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@ sous les termes génériques d’anomalies vasculaires,
on distingue (Tableau 1) :

e les tumeurs vasculaires, le plus souvent capillaires,
caractérisées par une prolifération de cellules endothé-
liales et principalement représentées par les héman-
giomes du nourrisson ;

¢ les malformations vasculaires ou les cellules endothé-
liales sont quiescentes et qui peuvent concerner les
capillaires sanguins, les veines, les communications arté-
rioveineuses ou les vaisseaux lymphatiques.

Hémangiome du nourrisson (hémangiomes

infantiles ou immatures)

Généralités

e Tumeurs les plus fréquentes de ’enfant, avec une préva-
lence de 10 %.

e Proliférations cutanées bénignes de cellules endothéliales
vasculaires, non congénitales, plus fréquentes chez les

filles, les prématurés et les nouveau-nés de faible poids
de naissance. Leur origine est inconnue.

Diagnostic : hémangiomes typiques non
compliqués

Le diagnostic est clinique : tumeur vasculaire non congéni-
tale. La biopsie est généralement inutile.

Sémiologie

°
]
o Il s’agit de tuméfactions :

o]
— non soufflantes a l’auscultation ;
— sans battement, ni frémissement a la palpation ; Taille, nombre et siége sont variables. Dans la plupart des
— de consistance élastique (non indurée). cas, il s’agit d’un hémangiome unique mais les formes
multiples ne sont pas rares.
Les hémangiomes superficiels (autrefois appelés «

Figure 1. 0 Hémangiome superficiel de la région parotidienne.

e 1 A B Erenees artie e et maliEmmae: angiomes tubéreux ») se caractérisent par un nodule ou
tions vasculaires. une plaque rouge vif (Fig. 1) :
- — enrelief ;
Tumeur Malformation — asurface tendue ou mamelonnée ;
vasculaire vasculaire

dépressible ;

Endothélium Proliférant Quiescente — qui palit a la pression, sans vidange ni disparition
A la naissance Absente Présente complete. ,
Eveluicer Croissance puis  Stabilité ou e Les hemar}gmmes profonds (ou sous-cutanés) :
régression aggravation — se caractérisent par :
Disparition Persistance -] i . i
Principaux types Hémangiomes MElemmaiieme — une tuméfaction bleutée ou de la couleur de la peau nor-
infantiles capillaires male, _ o ]
Malformations — avec parfois des télangiectasies arborescentes en sur-
veineuses face, o ]
Malformations — de consistance plus élastique que les formes superfi-
lymphatiques c1elle§ ; . . R
NElErmEieme — la clinique est parfois non specifique : le recours a
TterioveinelEes ’imagerie peut étre nécessaire ; |’échographie Doppler
Malformations montre une tumeur richement vascularisée a flux rapide.
mixtes o Les hémangiomes mixtes associent les composantes super-

ficielle et profonde (Fig. 2).
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Figure 2. 0 Hémangiome mixte, superficiel et profond.

Evolution

e Les hémangiomes peuvent régresser totalement et la
majorité d’entre eux ne nécessite aucun traitement.

e Leur histoire naturelle est stéréotypée et constitue un
élément important du diagnostic.

e Les hémangiomes :

— sont absents a la naissance ;

— mais parfois précédés par une zone de vasoconstriction
(macule plus pale) ou au contraire de vasodilatation
simulant un angiome plan ;

— et passent par une phase de croissance suivie d’une
phase d’involution.

e |La phase de croissance comporte :

e un début dans les premiers jours/semaines de vie ;

e une augmentation de taille assez rapide pendant les 5 a
6 premiers mois.

e La phase d’involution spontanée (de durée variable : 2 a
10 ans) comprend :

— un blanchiment en surface ;

— une diminution progressive de la taille jusqu’a dispa-
rition complete sans séquelle dans la moitié des cas ;
une fois sur deux, ’hémangiome laisse des séquelles
bénignes (télangiectasies, nodule fibro-adipeux) qui
peuvent nécessiter une prise en charge thérapeutique.

e Dans certains cas, la régression est incompléete (en par-
ticulier au visage) ou il peut persister des séquelles a
distance malgré la régression de la composante vascu-
laire.

e En cas d’hémangiome évolutif volumineux, ou mettant en
jeu le pronostic fonctionnel ou vital ou faisant craindre
des séquelles esthétiques, le traitement de premiére
intention fait appel au propranolol per os.

Complications et localisations a risque

Une minorité d’hémangiomes (10 %) peut se compliquer et
mettre en jeu le pronostic esthétique, fonctionnel, voire
vital, de ’enfant. Certaines localisations sont plus a risque
et nécessitent un traitement précoce et une prise en charge
multidisciplinaire.

Figure 3. 0 Hémangiome superficiel ulcéré.

Ulcération

¢ Tout hémangiome peut s’ulcérer (Fig. 3), mais certaines
localisations sont plus fréquemment concernées : le siege

(fesses, vulve), les lévres, les plis (cou)...

e Ces ulcérations sont a Uorigine de :

— douleurs, majorées par les mictions en cas d’atteinte
du siége ;

— surinfection ;

— saignements ;

— cicatrice atrophique inesthétique, voire défect séquel-
laire, pouvant motiver une intervention réparatrice
ultérieure.

e La localisation labiale entraine, de plus, des difficultés
immédiates pour l’alimentation (biberon).

Hémangiomes orbito-palpébraux

Risque d’amblyopie fonctionnelle due a :

e une occlusion précoce de la fente palpébrale ;

e un astigmatisme par compression du globe et déformation
de la cornée ;

e un déplacement du globe oculaire.

Hémangiomes de la pointe du nez

Ils peuvent entrainer :
¢ un préjudice esthétique ;
e des déformations séquellaires des cartilages du nez.

Hémangiomes sous-glottiques

e Localisation muqueuse profonde pouvant entrainer une
obstruction laryngée ou trachéale a lorigine d’une
détresse respiratoire. Les signes d’appel sont un stridor
ou une dyspnée laryngée.

e |ls peuvent étre isolés ou associés a un hémangiome :

— cutané « en barbe », touchant de facon symétrique
les régions mandibulaires, mentonniére, cervicales et
la lévre inférieure ;

— muqueux de la lévre ou de la langue ;

¢ Une exploration endoscopique ORL est nécessaire devant
tout hémangiome situé dans ces zones, afin d’instituer un
traitement précoce s’il existe un hémangiome laryngé.
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Figure 4. 0 Hémangiomes miliaires.

Hémangiomatose miliaire

(B C’est une situation rare caractérisée par de petits
hémangiomes de quelques millimétres a 1cm de diameétre
(Fig. 4), soit peu nombreux, soit au contraire profus tou-
chant U'ensemble des téguments. Ils peuvent étre associés
a des hémangiomes viscéraux, essentiellement hépatiques.
S’ils sont volumineux, les hémangiomes hépatiques peuvent
provoquer une insuffisance cardiaque a haut débit.

Hémangiomes étendus associés a des
malformations

0 De rares hémangiomes en plaques, dits segmentaires,

peuvent s’accompagner de malformations qui varient selon

leur localisation :

e visage et extrémité céphalique : malformations du cerve-
let, cardiaques, des gros vaisseaux, oculaires, sternales
(syndrome PHACES') ;

' PHACES: Posterior fossa malformations, Hemangiomas, Arterial
abnormalities, Coarctation of the aorta and/or cardiac defects, Eye
abnormalities and Sternal Defects.

e région périnéale et lombo-sacrée : malformations ano-
rectales et génito-urinaires, dysraphie spinale (syndromes
PELVIS? ou SACRAL?).

Ils justifient une IRM et une prise en charge spécialisée
multidisciplinaire.

Diagnostic différentiel et formes particuliéres

Tumeurs malignes du nourrisson

-0 L’hypothése d’une tumeur maligne (rhabdomyosar-
come, fibrosarcome infantile...) richement vascularisée
doit étre évoquée devant une tumeur :

— congénitale ;

— unique ;

— touchant le visage ou un segment de membre ;
— indurée, déformant les reliefs superficiels.

e Ces tumeurs ont parfois une teinte violacée pouvant simu-
ler une tumeur vasculaire.

e Cette hypothése justifie une biopsie au moindre doute.

Malformations vasculaires

e Un hémangiome superficiel au stade initial peut simuler
un angiome plan (voir plus loin).

e A Ulinverse, certaines malformations veineuses ou
lymphatiques peuvent étre initialement confondues
cliniguement avec des hémangiomes profonds sous-
cutanés. L’échographie Doppler est I’examen de premiere
intention pour le diagnostic différentiel. Elle met en évi-
dence un flux rapide dans les hémangiomes en phase
d’extension, absent dans les malformations veineuses ou
lymphatiques.

Hémangiomes congénitaux

° 0 Ils sont présents a la naissance, parfois dépistés par
’échographie anténatale. Leur histogenése est différente
de celle des hémangiomes non congénitaux.

e |e diagnostic différentiel est celui d’une tumeur maligne,
justifiant une biopsie au moindre doute.

e Leur évolution est variable : régression rapide ou persis-
tance.

Syndrome de Kasabach-Merritt

Phénomeéne de coagulation intravasculaire tumorale entrai-
nant une thrombopénie majeure, qui complique certaines
tumeurs vasculaires rares, et non de véritables héman-
giomes du nourrisson. La tumeur vasculaire est volumineuse,
ecchymotique, violacée et inflammatoire (Fig. 5). C’est une
situation grave en raison du risque hémorragique et des
difficultés thérapeutiques, motivant une prise en charge
hospitaliere spécialisée.

2 PELVIS: Perineal hemangioma, External genitalia malforma-
tions, Lipomyelomeningocele, Vesicorenal abnormalities, Imperfo-
rate anus, and Skin tag.

3 SACRAL: Spinal dysraphism, Anogenital anomalies, Cutaneous
anomalies, Renal and urologic anomalies, associated with Angioma
of Lumbosacral localization.
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Figure 5. o Syndrome de Kasabach-Merrit : tumeur vasculaire
d’aspect ecchymotique.

Malformations vasculaires de I’enfant

-0 On distingue :

— les malformations vasculaires a flux lent qui peuvent
toucher différents contingents vasculaires : capillaire,
veineux, lymphatique... ;

— les malformations artérioveineuses a flux rapide.

e Elles sont présentes dés la naissance et n’ont pas ten-
dance a régresser.

e lLes malformations capillaires (angiomes plans) restent
visibles et évoluent peu. Les autres malformations
peuvent passer initialement inapercues, puis se révéler
progressivement ou a [’occasion d’une poussée évolutive
survenant apres un traumatisme (y compris chirurgical),
une infection, a la puberté, lors d’une grossesse. ..

Figure 6. B Angiome plan du tronc.

Malformations capillaires (angiomes plans)

Forme habituelle

Caracteres cliniques communs

e Les angiomes plans se présentent comme des taches
rouges (Fig. 6) :
— congénitales ;
— planes ;
— disparaissant plus ou moins complétement a la pres-

sion ;

— pouvant siéger sur n’importe quel territoire cutané ;
— sans souffle, frémissement, ni battement ;
— ayant la méme température que la peau normale.

e |ls sont généralement isolés, sans aucune association avec
des angiomes viscéraux, en particulier cérébraux. Il existe
toutefois des exceptions a connaitre (voir plus loin).

Evolution

e |ls persistent sans tendance a la disparition spontanée.

e Leur surface augmente de maniére proportionnelle a la
croissance de ’enfant.

e |ls peuvent s’accompagner d’une hypertrophie des parties
molles de la zone atteinte (visage, segment de membre)
se majorant progressivement avec le temps.

Diagnostic différentiel
Ils sont a distinguer :
e des taches angiomateuses physiologiques :
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— trés fréquentes chez le nouveau-né,
— plus pales (rose saumon),
— localisées sur la glabelle (na&vus flammeus), le front,
les paupiéres supérieures ou |’occiput,
— évoluant vers le palissement (sauf sur la nuque et
Uocciput ou elles persistent) ;
e d’un hémangiome infantile au stade précoce ;
e de certaines malformations lymphatiques ou artériovei-
neuses en phase quiescente.

Principe thérapeutique

9 En cas de retentissement esthétique, le traitement par
laser a colorant pulsé permet d’obtenir un palissement.

Syndrome de Sturge-Weber-Krabbe
(angiomatose encéphalotrigéminée)

e Association comportant :

— un angiome plan cutané du visage, touchant au moins
un territoire segmentaire de la zone innervée par la
branche ophtalmique du nerf trijumeau (V1) : front,
paupiéres, partie supérieure du nez ;

— un angiome méningé de la pie-mére qui peut étre asso-
cié a une épilepsie grave et a un retard psychomoteur ;

— un glaucome congénital : buphtalmie (augmentation
du volume oculaire), mégalocornée.

e Un angiome plan ayant ces caractéristiques justifie la
recherche d’un glaucome et d’une atteinte méningée
par une IRM cérébrale. L’atteinte isolée des autres ter-
ritoires de ’extrémité céphalique ne s’accompagne pas
d’angiomes méningés.

Syndrome de Klippel-Trenaunay

C’est une association touchant le plus souvent un membre

inférieur (Fig. 7) comportant :

e un angiome plan ;

e des varices ;

® une hypertrophie acquise des os et des parties molles,
avec un risque d’asymeétrie de longueur des membres infé-
rieurs.

Malformations veineuses (angiomes veineux)
Diagnostic

o B Les angiomes veineux sont constitués de tuméfactions
bleutées sous-cutanées (Fig. 8) ou de lacis de veines dila-
tées superficielles semblables a des varices (Fig. 9) :

— molles, dépressibles ;

— sevidant a la pression ou a la surélévation du membre ;
gonflant en position déclive, lors des efforts ou des cris
(visage) ;

— sans augmentation de la chaleur locale, ni battement,
ni souffle ;

— siégeant a "extrémité des membres, sur le visage ;

— de volume et d’étendue variables.

e |’extension profonde est possible (loges musculaires des
membres).

e |’échographie Doppler met en évidence les lacs veineux
et ’absence de flux spontané.

Figure 7. o Syndrome de Klippel-Trenaunay : angiome plan et
hypertrophie progressive d’un membre.

Figure 8. B Malformation veineuse : nodules bleutés d’un doigt.

Evolution, complications

e Aggravation lente au cours de la vie.
e Des épisodes aigus de (micro-)thrombose au sein de la
malformation sont fréquents :
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B Malformation veineuse

Figure 9.
neuses.

: grosses dilatations vei-

— nodules douloureux et inflammatoires régressifs en
quelques jours ;

— évoluant vers la calcification : phlébolithes palpables
et visibles a la radiographie.

e Des troubles de la coagulation (coagulation intravas-
culaire localisée) sont possibles dans les formes tres
volumineuses, a dépister en particulier avant une inter-
vention chirurgicale par le dosage des plaquettes, du
fibrinogene et des D-dimeres.

Malformations artérioveineuses

e Ce sont des malformations a flux rapide et a haut débit,
potentiellement graves en raison de leur évolutivité
(risque d’hémorragie, de nécrose ischémique, d’invasion
locorégionale), de leur caractére récidivant apreés traite-
ment et du risque d’insuffisance cardiaque a haut débit.

e |l s’agit initialement d’une simple tache rouge, plane,
simulant un angiome plan mais plus chaude, extensive et
battante, évoluant vers une tuméfaction ou une déforma-
tion localisée.

e Le diagnostic se fait sur :

— la palpation : frémissement (thrill) ;

— |"auscultation : souffle ;

— ’échographie Doppler : flux rapide ;

— lalocalisation : oreilles, cuir chevelu et extrémités des
membres sont les plus fréquemment touchés.

e Evolution par poussées spontanées ou déclenchées par un
traumatisme ou une tentative de geste thérapeutique, a
la puberté ou lors d’une grossesse.

Malformations lymphatiques («
lymphangiomes »)

° @ Les malformations lymphatiques macrokystiques
sont des tuméfactions volumineuses, d’apparition bru-
tale, de localisations variées, en particulier latérocervi-
cale, mentonniére ou axillaire.

e |es malformations lymphatiques microkystiques sont :

— des lymphangiomes cutanés superficiels : nappes de

petites vésicules translucides ou hématiques, indo-
lores ;

— ou des lymphangiomes profonds isolés ou associés a
des lymphangiomes macrokystiques : ils sont parfois
volumineux (plusieurs centimétres de diametre).

e Evolution par poussées inflammatoires.

Malformations complexes

C’est I’association de plusieurs malformations, par exemple
un angiome plan et un lymphangiome. Tous les types
d’association sont possibles. Elles sont tantot segmentaires
(un membre, par exemple), tantot disséminées.

Explorations paracliniques

e Elles peuvent étre nécessaires :

— en cas de doute diagnostique : échographie Doppler en
premiére intention ;

— pour préciser la nature et les limites des lésions avant
traitement : IRM ou angiographie par résonance magné-
tique (angio-IRM).

e |es explorations invasives ne s’envisagent qu’en cas de
geste thérapeutique (sclérose, embolisation).

Principes thérapeutiques

Les malformations veineuses, artérielles, lymphatiques ou
complexes sont parfois graves, difficilement curables, évo-
luant par poussées au cours de la vie. Elles nécessitent une
prise en charge spécialisée par une équipe pluridisciplinaire
regroupant dermatologues, radiologues, angiologues et chi-
rurgiens.

Leur traitement fait appel a la chirurgie, a l’embolisation
par techniques de radiologie interventionnelle, aux lasers,
a la contention et a des mesures symptomatiques.

Anomalies vasculaires acquises

O Les angiomes capillaires cutanés acquis sont diagnosti-
qués chez U'enfant ou l’adulte.

Angiomes stellaires

Ce sont des ectasies vasculaires centrées par un capil-
laire d’ou part une arborescence de télangiectasies
radiaires. Les plus volumineux ont parfois un caractere
pulsatile.

La vitropression fait disparaitre les arborescences péri-
phériques alors que le point central persiste. L’angiome
stellaire se recolore ensuite a partir du centre.

Ils touchent préférentiellement le visage (lévres, nez,
joues) et les extrémités (doigts).

Ils peuvent étre un signe d’appel d’une insuffisance hépa-
tocellulaire, surtout quand ils sont nombreux, mais ils sont
également fréquents chez la femme adulte et ’enfant, sans
signification pathologique.
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G Tache rubis.

Figure 10.

Angiomes capillaires liés a I’age

Il s’agit d’ectasies vasculaires apparaissant tardivement,
sans signification pathologique, dont l’origine est incon-
nue. Ils sont généralement asymptomatiques, mais peuvent
parfois se thromboser, prenant une teinte noire (hémosidé-
rinique), a différencier d’une pigmentation mélanocytaire
(naevus, mélanome).
On décrit :
e les « taches rubis » : petits angiomes punctiformes, rouges
vifs, souvent sur les régions couvertes (tronc) (Fig. 10) ;
e les angiomes des lévres (« lacs veineux »), de teinte bleu
violacé ;

U 0 les angiokératomes du scrotum ou des grandes lévres,
a différencier des angiokératomes plus diffus de la mala-
die de Fabry, maladie métabolique héréditaire rare.

Autres télangiectasies

On observe des télangiectasies cutanées de petite taille
(quelques millimeétres) dans :

e la sclérodermie systémique limitée, forme clinique de
sclérodermie systémique ou les télangiectasies siegent sur
le visage et les doigts ;

¢ la maladie de Rendu-Osler qui est une angiomatose
héréditaire de transmission autosomique dominante. Les
télangiectasies siegent également sur les lévres, la langue
et les extrémités digitales. L’épistaxis, signe le plus
caractéristique, est la conséquence d’ectasies vasculaires
muqueuses nasales.

Points clés

e ® s malformations vasculaires et les
hémangiomes cutanés sont encore désignés par
les termes génériques d’anomalies vasculaires, mais
leurs caractéristiques cliniques et évolutives les
distinguent (voir Tableau 1).

e Les hémangiomes infantiles sont absents a la
naissance et régressent spontanément, alors que
les malformations vasculaires sont présentes a la
naissance et persistent.

e |e diagnostic des malformations vasculaires et des
hémangiomes cutanés est essentiellement clinique.

e |’échographie Doppler, qui permet de déterminer le
flux vasculaire, est parfois indiquée en cas de doute
diagnostique.

e ’histologie n’est généralement pas
diagnostic.

e Certains hémangiomes présentent un risque de
complication immédiate ou de séquelles tardives du
fait de leur localisation.

e lLes malformations vasculaires (hors malformations
capillaires) nécessitent une prise en charge
multidisciplinaire.

utile au
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