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Résumé

La panniculite mésentérique, également appelée mésentérite rétractile est une maladie rare, entrainant un épaississement et un raccourcis-
sement du mésentere. Elle est caractérisée par 1’association variable de 1ésions d’inflammation, de nécrose et de sclérose du tissu adipeux
mésentérique. Sa physiopathologie reste mal connue bien que des associations avec des pathologies inflammatoires et carcinomateuses, en
particulier lymphomateuses, aient été décrites. Les douleurs abdominales, la palpation d’une masse abdominale ou un syndrome occlusif sont
les signes cliniques les plus souvent rencontrés mais cette maladie peut rester asymptomatique dans 30 a 50 % des cas. La tomodensitométrie
abdominale est souvent le premier examen d’imagerie permettant d’évoquer le diagnostic et d’écarter les diagnostics différentiels. La réali-
sation d’une biopsie, souvent chirurgicale et parfois percutanée avec examen anatomopathologique reste indispensable, notamment pour
éliminer une pathologie infectieuse ou tumorale. Le traitement médical empirique est fondé sur les anti-inflammatoires ou les immunosup-
presseurs. Il reste controversé et ne se discute qu’en cas de retentissement important sur 1’état général. Les 1ésions de panniculite étant le plus
souvent non résécables, le traitement chirurgical est réservé au traitement des complications obstructives digestives ou vasculaires et consiste
généralement en la réalisation d’un geste de dérivation ou de résection intestinale segmentaire. L’évolution de la panniculite mésentérique est
le plus souvent spontanément favorable avec une résolution complete de la symptomatologie dans un délai variable.
© 2005 Elsevier SAS. Tous droits réservés.

Abstract

Mesenteric panniculitis also named retractile mesenterite is a rare tumor-like lesion that thickens and shortens the mesentery. It is charac-
terized by the association of inflammation, necrosis or fibrosis involving the adipose tissue of the bowel mesentery. The pathophysiology of
this disease remains unclear despite associations with inflammatory diseases or malignancies, especially lymphomas that have been descri-
bed. When symptomatic, patients may present with abdominal pain, palpable abdominal mass or intestinal obstruction. The disease remains
asymptomatic in 30 to 50% of cases. Abdominal CT plays an important role in suggesting the diagnosis and can be useful in distinguishing the
several conditions that can mimic mesenteric panniculitis. Nevertheless, pathologic examination of surgical excisional biopsies or sometimes
percutaneous biopsies remains necessary to confirm the diagnosis and exclude an underlying infection or malignancy. Medical treatment may
consist of therapy with anti inflammatory or immunosuppressive agents and can be proposed in highly symptomatic diseases. Surgical treat-
ment should be exclusively attempted when intestinal obstruction or ischemia occur. Most of the time, it consists in intestinal derivation or
segmental resection because complete excision of the lesions is often not possible. Mesenteric panniculitis usually has an uneventful clinical
course and resolves spontaneously in a variable delay.
© 2005 Elsevier SAS. Tous droits réservés.
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1. Introduction

Les affections primitives inflammatoires du mésentere
associent de facon variable des lésions de nécrose, d’inflam-
mation et de fibrose du tissu graisseux. En fonction du contin-
gent prédominant, on distingue respectivement la mésenté-
rite lipodystrophique, la panniculite mésentérique (PM), et la
mésentérite rétractile (MR) [1,2]. Le premier cas de MR a été
rapporté en 1924 par Jura et al. [3]. Ogden et al. ont décrit en
1960 une maladie qu’ils ont dénommé PM [4]. Depuis, moins
de 300 cas ont été publiés dans la littérature sous divers noms :
mésentérite liposclérotique, lipodystrophie isolée du mésen-
tere, mésentérite lipomateuse, lipogranulome du mésentere,
manifestation mésentérique de la maladie de Weber-Christian
ou encore mésentérite sclérosante [5] qui semble étre le terme
anglo-saxon consacré dans la littérature récente [1,6,7]. Au
cours de cette revue, nous utiliserons le terme générique de
PM. Asymptomatique dans 30 a 50 % des cas, la PM est le
plus souvent découverte de maniere fortuite sur un examen
radiologique. La nécessité d’obtenir une preuve histologique
devant un tableau radiologique évocateur et le type de traite-
ment a proposer pour cette pathologie d’évolution imprévi-
sible mais souvent spontanément favorable, restent discutés.
Le but de ce travail était de rapporter I’étiopathogénie, 1’ épi-
démiologie, la présentation clinique et paraclinique, les dia-
gnostics différentiels, les principes du traitement et les diffé-
rents modes évolutifs de la PM.

2. Etiologie et pathogénie

L’étiologie et la pathogénie de la PM restent mal connues
[8]. L’hypothese d’une réaction inflammatoire du tissu grais-
seux mésentérique en réponse a une pathologie préexistante
ou coexistante [9], par le biais d’une dégradation enzymati-
que excessive [10] ou d’une réponse auto-immune inadaptée
[11] a été évoquée. Plusieurs associations ont ainsi été rap-
portées, parmi lesquelles : une néoplasie (lymphome, adéno-
carcinome) [12—14], une agression abdominale (trauma-
tisme ou chirurgie) [10], une infection bactérienne
(tuberculose), une prise de toxique (médicament), une réac-
tion allergique, une grossesse, une ischémie mésentérique [8],
une maladie auto-immune [6] ou un rejet de greffe au décours
d’une transplantation d’intestin gréle [15]. Aucun lien formel
de causalité n’a jamais pu étre établi. L’utilisation de mode-
les animaux de laboratoire a permis de reproduire les phases
successives anatomopathologiques de la PM :

e en interférant avec la vascularisation mésentérique ;
e en induisant un traumatisme chirurgical du mésentere ;
* et en injectant des bactéries ou des toxines bactériennes

dans le mésentere [16].

Les 1ésions de PM surviennent parfois de fagon isolée et
certains auteurs individualisent donc deux types de PM [17] :

e la PM primitive ou idiopathique, sans aucune pathologie
associée est considérée par certains comme une forme
purement abdominale de la maladie de Weber-Christian ;

* et la PM secondaire qui serait une panniculite d’accompa-
gnement.

3. Epidémiologie

La PM est une affection rare du sujet adulte avec [5,18] et
d’exceptionnels cas pédiatriques [19,20]. Dans une étude pros-
pective portant sur 7620 tomodensitométries abdominales
consécutives réalisées dans un service hospitalier [11] :

* la prévalence de la PM était de 0,6 % ;
* 70 % des malades ayant une PM avaient un cancer ;
e et la PM était de découverte fortuite dans 90 % des cas.

L’age de survenue varie entre 20 et 90 ans avec un pic de
fréquence entre 60 et 70 ans. Le site le plus souvent touché
est le mésentere (85 % des cas) [9], I’atteinte du mésocolon
(mésosigmoide essentiellement) étant beaucoup plus rare
(10 % des cas) [8,21-23]. De rares cas d’atteinte du rétropé-
ritoine, du mésogastrosplénique, de la région péripancréati-
que, du petit épiplon, du grand épiplon et du mésoappendice
ont été rapportés [6,10,24,25].

4. Diagnostic

Kipfer et al. ont défini trois formes de 1ésions de PM en se
fondant sur des constatations peropératoires [12] :

* I'infiltration et I’épaississement diffus du mésentere (type

D

¢ la forme nodulaire unique pseudotumorale (type II) ;
e et la forme multinodulaire (type III) [10,26].

Dans cette série, la fréquence des types I, II et III était
respectivement de 42, 32 et 26 % [12]. Dans la série d’Emory
etal., il y avait seulement 13 % de types I, 69 % de types Il et
18 % de types III [1]. Une quatrieme forme pseudokystique
multiloculaire, constituée des collections cloisonnées de
liquide chyleux issu de la compression des vaisseaux lym-
phatiques, a également été décrite [27].

4.1. Examen clinique

La PM peut étre asymptomatique dans 30 a 50 % des cas
avec une symptomatologie abdominale absente dans pres de
30 % des cas [10,11,28]. Dans la série d’Emory et al., les
signes rapportés les plus fréquents étaient une douleur abdo-
minale (34,6 %), une masse abdominale (30,8 %) et un syn-
drome occlusif (30,8 %) [1]. Des troubles du transit ou un
épanchement péritonéal ont été décrits [1,4,6,10,18,28]. Des
cas de perforation intestinale ont également été décrits [17,29].
Les syndromes obstructifs digestifs et vasculaires sont soit
d’installation progressive, soit d’installation brutale mais réci-
divants [30].

4.2. Anatomopathologie

En cas de suspicion clinique ou radiologique de PM, une
confirmation par biopsie est indispensable pour éliminer un
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diagnostic différentiel ou associé et parfois guider le traite-
ment [18,26]. Il est possible de réaliser des biopsies percuta-
nées radioguidées par tomodensitométrie ou échographie,
mais le plus souvent, ces biopsies sont chirurgicales, réali-
sées au cours d’une laparotomie ou d’une laparoscopie
[26,31]. Les trois types de 1ésions histologiques primitives
peuvent étre diversement associées, et on distingue
[10,12,21,32] :

¢ lalipodystrophie mésentérique, caractérisée par des lésions
de dégénérescence puis de nécrose des adipocytes en plage,
avec des zones mal limitées constituées de fibroblastes
entourant des plages résiduelles de tissu graisseux nor-
mal ;
la PM, caractérisée par des lésions inflammatoires avec
infiltration du mésentere par des agrégats de macrophages
phagocytant les lipides (lipophages), avec parfois un infil-
trat de cellules géantes, et un degré variable de fibrose ;
la MR, caractérisée par une fibrose massive constituée de
collagene et de fibroblastes entrainant un épaississement
et une déformation du mésentere avec pour conséquence
des syndromes obstructifs digestif, vasculaire ou lympha-
tique.

4.3. Radiologie

Plus que I’échographie, ¢’est la tomodensitométrie et 1’ima-
gerie par résonance magnétique qui permettent d’évoquer le
diagnostic et faire des biopsies.

4.3.1. Tomodensitométrie

La tomodensitométrie abdominale avec injection de pro-
duit de contraste permet d’étayer le diagnostic positif de PM,
de guider une éventuelle biopsie percutanée et de surveiller
de facon non invasive les 1ésions [6,10]. L’aspect tomoden-
sitométrique dépend de la composante tissulaire prédomi-
nante et se rapproche de celui des 1ésions décrites en peropé-
ratoire par Kipfer et al. [12]. En cas de composante
inflammatoire prédominante, le mésentere apparait parfois
uniquement hyperdense avec des petites 1ésions nodulaires
sans masse tissulaire individualisable correspondant a un
aspect de « misty mesentery » [6,23,33]. La plupart du temps,
la PM apparait comme une (ou plusieurs) masse(s) tissulai-
re(s) [6,11] hétérogeéne(s), bien limitée(s) avec un halo hypo-
dense, contenant :

* des plages de densité graisseuse, hyperdenses par rapport
a la graisse sous-cutanée ou rétropéritonéale [11,32] ;

* et des zones de densité tissulaire ou liquidienne disposées
en fines travées correspondant a de la nécrose, de la fibrose
ou des vaisseaux [10].

Une pseudocapsule discontinue, hyperdense, d’environ
3 mm d’épaisseur est présente dans 50 a 60 % des cas [5,7,11]
(Fig. 1). La persistance d’un halo graisseux hypodense autour
des vaisseaux mésentériques (« fat ring sign ») signe
I’absence d’envahissement vasculaire et permet de distin-
guer la PM d’un processus tumoral invasif [6]. Des calcifica-
tions sont possibles, le plus souvent a la partie nécrotique

Fig. 1. Coupe axiale de tomodensitométrie abdominale avec injection de pro-
duit de contraste a un temps mixte.

Infiltration hyperdense de la racine du mésentere entourant les vaisseaux
(double fleche blanche) avec visualisation d’une pseudocapsule hyperdense
(fleche blanche). Le fat ring sign n’est pas visible sur cette coupe.

centrale de la masse, et des adénopathies du mésentere ou du
rétropéritoine sont parfois présentes [6,7]. Les anses intesti-
nales sont souvent refoulées mais leur paroi reste normale,
sauf en cas de compression vasculaire ou elle peut étre épais-
sie [6].

4.3.2. Imagerie par résonance magnétique (IRM)

L’aspect des 1ésions de PM en IRM varie en fonction de
I’intensité de la composante inflammatoire. On retrouve habi-
tuellement une (ou plusieurs) masse(s) de signal intermé-
diaire en T1, 1égerement hyper-intense(s) en T2, se rehaus-
sant de facon variable apres injection de gadolinium [10]. Par
rapport au reste du mésentere, les 1ésions de PM sont hypo-
intenses en T1 (Fig. 2) et iso-intenses en T2. La présence
d’une bande de tissu hypo-intense en T1 et T2 entourant la
masse et d’un halo hypo-intense périvasculaire (« fat ring
sign ») est possible [32]. La place de I'IRM dans le bilan

Fig. 2. Coupe coronale d’imagerie par résonance magnétique pondérée en
séquence T1 sans injection.

Infiltration de la racine du mésentere par une 1ésion (fleche blanche) en hypo-
signal par rapport au reste de la graisse mésentérique, entrainant une rétrac-
tion du mésentere et des vaisseaux.
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diagnostique de la PM reste discutée. L’échographie et sur-
tout la tomodensitométrie sont les examens a réaliser de pre-
miere intention. L’IRM reste un examen de seconde inten-
tion avec une meilleure résolution en contraste et une analyse
plus fine des composantes tissulaires [32], mais ne permet
d’éviter la réalisation d’une biopsie [24].

4.3.3. Autres examens

En tomographie a émission de positrons, les 1ésions de PM
fixent essentiellement en périphérie. L’absence de fixation a
distance permet d’éliminer une pathologie néoplasique métas-
tatique sous-jacente [34].

5. Diagnostic différentiel

Diverses pathologies peuvent mimer la PM [1,6,8,35]. Le
liposarcome bien différencié est le premier diagnostic diffé-
rentiel a évoquer [10,24,36]. Son contenu en graisse est tres
hétérogene avec une infiltration des vaisseaux et des structu-
res adjacentes, classiquement sans prise de contraste [10]. Seul
I’examen anatomopathologique permettra de distinguer de
facon certaine la PM du liposarcome [1]. A I’inverse, la dis-
tinction anatomopathologique entre des lésions de PM et de
fibrose rétropéritonéale est impossible. Ce sont alors :

* les antécédents d’athérosclérose ou de prise de dérivés de

I’ergot de seigle ;

* la localisation des 1ésions périaortiques ;
* et]’absence de syndrome de masse qui permettront d’orien-
ter vers le diagnostic de fibrose rétropéritonéale.

Parfois ces deux types de 1ésion coexistent [1,36].

Le lipome est encapsulé mais il n’entoure pas les vais-
seaux mésentériques et ne prend pas le contraste [32]. Les
lymphomes sont habituellement rétropéritonéaux [36], mais
se présentent parfois comme une masse nodulaire de la racine
mésentérique. En faveur du lymphome, on retiendra alors :

¢ ]’absence de calcification en son sein, sauf en cas de trai-
tement préalable ;

e la rareté des phénomenes ischémiques en cas d’engaine-
ment vasculaire ;

* I’absence d’un halo périvasculaire (« fat ring sign ») ;

* et 'existence d’adénopathies volumineuses [6,7].

Un lymphome traité peut par ailleurs prendre un aspect de
« misty mesentery ». Une fumeur carcinoide peut mimer une
PM avec une infiltration de la racine du mésentere et des cal-
cifications. L’absence de « fat ring sign » et I’existence de
Iésions hépatiques secondaires hypervasculaires sont en faveur
d’une tumeur carcinoide [6,7]. La carcinose péritonale peut
simuler une PM, mais les implants tumoraux ne sont alors
pas limités a la racine du mésentere, atteignant I’ensemble du
péritoine viscéral. Des calcifications sont possibles, notam-
ment en cas de tumeur primitive mucineuse ovarienne ou coli-
que et I’ascite est fréquente. L.’examen anatomopathologi-
que permettra facilement de diagnostiquer ces l1ésions [36].
L’edeme mésentérique peut simuler une PM. Il peut étre
secondaire a un traumatisme abdominal, une thrombose vei-

neuse, une cirrhose, une hypoalbuminémie, ou une insuffi-
sance cardiaque droite. Il est alors le plus souvent diffus et
coexiste avec un syndrome cedémateux généralisé sous cutané
et une ascite [6]. La lipodystrophie intestinale ou maladie de
Whipple peut se présenter sous une forme pseudotumorale.
Certains auteurs préconisent donc, en cas de 1ésions granulo-
mateuses du péritoine, la réalisation :

e d’une coloration de Gram et au PAS a la recherche de gra-
nulations positives dans les macrophages ;

* d’un examen en microscopie électronique a la recherche
de corps bactéroides ;

* et d’une biopsie de la muqueuse intestinale du gréle, cela
afin pour ne pas méconnaitre une maladie de Whipple dont
I’évolution en I’absence de traitement antibiotique reste
fatale [35].

La péritonite encapsulante est une sclérose diffuse de la
séreuse péritonéale parfois responsable d’une occlusion diges-
tive et pouvant se présenter comme une MR. Les antécédents
et I’exploration chirurgicale permettent le plus souvent de
redresser le diagnostic [37]. Enfin, les pseudotumeurs inflam-
matoires [1,36] et les tumeurs desmoides [12,36] peuvent éga-
lement mimer des 1ésions de PM.

6. Traitement
6.1. Traitement médical

Aucun essai randomisé contrdlé n’a évalué 1’ efficacité d’un
traitement dans la PM. Divers traitements ont été proposés de
fagon empirique en se fondant sur :

* I’hypothese physiopathologique d’une réaction immune a
une agression ;

* et I’existence d’une composante inflammatoire a la phase
initiale de la maladie.

L’utilisation d’immunosuppresseurs comme 1’azathio-
prine, le cyclophosphamide [38] ou la cyclosporine A [28],
de la corticothérapie, seule ou en association avec de la col-
chicine ou de 1’azathioprine [30,39,40], de la progestérone
orale [39], du tamoxifene [34], de la thalidomide [18], des
antibiotiques [1], de la radiothérapie [4] ou de I’émétine [11],
ont ainsi été décrites. Parmi tous ces traitements, la cortico-
thérapie est I’option la plus souvent retenue dans la littéra-
ture [4,18,41].

Les indications thérapeutiques restent controversées. On
discutera principalement I’instauration d’un traitement en cas
d’atteinte sévere avec retentissement sur 1’état général ou en
cas de 1ésions symptomatiques malgré la chirurgie [41]. Parra-
Davila et al. proposent la mise en route d’une corticothérapie
uniquement en cas de PM, pour éviter le passage a la fibrose.
Aucun traitement médical ne serait a proposer :

e en cas de lipodystrophie mésentérique, du fait d’un pro-
nostic spontanément favorable ;

e et en cas de MR, ou I’ obstruction intestinale ou vasculaire
symptomatique obligerait & un recours chirurgical [26].
Pour la plupart de ces traitements, notamment pour les cor-

ticoides, la progestérone et la thalidomide, des cas de réponse
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clinique ou de stabilisation de la symptomatologie ont été
décrits [18,24,39]. Les anti-inflammatoires, semblent surtout
efficaces, en cas d’évolutivité rapide des symptdmes [16]. En
présence d’une symptomatologie chronique, les traitements
avec des propriétés fibrinolytiques comme la progestérone
ou le tamoxiféne pourraient garder une certaine efficacité
[18,39].

6.2. Traitement chirurgical

Le recours a la chirurgie dans la PM doit étre envisagé :

* a visée diagnostique, éventuellement sous ccelioscopie,
pour permettre de visualiser les 1ésions et de réaliser des
biopsies ;

* et en urgence, pour traiter les complications obstructives.
Les gestes réalisés se limitent le plus souvent a une déri-

vation intestinale interne (by pass) ou externe (stomie) en cas
de syndrome occlusif et a une résection intestinale segmen-
taire avec double stomie en cas d’ischémie mésentérique. La
résection complete des lésions est rarement possible [9] du
fait de la proximité des vaisseaux mésentérique entrainant un
risque vasculaire pour ’intestin restant [ 10]. Elle n’est de toute
fagon pas justifiée car I’évolution des 1ésions de PM est habi-
tuellement spontanément favorable [26]. En dehors des explo-
rations diagnostiques, le recours a la chirurgie est rare en cas
d’atteinte mésentérique (environ 4 % des cas) [9]. Il est beau-
coup plus fréquent, en cas d’atteinte du mésocolon (pres de
85 % des cas), probablement du fait de la plus grande sévé-
rité des manifestations cliniques et de, la plus grande acces-
sibilité des 1ésions a une résection [6,21].

7. Evolution et pronostic

L’évolution clinique de la PM est variable. Elle est le plus
souvent bénigne, favorable en I’absence de traitement avec
une résolution du processus inflammatoire et une restitution
ad-integrum, dans un délai variable de plusieurs mois a plu-
sieurs années (jusqu’a 11 ans) [9]. Une évolution sur un mode
chronique de type MR est possible dans environ 15 % des cas
[9] avec apparition de 1ésions de fibrose et de rétraction,
menant a des obstructions intestinales le plus souvent, mais
aussi lymphatiques et vasculaires [12]. Dans ces cas de MR
avec fibrose étendue, 1’évolution reste néanmoins souvent
bénigne [10] mais il existe des cas de progression des Iésions.
D’exceptionnels cas de déces ont été rapportés a I’évolution
de Ia PM (1 a 2 % des cas) [18,42-44]. Des récidives a dis-
tance ont été décrites [12]. Sous réserve du peu de données
disponibles dans la littérature, la régression des images radio-
logiques a rarement été rapportée [28,38]. Les 1ésions sont
souvent décrites comme stables [11,18]. La surveillance de
I’efficacité du traitement doit donc rester avant tout clinique
et biologique [18]. La réalisation d’une tomodensitométrie
abdominale de contréle a distance (une fois par an) serait
néanmoins souhaitable afin de vérifier I’absence d’une patho-
logie tumorale évolutive [30].

8. Conclusion

La panniculite mésentérique, maladie rare, est caractéri-
sée par I’association a un degré variable de 1ésions d’inflam-
mation, de nécrose et de sclérose. Elle se traduit par un épais-
sissement et un raccourcissement du mésentere. La
physiopathologie est inconnue et la clinique pauvre. La tomo-
densitométrie abdominale a une place prépondérante dans le
diagnostic positif et les diagnostics différentiels. La biopsie
est indispensable. Le traitement médical, fondé sur les anti-
inflammatoires et les immunosuppresseurs, ne se discute
qu’en cas de retentissement important, alors que la chirurgie
est réservée au traitement des complications. L’évolution est
le plus souvent spontanément favorable.
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