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RESUME

Nousrapportonsun casde FAV (fistuleartérioveineuse) rénale congénitale survenant
chez un adulte jeune et serévélant par une hématurie massive.

Cette pathologie rare nécessite une collaboration entre I'urologue et le radiologue
pour la prise en charge diagnostique et thérapeutique. L’ examen clé est |’ artériogra-
phierénale permettant une embolisation sélective de la lésion. La place dela chirur -
gie conventionnelle est réduite aux échecs de I'’embolisation.
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OBSERVATION

Il s'agit d’'un homme de 25 ans, hospitalisé en urgence
pour une hématurie macroscopigue massive associée a
une lombalgie droite. Cette hématurie est apparue bru-
talement et induit d’ emblée un caillotage vésical néces-
sitant la mise en place d'une sonde vésicale, pour
décaillotage ala seringue, au lit du patient. Le sujet est
par ailleurs apyrétique et conserve un bon état hémo-
dynamique et général.

Dans ses antécédents on retrouve une appendicecto-
mie.

Sur le plan biologique il n'est pas observé de perturba-
tion de I'hémogramme (hémoglobine a 134 gr/l, le
nombre de globules rouges est de 4,4 M/ml, le nombre
de globules blancs et des plaguettes sont normaux). La
créatininémie ainsi que les tests de coagulation sont
normaux (taux de prothrombine, temps de Céphaline
Kaolin, temps de saignement, fibrinémie).

L'échographie confirme la présence de nombreux
caillots sanguins dans lavessie. Lesreins ne présentent
pas de syndrome de masse, il existe une dilatation pyé-
localicielle droite, modérée.

L’ urographie intraveineuse retrouve un important retard
de sécrétion du rein droit, sans image radio-opague sur
letrajet urétéral. L' uretére n’est pasvisualise. Devant la
persistance de I’ hématurie et de lalombalgie droite une
urétéroscopie est réalisée. Elle permet dans un premier
temps d'effectuer un décaillotage vésical complet et
confirme la liberté urétérale droite, ainsi que la prove-
nance rénale du saignement. Une sonde urétérale est
laissée en place dans les cavités rénales droites.
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L’ examen tomodensitométrique confirme le retard de
sécrétion du rein droit avec présence de caillots san-
guins dans la voie excrétrice urinaire supérieure droite.
On note par ailleurs au niveau du pole supérieur du rein
droit, une zone hétérogéne, prenant fortement le
contraste, d alure serpigiforme, associée a un retour
veineux réna trés précoce, et tres dense (Figure 1).
Ceci est évocateur d'une malformation vasculaire du
pole supérieur du rein droit.

A |"échodoppler desvaisseaux rénaux il existe une accé-
lération des vitesses artérielles avec de fagon concomi-
tante une artéialisation au niveau du flux veneux.

Une artériographierénale est alorsréalisée. Ony retrou-
ve une malformation artérioveineuse intraparenchyma-
teuse localisée au pble supérieur du rein droit. Son
aspect est sinusoide, avec plusieurs artérioles affé-
rentes; elle mesure environ 2 cm de diametre (Figure 2).

On décide d’ effectuer dansle méme tempsune embo-
lisation sélective de cette FAV. Cette embolisation
intéresse trois branches artérielles a destinée polaire
supérieure droite, issues du tronc de I’ artére rénd e
Elle et réalisée chez un patient sous simple sédati on.
On pratique une ponction artérielle fémorale droite,
avec mise en place d' un introducteur 9F ; puis cathé
térisme de |’ atére rénale droite avec repérage des
artéres afférentes du nidus et des veines eférentes.
On cathétérise, de fagon supra-séledtive, un des pédi-
cules nourriciers.
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Figure 1. Scanner avec injection de produit de contraste : opa -
cification précoce anormale de la veine rénale droite et de la
veine cave inférieure.

Figure 2. Artériographie rénale : nidus intraparenchymateux
supérieur droit avec opacification précoce de la veine rénale.

L'embolisation est débutée avec des micro-sphéres
de calibre progressif. Devant lapersistancedela vas-
aularisation anarchique, on décide I’ utilisaion de
colle biologique. Un mélange Histoacryl® et
Lipiodol® est alors injecté sous contréle scopique.
Progressivement, tous les pédicul es nourriciers sont
cathé& &isés et embol isés. Lerésulta radiologique est
satisfasant, confirmant I’ exclusion du nidus. Il n'a
pas été observé d hématurie au cours de |’ examen
(celle-ci pourrait survenir massivement, due a une
augmentation des pressions sur le versant artériel
afférent par occlusion en aval [27]).

Le patient est algique pendant les 48 heures suivant
I’embolisation. Il quitte le service au troisiéme jour
post-embolisation et il reste asymptomatique un an
plus tard.
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DISCUSSION

Le premier cas de FAV rénae a été décrit en 1928 par
VARELA [30]. Depuis, plus de deux cents cas ont été
rapportés dans la littérature. 11 s'agit d’une affection
rare, dont la prévalence dans la population générale est
inférieure 20,04 % [6].

Une FAV est une anomalie de connexion entre le systé-

me artériel et veineux, celle-ci pouvant étre idiopa
thique ou acquise.

Une hématurie totale, abondante, prolongeée, récidivan-
te, s’ accompagnant de caillots, responsable d’ obstruc-
tion de la voie excrétrice et parfois d' anémie aigué,
évoque en premier lieu un saignement d’ origine urolo-
gique; on lui oppose I’hématurie discrete, voire micro-
scopique des néphropathies médicales (sauf lamaladie
de Berger pouvant donner des saignements d'alure
chirurgicale, a début et fin brusque) [4].

Une fois écartées les grandes causes de saignement
urologigque (tumeurs du rein ou de la voie excrétrice,
lithiase urinaire), ces hématuries massives unilatérales,
survenant souvent chez des sujets jeunes, font évoquer
une anomalie vasculaire rénale :

s FAV,
* anévrysmes artériels,
« varices de la voie excrétrice (exceptionnelles).

Parmi les FAV, nous distinguerons trois types, selon
leur origine et leur présentation radiologique : FAV
congénitales, FAV acquises, FAV idiopathiques.

Sur le plan anatomique

- Les FAV acquises et les FAV idiopathiques ont un
support anatomique de type anévrysmal : un unique
vaisseau dilaté, vaste, met en communication directe
une artére et une veine.

- Par opposition, la FAV congénitale présente de nom-
breux petits vaissealix tortueux, localisés dans lalami-
na propria, presde |’ épithélium du systéme collecteur
urinaire (d'ou la fréguence des hématuries) [8]. Son
apparence est «cirsoide », avec de multiples fistules
interconnectées [9]. Les artéres afférentes, segmen-
taires ou interlobaires, sont le siege d' une fibrose avec
hyperplasie intimale et hypertrophie de la média.

Du point de vue étiologique

- Les FAV acquises représentent 70% des cas [20].
Elles sont souvent iatrogénes et on peut les rencontrer
aprés néphrectomie (en cas de ligature en masse du
pédicule rénal) [23], néphrectomie partielle, néphroli-
thotomie percutanée (dans 1% des actes) [17], angio-
plastiedel’ artére rénale[22], biopsie rénale percutanée
(ou les FAV seraient tres fréguentes et disparaitraient
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Figure 3. Résultat scanographique 1 mois aprés I’embolisa -
tion : on visualise le Lipiodol® intrarénal et I’infarcissement
cortical en aval du site embolisé.

spontanément aprés quelques mois d' évolution) [11,
18], plaie perforante rénale [1], néphrostomie percuta
née [14, 19]. A part, sont les FAV qui apparaissent au
cours de I’ évolution d’un cancer du rein [10, 16].

- Seulement 3% des FAV sont idiopathiques [16, 24]
(méme présentation angiographique que les FAV
acquises, type anévrysmal), sans cause retrouvée. Elles
pourraient étre dues a I'érosion d' un anévrysme dans
une veine adjacente [15].

- Les FAV congénitales forment 25% des cas. Elles
peuvent sassocier a des FAV localisées a dautres
organes (foie, cerveau ) [12].

Comme dans notre observation, I" hématurie macrosco-
pique est le symptéme révélateur de la FAV congénita
le dans 70% des cas; les autres FAV sont le plus souvent
asymptomatique, sinon elles peuvent étre responsables
de symptdbmes cardio-vasculaires tels que souffles
abdominaux [7], hypertension artéridle (I'ischémie
parenchymateuse en aval de la FAV mettrait en jeu le
systéme rénine-angiotensing) [16, 21], cardiomégalie,
insuffisance cardiaque congestive [25].

L' imagerie médicale est riche d' enseignements :

e Lurographie intraveineuse est souvent le premier
examen réalisé devant |’ apparition d’'une hématurie. |
peut exister un caillotage de la voie excrétrice, un
défaut de visualisation d'un segment rénal (pouvant
faire évoquer a tort une tumeur urothéliale [28]), des
calcifications vasculaires dans I’ aire rénale.

« Ledoppler couleur, pulsé et le doppler puissance per-
mettent de mesurer lataille delalésion et d'identifier la
structure vasculaire circulante. Il y a une artérialisation
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de la veine rénale, les flux sont turbulents avec aug-
mentation des vitesses circulatoires. Le suivi post-
embolisation peut également étre réalisé par doppler, a
larecherche d'une FAV résiduelle ou d'unerécidive [3].

 La tomodensitométrie avec injection de produit de
contraste montre une hyperdensité des tissus malfor-
matifs et un retour veineux précoce avec opacification
de laveine cave inférieure [13] (Figure 1). Le scanner
spirdé permet des reconstructions spatiales, en 3
dimensions, des structures vasculaires. Les clichés sont
obtenus au temps précoce apres I'injection du produit
de contraste.

» Cependant, échographie et scanner sont dans certains
cas peu informatifs sur I'existence d'une FAV. Un
patient présentant une hématurie abondante et inexpli-
guée doit aors bénéficier d'une artériographie rénae.
Celle-ci est le principal élément diagnostique et per-
mettra un traitement simultané (embolisation). On y

retrouve de fagon constante une visualisation précoce
de laveine cave inférieure. En 1965 CRumMMY  décrivit

le type cirsoide et le type anévrysmal [9].

* L'imagerie par résonance magnétique n’ apporte rien
de plus.

L' urétéroscopie, réalisée dans le cas présenté ici, n'est
pas indispensable au diagnostic; elle permet simple-
ment de faire le diagnostic différentiel avec un calcul

radiotransparent de I’ uretére (celui-ci pouvant égale
ment étre visualisé au scanner non injecte ).

LE TRAITEMENT

Les buts du traitement seront la disparition des symp-
tdmes et des éventuels effets hémodynamiques avec
préservation maximale du parenchyme rénal.

Une simple surveillance peut suffire pour une petite
FAV périphérique pauci ou asymptomatique comme en
cas de FAV apreés biopsie percutanée (disparition spon-
tanée de la Iésion en quelques mois le plus souvent)
[11, 20]. Le débit de la FAV sera précisé par échodop-
pler couleur et pulsé. La surveillance sera semestrielle
au début, avec réalisation éventuelle d'une artériogra-
phie initiale de référence.

Pour les autres FAV, persistantes ou symptomatiques,
I"arsena thérapeutique se compose de la chirurgie
conventionnelle et de I'embolisation vasculaire.

- La chirurgie est longtemps restée le traitement de
choix des FAV.

Un repérage échodoppler en per-opératoire permet une
ligature sélective des vaissealx nourriciers.
Une néphrectomie est réalisée en cas de lésions

majeures et diffuses : néphrectomie partielle si la FAV
est polaire, élargie si laFAV est associée a un cancer du
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rein ( ou embolisation en cas de traitement palliatif
pour FAV symptomatique chez un patient inopérable).

La perte néphronique est inévitable, toujours substan-
tielle.

- Laradiologie interventionnelle permettant I'embolisa-
tion sélective de la FAV a été développée en 1973 par
BooksTEIN et GOLDSTEIN pour traiter les FAV aprés
biopsies rénales [5].

Aujourd hui, I'embolisation prend le pas sur la chirur-
gie et elle représente la premiére ligne thérapeutique a
mettre en cauvre.

Elle peut étre effectuée a I'aide de différents agents
occlusifs, en fonction du type malformatif existant.

Les agents occlusifs vasculaires utilisés dans le traite-
ment des FAV rénales se divisent schématiquement en
agents fluides, en particules, et en implants extensibles.

Les agents fluides sont principalement représentés par
les colles cyanoacryliques, dont la polymérisation est
induite par les ions H+. Cette polymérisation peut étre
ralentie par mélange en quantité variable avec un pro-
duit huileux et radio-opaque : le Lipiodol®.

Les particules sont soit résorbables du type Spongel®,
soit non résorbables comme les microspheres de type
Ivalon®. Les matériaux non résorbables sont les plus
fréquemment employés au niveau rénal.

Les implants extensibles appartiennent a deux
familles : les spires métalliques («coils») et les ballons.

L'embolisation peut étre
délétéres:

» Embolie pulmonaire, due a la migration du matériel
au travers de lafistule, c'est le risque principal.

responsable d’effds

» Reflux des agents oblitérants dans les vaisseaux
rénaux proximaux avec risque dinfarctus rénal [27],
d'ischémie mésentérique.

* Syndrome de post-embolisation avec doul eurs, nausées
é fievre pendant les cing jours suivant I'examen. DO a
l'infarcissement rénd qui peut intéresser de 6 a 48% du
parenchyme rénd [27]. Cepourcentage peut &re diminué
par I'utilisation de microcathéters permettant une emboli-
sation supersdective des vaisseaux nourriciers [2].

» Exceptionnellement fistule atériocalicielle apres
embolisation [29].

 Hypertension artérielle médiée par le systéme rénine-
angiotensine.

Une rechute est possible par néovascularisation ou par
recanalisation des vaisseaux malformatifs (10% des
patients [27]). Une nouvelle embolisation est alors réa
lisable, utilisant du matériel non résorbable et de plus
gros diamétre.
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Une acoolisation de la FAV est également pratiquée
par certaines équipes [26], permettant I'occlusion du
nidus par nécrose péri-vasculaire et thrombose.

L'embolisation peut auss étre effectuée dans le but de
diminuer la taille de la FAV, de fagon a permettre un
traitement chirurgical dans de meilleures conditions
locales.

Voici quelques points de comparaison entre ces 2
méthodes thérapeutiques :

- lerisque de récidive est nul avec la chirurgie, contrai-
rement & |'embolisation,

- lerisque d'ischémie rénale secondaire est plus impor-
tant avec la chirurgie, qui est moins sélective,

- risgue de gestes itératifs en cas d'embolisation, avec
possibilités de faux anévrysmes du Scarpa, ainsi que de
tous les effets délétéres cités plus haut,

- la morbidité est plus importante en cas de chirurgie,
liée aux complications post-opératoires et aux infec-
tions nosocomiales.

CONCLUSION

LesFAV rénales sont des | ésions peu fréquemment ren-
contrées.

Toutefois, leur nombre pourrait augmenter avec lamulti-
plication des techniques percutanées d'accésau rein. Les
FAV congénitdesse manifestent le plus souvent par une
hématuriemassive. L’ atériographie est I'examenclé dle
permet le diagnostic & | e tratement dansleméme temps.
Elle doit étre volontiers rédisée chez un patient aux épi-
sodes hématuriques massifs récidivants pour lequel
aucune cause urologique n’ a été mise en évidence

Il n'existe pasd éude comparant I’ efficacité de I'em-
bolisation aux résultats obtenus par le traitement chi-
rurgical, mais I’ évolution actuelle se fait vers un
de traitement non chirurgical, initiadlement. Un geste
chirurgical ne seraenvisagé qu’en casd échec del’em-
bolisation ou de Iésion volumineuse.

Il est exceptionnel que I'é&at hémodynamique du
patient impose en urgence une chirurgie de sauvetage.
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SUMMARY
Congenital intraparenchymal renal arteriovenous fistulas.

The authors report a new case of congenital renal arteriovenous
fistula (AVF) in a young adult, who presented with gross hae -
maturia. The diagnosis and treatent of thisrare disease required
collaboration between the urologist and radiologist. The key
examination is renal arteriography, allowing selective emboli -
zation of the lesion. Conventional surgery now has a usually
limited place, following failure of embolization.

Key words : Kidney, arteriovenous fistula, embolization.
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