LE CAS DU MOIS

LouvaiN MED. 114 : 115-121, 1995.

ASSOCIATION RARE
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INTRODUCTION

Lassociation de deux étiologies d’hyper-
tension artérielle secondaire est rare. Nous
avons récemment eu 'opportunité d’en ob-
server un cas que nous souhaitons rapporter.

CAS CLINIQUE

Une patiente de 33 ans nous avait été
adressée pour la premitre fois en juin 1988
pour mise au point et traitement d’une hyper-
tension artérielle. Elle avait pour seul antécé-
dent personnel une allergie aux poussizres de
maison. On notait une hypertension arté-
rielle chez une grand-mére. La patiente fu-
mait dix cigarettes par jour depuis I'adoles-
cence. Chypertension avait été découverte en
juin 1987 quand la maladie avait consulté son
médecin traitant pour céphalées, scotomes
et palpitations. Elle était alors mesurée a
220/140 mm Hg. La mise au point complé-
mentaire avait comporté une biologie, une
échographie rénale et une urographie intra-
veineuse qui étaient toutes normales. Un trai-
tement hypotenseur comprenant diurétiques
(spironolactone, chlortalidone) et béta-
bloquants (métoprolol) avait alors été ins-
tauré. Apres six mois, les symptomes subjec-
tifs persistaient et Phypertension se mainte-
nait. La patiente avait alors été hospitalisée. A
Padmission dans le Service, elle pesait 53 kg
et mesurait 160 cm. Sa tension artérielle était

de 170/110 mm Hg, sans phénomene d’or-
thostatisme ; la fréquence cardiaque était de
68/min. A Pexamen abdominal, on auscultait
un souffle para-ombilical bilatéral. La bio-
logie montrait une hypokaliémie 3.3.1 mEqy/1.
Lurée et la créatinine plasmatique étaient
normales. Lactivité plasmatique de la ré-
nine était élevée tant en position couchée
(13 pg/ml/h) que debout (20 pg/ml/h). La
kaliurie de 24 heures (41 mEq) et I’aldostéro-
nurie (18.5 pg ; NL 3 2 18) étaient également
augmentées. Le sédiment et les catéchola-
mines urinaires étaient normaux. La cortiso-
lémie était normale.

Lélectrocardiogramme  montrait  une
hypertrophie ventriculaire gauche. Le fond
d’ceil objectivait un stade I vasculaire. Larté-
riographie rénale digitalisée par voie intra-
veineuse confirmait une sténose de I’artere ré-
nale droite de 70%. Limage radiologique
était compatible avec une dysplasie fibro-
musculaire. La patiente bénéficiait alors
d’une dilatation percutanée de l'artere rénale
droite. Trois mois plus tard cependant,
Phypertension artérielle récidivait. Lartério-
graphie rénale montrait une sténose sévére
de Partére rénale gauche (90 %) (fig. 1). Elle
fur 2 nouveau traitée par dilatation percu-
tanée, ce qui amenait une normalisation ten-
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Fig. 1

Artériographie rénale gauche montrant une sténose sévére de Partere rénale gauche (indiquée par la fleche)

sionnelle. Un an plus tard, en 1989, on dé-
couvrait de facon fortuite une perte de fonc-
tion et une atrophie du rein gauche compati-
bles avec une thrombose de lartére rénale
gauche. Pendant environ trois ans, de 1989 &
1992, la tension artérielle de la patiente restait
cependant parfaitement controlée par de
Paténolol. Entretemps, elle subissait avec
succés une appendicectomie et une hystérec-
tomie non radicale totale.

En juin 1992, Phypertension artérielle réci-
divait 4 nouveau et saccompagnait de pré-
cordialgies, de palpitations, de sudations et
de céphalées. La patiente décrivait en outre
plusieurs malaises lipothymiques. Le traite-
ment anti-hypertenseur était majoré et com-
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portait aténolol, de I'enalapril et fursémide.
Devant cette situation difficile, la malade était
réhospitalisée pour la seconde fois dans le
Service.

A Padmission, Pexamen clinique objec-
tive une hypertension artérielle avec or-
thostatisme  (couché (180/110, debout
140/110 mm Hg).

La biologie, la cortisolémie et le sédiment
urinaire sont normaux. La noradrénaline
plasmatique (2 174 pg/ml ; nl : 78-521) et uri-
naire (257 ng/24 h : nl 12-85) et son métabo-
lite, la normétanéphrine (1893 pg/24 h;
nl 88-444) sont trés élevés. Un test de freina-
tion 2 la clonidine est réalisé et révele une élé-



vation paradoxale de la noradrénaline (ta-
bleau I). La présence d’un phéochromocy-
tome est alors suspectée. Une scintigraphie
au MIBG (1311 métaiodo-benzylguanidine)
objective une hypercaptation bilatérale du
traceur (fig. 2) au niveau des deux surrénales,
prédominante & gauche aux temps précoces.
La tomodensitométrie surrénalienne montre
une formation tumorale de 3 cm de diamétre
en avant du rein gauche. Il existe au niveau de

TABLEAU I
Test a la clonidine (0,3 mg)

T Advénalive | Noradvénaline Dopamine

O oghnl) | (NL< 520 pghnl) | (pahnl)
-15 min. <10 2755 <10
0 min <10 2302 <10
1 heure <10 4478 <10
2 heures <10 3821 <10
3 heures <10 3300 <10

Fig. 2

Scintigraphie au MIBG (vue postérieure) montant une hypercap-
tation bilatérale des surrénales.
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cette tumeur une hypercaptation périphé-
rique du produit de contraste avec des zones
centrales hypodenses caractéristiques d’un
phéochromocytome (fig. 3). Aprés prépara-
tion pharmacologique et volémique réalisée
au Service des Soins Intensifs, la patiente
subit en novembre 1992 une surrénalectomie
et une néphrectomie gauches. Les suites opé-
ratoires sont sans particularité. Canalyse ana-
tomopathologique des pigces opératoires se
caractérise au niveau rénal prinipalement par
une hyperplasie des tubes contournés. La
paroi de I'artere rénale est épaissie avec proli-
fération cellulaire d’allure myofibroblastique
au niveau de Pintima confirmant le dia-
gnostic de dysplasie fibro-musculaire (fig. 4).
Le nodule tumoral surrénalien est composé
de cellules trés polymorphes, au cytoplasme
abondant, 4 noyau arrondi ou ovalaire
souvent porteur d’'un nucléole bien visible.
Il existe de trés nombreuses monstruo-
sités nucléaires (fig. 5). Cette image est com-
patible avec le diagnostic de phéochromocy-
tome.

Six mois aprés l'intervention, les symp-
tdmes subjectifs de la malade ont disparu et
sa tension artérielle est normalisée sous até-
nolol (50 mg) et félodipine (5 mg).

DISCUSSION

Lobservation rapportée associe deux
causes d’hypertension artérielle secondaire :
une hyperplasie bilatérale des artéres rénales
et un phéochromocytome.

Ce type d’association est rare. Un peu plus
de 40 cas ont été décrits (1-3, 5, 6) depuis la
premigre observation publiée par Harrison et
al. en 1958 (2). Le diagnostic, difficile, est
lourd d’implication. La littérature rapporte
dailleurs des cas de déces, secondaires 3 un
phéochromocytome ignoré, lors de la réalisa-
tion d’une artériographie ou d’une cure chi-
rurgicale de sténose d’artere rénale (1, 3). Ce
n’est que dans la moitié des observations rap-
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Fig. 3

Tomodensitométrie abdominale montrant un phéochromocytome gauche de trois centimatres de diamatre (indiqué par la fleche) situé

en avant du rein gauche atrophique.

portées environ que la découverte des deux
pathologies a été faite avant P'intervention
chirurgicale (1, 3). Le phéochromocytome
est souvent découvert de facon fortuite lors
de Pintervention 3 Poccasion de poussées
hypertensives et d’arythmies ventriculaires
per-opératoires (1). Quand le phéochro-
mocytome est reconnu d’emblée, le dia-
gnostic de sténose de ’artére rénale est habi-
tuellement plus facile. Il peut étre posé sur
base d’une artériographie réalisée dans la
mise au point du phéochromocytome. La dé-
couverte d’une sténose d’artere rénale asso-
ciée 3 un phéochromocytome n’implique pas
nécessairement un role pathogene de celle-ci
dans la gengse de I'hypertension artérielle.
Un moyen de établir est de réaliser une me-
sure d’activité de la rénine au niveau des deux
veines rénales (1). Dans 70% des cas de
phéochromocytome isolé, l'activité rénine
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globale est cependant augmentée sans qu’il
n’y ait de sténose d’artére rénale (1).

Hill (3) et al. ont identifié les caractéristi-
ques de 36 patients ayant développé un
phéochromocytome et une sténose d’artére
rénale. Il sagissait de 21 femmes et
15 hommes de toutes les races. Lige variait
entre 5 et 58 ans (ige moyen 275 ans). Les
symptdmes subjectifs les plus souvent re-
trouvés étaient des céphalées (75 % des cas),
des nausées et vomissements, des sudations
(27% des cas), de la fatigue, des palpitations
et des troubles visuels (21% des cas).
Lhypertension artérielle était constante. Elle
existait depuis moins d’un an chez douze pa-
tients et depuis plus de dix ans chez trois pa-
tients.

Lassociation de ces deux causes rares
d’hypertension artérielle fait envisager une
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Paroi artérielle rénale gauche avec agrandissement révélant une dysplasie fibro-musculaire marquée
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Fig. 5

Image microscopique du phéochromocytome caractérisé par des cellules polygonales avec quelques monstruosités nucléaires

relation physiopathologique entre elles.
Alverstrand et al. (1) ont revu une série de
cas. Dans 16 observations sur 21, la sténose
d’artére rénale était directement liée a une
compression des vaisseaux induite par la tu-
meur. Trois étaient liées 3 une dysplasie fibro-
musculaire et trois A une sténose athéroma-
teuse. Un cas était secondaire 4 un engaine-
ment fibreux post-opératoire des vaisseaux.
Enfin, quatre cas étaient d’origine inconnue
ou non explorés. Selon certains auteurs, la
sténose d’artére rénale pourrait aussi &tre se-
condaire 4 la forte concentration locale de ca-
técholamines sécrétée par la tumeur (1, 3, 4).
Cette hypothese repose sur des données ex-
périmentales ; certains auteurs ont induit des
spasmes de l'artere rénale chez le chien en'y
infusant de l'adrénaline. La longue exposi-
tion des vaisseaux a une forte concentration
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de catécholamines a amené des lésions irré-
versibles évoluant de la fibrose intimale a
Ihyperplasie fibromusculaire (1). De rares
observations d’association de phéochro-
mocytome et de sténose d’artére rénale
ont également été décrites dans le cadre
d’une neurofibromatose de von Reckling-
hausen. La dysplasie fibromusculaire des
artéres rénales et le phéochromocytome
sont plus fréquents dans cette maladie; il
n’est donc pas étonnant de les y retrouver as-
sociés (4).

Notre observation comporte plusieurs as-
pects originaux qu’il convient de souligner :
d’une part la sténose d’artere rénale est bilaté-
rale et secondaire 3 une dysplasie fibro-
musculaire prouvée histologiquement et
d’autre part, il faut remarquer Pimportant
délai de quatre ans séparant la sténose des ar-



teres rénales de Papparition du phéochro-
mocytome. Ce dernier point s’oppose au
r6le pathogene des catécholamines dans la
gengse de la sténose d’artere rénale.

En conclusion, notre observation souligne
le fait qu’une cause apparente d’hypertension
artérielle secondaire peut éventuellement
masquer une autre étiologie.

RESUME

Les auteurs décrivent le cas d’une patiente
ayant souffert d’une sténose bilatérale des ar-
teres rénales, qui quatre ans apres développe
un phéochromocytome. La fréquence, ’épi-
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démiologie et la physiopathologie de cette as-
sociation rare de deux causes d’hypertension
artérielle secondaire sont discutées.

SUMMARY

Rare Association of Two Secondary
Arterial Hypertension Causes

The authors report the case of a patient
with bilateral renal artery stenosis who deve-
lops four years later a pheochromocytoma.
The frequency, epidemiology and physiopa-
thology of this rare association of two causes
of secondary hypertension are discussed.
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