

en cas de DFM a d'autres localisations (1).

En cas de traitement conservateur, le consen-
sus préconise un suivi clinique annuel, ainsi
qu’un examen d'imagerie médicale pour éva-
luer la progression éventuelle des lésions.
La fréquence et la nature de cet examen
d’imagerie, dont l'utilité est parfois remise
en cause, dépendent du type d'atteinte, de
sa localisation et de |'éventuelle aggravation

des symptdmes et/ou des lésions (1, 30).

Apreés une procédure de revascularisation,
une évaluation clinique et une imagerie mé-
dicale sont recommandées, mais la encore,
ni le moment optimal ni la fréquence ne

sont bien documentés (1).



Conclusion

La DFM viscérale est plus fréquente que ce
que suggeére le nombre de cas rapportés, car
les patients sont souvent asymptomatiques.
Le tableau clinique peut aller d'une légére
douleur abdominale postprandiale a une
ischémie intestinale ou une hémorragie
potentiellement mortelle. Chez les patients
souffrant de DFM des artéres rénales ou
cervico-céphaliques, le dépistage d'une
DFM des AV est indiqué pour prévenir des
complications. Le consensus européen/
international relatif au diagnostic et au
traitement de la DFM repose principale-
ment sur des données issues des différents
registres, d'études observationnelles et de
la recherche sur 'athérosclérose. Le dia-
gnostic est posé sur la base de l'imagerie
médicale, mais il est parfois compliqué en
raison de l'existence de lésions similaires
causées par d’autres maladies artérielles.
Le traitement, qu'il soit médical ou invasif,
dépend du tableau clinique ainsi que du
type de lésion et de sa localisation. Enfin,
en cas de détection d’'une DFM dans le lit
vasculaire viscéral, il est vivement recom-
mandé de procéder au dépistage d'une DFM

dans d’autres lits vasculaires.
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