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es malformations

vasculaires conge-

nitales constituent,

aplusg'untitre, un

sujet particuller En

effet, ce sont des
affections mal connues, non seule-
ment en ralson de leur rarete, mais
aussi parce que leur classification
nosologique fait encore I'objet de
débats. Elies ont été decrites depuls
longtemps déja sous forme de mala-
dies et syndromes aussi nombreux
que variés, quiontdonneé lisuaune
terminoiogie fossonnante et regon-
dante ajoutant 3 la confusion, Pour
cesraisons, Il nous faut ici tenter de
clanfier, autant que faire se peut,
les concepts nosotogiques, physio-
pathologigues et thérapeutiques,
avant d'en décrire les méthodes
diagnostiques par les uitrasons
Nous nous alderons pour cela des
données les plus récentes aux-
quelles la velocimetrie Doppler a
contribué de fagon trésimportante

En pratigue, 'usage est de re
grouper les malformations vascu-
laires congénitales, le plus souvent
phacomateuses, qu'elies solent
velneuses, lymphatiques et artério-
velneuses, dans un cadre indépen-
dant. Les malformations artérielles
conaénitaies isolées (hypoplasies,
coarctations, aplasies, meégadoli-
choarteres), alnsl gue les malfor-
mations des gros troncs velneux
abdominaux et thoraciques, sont
nabltuellement traitees avec les
pathologies artérielles et veineuses
acquises, et ne seront pas abordées
dans ce chapitre. Ne seront pas
traités non plus les veritables
tumeurs vasculaires qui paralssent
acquises, méme quand elles concer-
nent le nourrisson, comme par
exemple I'némangiome immature,
OuU encore les anglosarcomes.

Ces malformations velneuses,
lymphatiques et artério-veineuses

C. Franceschi*

peuvent apparaitre isolement ou
associées, réalisant alors des formes
mixtes

Leur locallsation, souvent meta-
merique, locoregionale et superfi-
clelle, peut aussi &tre profonde,
diffuse ou plurifocale. Elle peut
atteindre aussi bien Ies membres
que le tronc, la téte et le cou.,

Les slgnes d'appel sont habitueile-
ment cliniques, soit oes e premier
age, soitplustard al'occasiond'une
pousseée évolutive Toutefols, ils
ne suffisent pas toujours a porter
un diagnaostic précis, notamment
topographique et hémodynamigue.
Les examens complémentaires,
pendant longtemps réduits al'arteé-
riographie et a la phiébographie, ont
étécesderniéres annees enrichiset
transformeés par la tomodensito-
méetrie, I'IRM et I'echo-Doppler,
faisant reculer d'autant les indica-
tions de |'angiographie classique
Ces malformations sont de natura
histologiquement bénigne, mals
leur évolution peut devenir tres
Inguiétante quand les complications
se tradulsent par des hématomes
compressifs, des hémorragies mal
contrdlables ou des defaillances
cardiaques. Le plus souvent, heurey-
sement, elles se limitent & des
douleurs modérées et des troubtes
fonctionnels. Dans tous les cas, e
retentissernent psychologique lié
au préjudice esthétique est toujours
trés Important,

Les traitements ont beaucoup
&volué depuls ies progrés ae I'angio-
graphie thérapeutique, de |3
chirurgie vasculaire et réparatrice,
mais grace aussi a une mellieure
connalssance des perturbations
hémodynamigues. Néanmoins, les
guérisons totales et définitives sont
encore loind’'étre larégle. En effet,
les tentatives de cureradicalen'ont
pas toujours éteé couronnées de
SUCCEes et ont souvent été respon-

@ Les malformations vasculaires congénitales

sables d'aggravations, Pour ces
raisons, les traltements sont
devenus moins ambitieux guant aux
résuitats mais plus efficaces et moins
rsqués grace a une mellieure évalua-
tion de chague malformation selon
sa nature, sa topographle et ses
caractéristiques héemodynamiques,
permettant de mesurer & mellleur
compromis risque-dénéfice. L'évan-
tall thérapeutigue s'étend de la
simple abstention Jusqu'a 13
chirurgie 1a plus lourde en passant
par la contention, le laser cutang,
la chirurgle ambulatoire et I'angio-
graphie thérapeutique

L'investigation par écho-Doppler
est devenue I'examen de premiére
Intention dans les malformations
vasculaires. Elle permet selon lescas
d’éviter ou de mieux orienter les
investigations plus lourdes. Elle
est souvent impliquée dans les cholx
comme dans a réalisation des théra-
peutigues. La condition de son
succes réside dans l'indispensable
formation spécifique et appro-
fondie du praticien

| - BASES

ELEMENTAIRES

LES CADRES
NOSOLOGIQUES

lIs sont divers et varies selon des
critéres génétiques, anatomopa-
thologiques, cliniques et hémody-
namiques. Aucun n'est suffisam-
ment convaincant pour recugliiir
I"unanimite. Nous ne tenterons pas
de fournir une nouvelle classifica-
tion qui serait destinee au méme
sort que les autres et ne feralt
qu’ajouter 3 1a confusion. Cepen-
dant, la multiplicité des syndromes
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Cette participation est confirmée
parla réduction du flux de la verté-
brale lors de 1a compression de Ia
région rétromastoidienne. En
revanche, les flux velneux exocra-
niens sont dans les limites de 13
normale,

* Al'echo duplex, on ne constate
pas d'anomalie particuliére, sauf des
flux rapides au niveau du culr
chevelu et de I3 tabie externe de
I'os temporal en regard du sinus
latéral droit. L'écho-Doppler trans-
cranien ne montre pas d’anomaiie
de flux des artéres cérébrales, mais
un flux veineux élevé et partielle-

. ment pulsé

Les gébits mesurés sont modéré-
mentimportants : 650 mi/mndans
I'artére carotide primitive droite

» Synthése diagnostique et consé-
quences thérapeutiques

Il s'agit donc selon notre « classifi-
cation » d'un anglome artériolo-
veinulaire ou encore racéemeux
(oucirsoide! ge I'os temporal droit,
alimente par des valsseaux non ceré-
praux et drainé par le sinus latéral
provoqué et/ou révélé par une gros-
sesse. Cette malformation est
responsable d'un nombre non néall-
geable d'acoupheénes pulsatiies inva-
lidants.

Des possibilités chirurgicales et/ou
Interventionnelles existent : liga-
tures de pedicules, déconnexionau
ras de |'os des fistules tronculaires,
embolisations. Elles seront cholsies
en fonction de I''mportance de la
géne fonctionnelle, mais aussl du
risque d'hemorragle veineuse Intra-
cranienne quand kes velnes de retour
sonttrop dliatées et surtout lorsque
I'une d'entre elles est occluse, fragl-
lisant encore plus lescollatérales de
suppléance. Les récldives sont
cependant encore fréquentes et
peuvent trés bien s'expliquer par
Ies raisons que nous avens énon-
cées plus haut
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Figure 25. FAVR carotide externe - sinus latéral (cartographle 12).

vitesses nettement mais modéreé-
ment élevées avec des résistances
basses dans la seule artére faciale
gauche dont les flux se normalisent
lors de la compression de l'anglome.
Lasurface del'angiome est le siege
de flux discrétement gleves et de
répartition homogéne, a I'excep-
tion d’un point précis ou la vitesse
est beaucoup plus élevée, tradul-
sant Ia présence d'un petit foyer
fistuleux de type artériolo-veinu-
laire au sein d’'un anglome capiilario-
veineux. Lacompression de{'artére
faciale réduit ce flux sans toute-
fols le normaliser. En effet, I'artére
temporale de flux spontanément
normal voit ce dernier augmenter

témaolgnant de sa participation
potentielle a I'alimentation de
I'anglome. La recherche de |a
pranche temporale en cause montre
qu'll 5'agit de I'artére transverse
de la face

« Al'échoduplex, on constate seule-
ment des artéres et des velnes de
calibre normal, sans anévrisme ni
autre anomalie. L'angiographie
montre le foyer fistuleux artériolo-
veinulaire scus forme de « nidus »
La mesure des débits n'est pas
possible car lls sont trop peu impor-
tants.

« Synthese diagnostique et consé-
quences thérapeutiques

Halaclh dawva snlmm anten o ~lassill

cation » d’une FAVCO associant un
anglome plan de type capillaire 3
débit peu élevé associé a un petit
foyer artériolo-veinulaire

Les possibliités chirurgicales ou inter-
ventionnelies : I'exérése n'est pas
retenue en raison de |'absence de
complication grave. Une emboll-
sation prudente est retenue en
raison oe 1a géne esthétique comme
préalable 3 une laser thérapie

CARTOGRAPHIE N°12
(FIGURE 25)

Une adulte de 29 ans présente des
acouphénes pulsatiies droits depuis
saderniére grossesse. On pergoitau
stéthoscope un souffie Important
au niveau de Ia mastoide droite

« Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : téte

« Au Doppier continu, ontrouve des
vitesses globalement élevees avec
desrésistances basses dans lacaro-
tide externe et dans 'artére occi-
pitale droite. La compression de 1a
carotide primitive et de 'artére occl-
pitale arrétent les acouphénes. Les
autres manceuvres de Compression
étagées et sélectives ne montrent
pas de modifications pathologiques
des fluxdes autres artéres delatéte
et du cou, 3 I'exception de |'artére
occipitale controlatérale dont ke flux
augmente fortement lors de la
compression de 1a carotide primi-
tive droite, mais aussi de I'artére
maxiliaire interne drolte dont le flux
augmente lors de la compression
de |'artére occipitale droite via les
anastomoses entre les deux arteres
occipitales. Celatraduit le caractére
potentiellement donneur de | 'artére
occipitale gauche et de |'artere
maxilialre interne droite via l'artére
méningée moyenne, Enfin, e fiux
de I'artére occipitale ne se rédul-
sant qu'incompiétement lors dela
compression de Ia carotide primi-
tive drolte, on peut en deduire
une participation de |'artére verté-

menla narcas hranchac e sodairoe
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ment de I'impossibilité de maintenir
une contention suffisamment
réglée et de I'lmpotence fonction-
nelle du membre, |l sera décide
d’Intervenir par embolisation des
foyers artériolo-veinulaires et sectio-
ligature des communications tron-
culaires. Les deux therapeutiques
sont menees sous Doppler par
exploration directe et sous compres-
sions selectives. Le bilan immeédiat
montre une quasi normalisation
au Doppler comme en artériogra-
phie, Lesconditions iocales s amétio-
rent vite, les ulcération cicatrisent.,

CARTOGRAPHIE N°10

Il 5'agit de la méme enfant (carto-
graphen©9l, 1 anaprés. Aprés 3mois
d’ameélioration, reprise évolutive
avec ulcération trés importante et
surtout trés hémorragique.

« Description anatomo-fonction-
nelie

Récidive de tous les foyers fistuleux
dont les débits ont augmenté
6 I/mni

« Synthese diagnostique et consé-
quences thérapeutiques

Evolutivité récente et rapide, qu'il
est difficile de ne pas attribuer aux
traltements. Les récidives concer-
nent les FAV embolisées, avec
SUCCes, pour les ralsons que nous
avons évoquées plus haut (nécrose
locale avec recrutement sur « anglo-
gengse provoquée v, Elles ne
concernent pas celles qul on été
opeérées, mals les voisines qui
n‘avalent pu étre misesen évidence
lors des premiers examens (effet
devolprobable). L'importance des
complications hémorragiques,
maigré des tentatives de nouvelles
embuolisations de sauvetage, ameéne
auneamputation de jJambe dont la
cicatrisation sera longue et in-
compléte. Deux ans plustard, appa-
rition de fistules a débit leve dans

‘ le territolre de la fémorale pro-

fonde, qul posera Ie probléme

URDFE SRV IER S SEN

CARTOGRAPHIE N°11
(FIGURE 24)

Une jeune fille de 17 ans présente
un anglome plan peu étendu hémi-
facial gauche de la lévre supérieure

« Description anatomo-fonction-
nelie

Topographie : face

« Au Doppler continu, on trouve,
avec les manceuvres de compres-
sion gtagees et sélectives, des
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Flgure 23. Syndrome de Parkes-Weber (cartographle 9).

plan est de type capiliaire sans foyer
artériolo-veinulalre

* AlI'écho duplex, on constate des
artéres et desvelnesde groscalibre
sansanevrisme. On visualise en outre
au Doppier couleur, ens’aldant des
compressions, des communications
artério-veineuses directes, donc
tronculaires et étagees au tiers supé-
rieur de 13 tiblale antérieure. Les
foyers articulaires du genou Inté-
ressent le piateau tibial. Ceux de la
pédieuse Intéressent les 1" et 2°
métatarsiens. icl les FAV paralssent
plutdt de type arténolo-veinulaire
Les débits mesurés sont trés impor-
tants: 4,51/mndansi‘artére fémo-
rale commune

Une épreuve de contention globale
réglée montre que le débit chute 3
200 mi/mn pour une contre-pres-
sion de 65 mm/Hg.

» Synthése diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

Il s"agit donc selon notre « classifi-
cation » d'une FAVCO associant un
angiome capiliaire, unangiome arté.
riclo-veinulaire {ou cirsoide) et un
angiome tronculalre étage a débit
trés élevé Intéressant aussi les os,
avec allongement Important du
membre de type syndrome de
Parkes-Weber, compliqué d’ulcé-
rations et d’hémorragie.

Des possibllités chirurgicales et/ou
Interventionnelies existent : liga-
tures de pédicules, déconnexions
etagées des flstules tronculaires ;
embolisations et exérése sont théo-
riquement possibles, mais les risques
latrogénes (nécroses, poussée
évolutive avec ouverture d'autres
FAV) font ici préférer dans un
premier temps le traitement
medical.

Les possibilités médicales se résu-
ment a la contention réglée afinde
réduire le débit des FAV du membre.
Cette contentlon régiée estici assez
faclle pour des raisans anatomiques,
mais elle est douloureuse et ne peut
étre supportée qu’'a 40 mm/Hg, ce
qul réduit modestement le débit &
1.5 litre. Devant |e risque hémor-

ranin e narcictant an ralenn nntam.
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Flgure 22. Anévrisme « cirsoide » (cartographie 8).

« Synthése diagnostique et conse-
. quences thérapeutiques
Il s’agit dong selon notre « classifi-

veinuiagire (FAVR) ou encore cirsoide,
a déblt encore modeéré et non
compliqué d'ulcérations ni d'hémor-

-t

i el cakd lata

Des possibilités chirurgicales et/ou
interventionnelles existent - liga-
tures de pédicules, embollisations
et exérése sant théoriquement
possibies, mais les risques iatrogénes
(nécroses, poussée evolutive avec
ouverture d'autres FAV) font Icl
préférer le traltement médical,
Les possibilités medicales se résu-
ment 3 ia contention réglée afin
de rédulre le debit des FAV ade Ia
main. Cette contention régiée est
Icl difficlie pour des raisons anato-
migues, mais sera quand méme
préférée, protégeant de plus
I'angiome des traumatismes et
permettant une fonction méme
Imparfaite de 12 main.

CARTOGRAPHIE N° 9
(FIGURE 23)

Une enfant de 9 ans présente un
trés important allongement du
membre inférieur droft, un angiome
plan delajambe, des veines trés dila-
tées, une chaleur locale éievée et
une ulcération saignante du dos du
pied

« Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre inférieur

« Au Doppler continu, on trouve,
avec les manceuvres de compres-
sion étagées et selectives, des
vitesses globalement élevées avec
des résistances basses, avec des
signes de FAVCO assoclant fistules
tronculzires et artériolo-veinulaires
étagéesdansleterritoire del'artére
poplitée (articulaires!, de |a tibiale
antérieure 4 son tiers supérieur et
de ia pédieuse, Cependant, sil'on
comprime I"artére tibiale antérieure,
les flux deviennent alors patholo-
giques dans I'artére tibiale posté-
rieure. La compression simultanée
des tiblales antérieure et posté-
rieure falt apparaitre un fiux patho-
logigue dans |'artére péroniére,
ce qul traduit une alimentation
potentielle évidente par les artéres
tibiale postérieure et péraniére

i Harmada mlantaira | fansinmn
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Figure 21, Exemple de compressions étagées,
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theoriquement possible, mais serait
icl difficlie car | nécessiteralt ge trés
nombreuses séances

CARTOGRAPHIE N°8
(FIGURE 22)

Unadulte jeune présente une tume-
faction chaude, battante et souf-
flante de la main droite, avec
d'importantes dilatations veineuses,
survenues sembie-t-il aprés un trau-
matisme professionnel mineur

« Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre supérieur
* Au Doppler continu, on trouve,
avec les manceuvres de compres-
sion étagées et sélectives, des
vitesses globalement élevées avec
des résistances basses, avec des
signes de fistule artériolo-velinuiire
limitée de I'éminence thénar et de
la base de la premiére phalange des
trois premiers doigts, Les pédicules
qul alimentent les fistules sont
i"artére radiale et ses branches prin-
cipaiernent. Les fluxde I'artére cubi-
tale spontanément sont corrects

Cependant, sil'oncomprimel‘artére
radiale, Ies flux deviennent alors
pathologlques dans |artére cubl-
tale, glorsque les FAV restent A peine
moins alimentées, ce qui tradult une
alimentation potentielle évigente
par |'artére cubitale via 'arcade
paimaire.

La compression sélective de
I'éminence thénar narmalise ke flux
radial, mais augmente ie flux cubital
en ralson des foyers de la base des
premiéres phalanges des 2° et 3°
doigts qui sont donc « repris » par
I'artere cubitale

* A l'écho duplex, on constate
seulement des artéres et des veines
de gros calibre mals sans anévrisme

Les débits mesurés sont modéré-
mentimportants : 600 mi/mn dans
|‘artere axlifaire

Une épreuve de contention globale
réglée montre que le débit chute 3
150 mi/mn pour une contre-pres-

alomem sl PN b
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latoire artériel en amont de 1a
compression se normalise quand
la compression se trouve enaval ou
auniveau de la FAV. Bien évidement,
le regime circulatolre redevient
anormal dés que |a compression
porte en aval de 1a FAV. Le régime
circulatoire en aval du niveau de la
premiére FAV repérée est normal
sl ce foyer fistuleux est unique, cu
bien de nouveau anormal s'll existe
une ou plusieurs autres FAV étagées
Les différents niveaux sont ainsi
reperés et cartographleés par la
méme méthode

3 - Repérage précis des pédicules
donneurs.

C’est encore avec les manceuvres
dgecompressionquel'on serale plus
préciset quel'on pourra déterminer
aussiles pédicules potentieliement
danneurs. Le ou les pédicules spon-
tanement donneurs sont ceux qul
sont spentanement |e siege de
régimes anormaux et qui se normall
sent lorsde la compression élective
du foyer fistuleux correspondant
Le ou les pédicules potentiellement
gonneurs sont ceux dont ies régimes
circulatoires sont spontanément
normaux, mais dans lesquels les
résistances s'abaissent et le flux
augmente sensiolement quand on
comprime sélectivement le pédi-
cule spontanément donneur

4 - Repérage preécis des foyers de
FAV.

Apres repérage du niveau et des
pédiculesdes FAY, e siege des FAV
peut &tre plus précisément defini
parla compression élective du foyer
qul entraine une normalisation des
flux d’amont et d'aval

5 - Informations compiémentaires
fournies par le Doppler pulisé et
couleur associés a I'écho B.

Les mémes manceuvres déja décri-
tes peuvent étre utilisées en écho
duplex ou triplex. Elles sont cepen-
dant moins fiables et plus difficiles
arealiser qu'avec le Doppler continu

sew Elles peuvent néanmoms

le repérage des sites fistuieux dans
leurs rapports avec les tissus, avant
tout osseux. Enrevanche, e Doppler
transcranien pulsé ou couleur peut
étre trés utlle pour repérer plus
précisément les foyers intracraniens

6 - Alde a I'anglographie diagnos-
tique et interventionnelle.

La compression au brassard
tensionnel n'est blen sdr pas possibie
icl. Cependant, 1a méthode de
compressions manuelies sélectives
est tout a falt possible, indiquant
notamment les pedicules poten-
tiellement donneurs., ce qui
permettra de mieux porter les Indi-
catlons thérapeutiques, chirurgl-
cales et/ou interventionneiles. Ces
mémes méthodes peuvent étre utili-
sées avec profit en cours d'embo-
lisation ou de chirurgie. Onaura noté
que cette méthode permet donc
une angiographie dlagnostique et
interventionnelle sélective par
compressions pouvant de plus
limiter les anglographies sélectives
par cathéter migrant

REALISATION

DES CARTOGRAPHIES
ANATOMIQUES ET
FONCTIONNELLES
DES FISTULES
ARTERIO-VEINEUSES

Les variations interindividuelles
d'étendue, de type et de locallsa-
tion, des malformations artério-
veineuses, |e plus souvent associées
ad'autres matformations, ne permet-
tent pasd’en faire une présentation
exhaustive. Cependant, nousallons
montrer Icl, sous forme de carto-
graphles, quelques cas particuliers
représentatifs des problemes
diagnostiques et thérapeutiques qul
se posent habltuellement

CARTOGRAPHIE N° 7

Un enfant de 12 ans oresente un

msms bes s b s et

harmonieusement hypertrophie,
avec un angiome plan étendu
cancernant toute la main, le braset
I'épaule. Les radiographies ne
montrent pas d’anomalies osseuses
patentes

« Description anatomo-fonction-
nelie
Topographie :
gauche

» Au Doppler continu, on trouve,
avec les manceuvres de compres
slon etagées et sélectives, des
vitesses globaiement élevées avec
des résistances basses, mais aucun
signe de fistule tronculaire ou arté-
riolo-velnulaire, |l existe seule-
ment des vitesses circulatoires
alobalement, mais modérément
elevés et ge fagon homogene sur
toute 13 surface de |'angiome plan,
qul est donc capitiaire (FAVC)

« Al'écho duplex, on constate seule-
ment des artéres et des veines de
gros calibre mais sans anévrisme ni
autre anomalie, et I'angiographie
ne montre pas non plus de foyer
fistuleux,

Les debits mesures sont importants
2.5 litres par minute dans |'artére
axlllaire,

Une épreuve de compression et
de contention globale réglée
montre que |e débit chute 3 400
mi/mn pour une contre-pression
de 65 mm/Hg

membre superieur

« Synthése diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

I s’agit donc selon notre « classifi-
cation » d’'un angiome plan de type
caplliaire. Le débit trés éleve, Inha-
bituel dans les FAVC, s'explique
par la surface particulierement
Importante de i'angiome

Les possibilités chiruralcales ou Inter-
ventionnelles sont inexistantes en
ralson de 'impossibilité de réduire
I'angiome par une exérése ou par
des embaolisations

Les possibllités médicales se résu-
ment a la contention réglée afin
de réduire le débit qul pourrait sans
cela entrainer des conséquences

mrarminmiiss dbAsiaceas | o larar ek
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seul. Elies sont cependant utiles
pour affiner encore le repérage des
sites fistuleux gans leurs rapport
avec les tissus, notamment 0sseux.

6 - Alde a I'angiographie diagnos-
tique et Interventionnelle.

L3 compression réglée au brassard
tensionnel A 1a racine du membre,
jusqu‘al'obtention d'un régimecir-
cufatoire normal enamont comme
enaval du brassard, ce qui est atteint
lorsque 1a contre-pression avoi-
sine la pression diastolique, permet
de pratiquer une anglographle
« lente ». En effet, les premiers
tempsde l'injection sont ralentis et
non perturbés par le retour trop
rapide. Le gégonflage du brassard
pendant ia suite de I'injection
permet ensulte de reperer trés
précisement les foyers fistuleux.
S| 3 cette méthode on associe les
manceuvres de compressions
etagées et sélectives, onobtiendra
de meilleures précisions encaore sur
les foyers fistuleux, en Indiguant
notamment les pedicules potentiel-
lement donneurs, ce qui permettra
de mieux porter les Indications
thérapeutiques, chirurgicales et/ou
Interventionnelles,

Fas smBrnmn mmAbhadas mocanimet Aven

Figure 20. Repérage des peédicules actuels et potentieis par les compressions.

i

utiliseées avec profit encoursd'em-
bolisation ou de chirurgie. On aura
compris que cette méthode permet
donc une angiographie diagnos-
tique et interventionnelle sélective
par compressions, réduisant ou
annulant les cathétérismes sélec-
tifs 3 distance du point de ponction

Au niveau de la téte et du cou

1 - Analyse Doppler du régime
circulatoire des vaisseaux du cou
etdelaface: carotides primitives,
internes et externes, vertébrales
et sous-claviéres.

« Siles résistances circulatoires d'aval
sont normales, cela signifie I'ab-
sence de FAV Importante en aval,
mais ne peut en aucun cas éliminer
iaprésence d'une FAV de débit peu
important. On examine ensulte, en
ies sulvant sur leurs trajets, les
vaisseaux principaux du cou, de la
face et des orbites

« Si les résistances restent normales,
on peut conclure a l'absence de FAV
tronculaire ou artérioio-veinulaire
5| le patient est porteur d'un
angiome plan cutané, sans réeduc-
tion sensible des résistances sur
les axes artériels principaux,

Harmmamm divsmst 2 Mannlaes cmnbing

a haute frequence (de 8 3 10 MHz)
maontrera des résistances locale-
ment pius basses, traduisant un
débit local supérieur 3 13 normale
mals trop faible pour étre chiffrable
Cependant, Il faut absolument véri-
fler sur toute la surface des
anglomes plansau’il n’existe pas un
petit foyer fistuleux 3 vitesse élevée
(petit foyer de FAVR), méme en
I'absence de flux notablement
éleves dans les artéres voisines,
petites ou plus granaes, car les déci-
slons thérapeutiques en dépendent
étroltement

« Si les résistances d‘aval sont
basses, avant de mesurer les débits,
s'assu-rer de |'absence d'autres
causes qu‘une FAV comme nous
|"avans décrit plus haut, surtout s
les résistances sont maodérément
basses

2 - Repérage du siége des FAV.

Le repérage direct des FAV est aléa-
toire, soit par défaut soit par exces
Les manceuvres de compression
permettent en revanche une bonne
précision. Les compressions ftagées
ne peuvent étre ici que manuelles
et sélectives, depuls ia racine ducou
Jusqu'a 1a face et ie culr chevelu

Cllmr rvvmatbemmb muim e rAnienes sleema
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tieliement donneurs. Le oules péd|-
culesspontanément donneurssont
ceux qui sont spontanément le
siege de régimes anormaux et qul
se normalisent fors de la compres-
sion élective du foyer fistuleux
correspondant. Le ou les pédicules
potentiellement donneurs sont
ceux dont ies régimes circuiatoires
sont spontanément normaux, mais

dematlaca iatle las shalatnanmne o miele-

sent et le fiux augmente sensible-
ment quand on comprime séiecti-
vement le pédicule spontanément
donneur

4 - Repérage précis des foyers de
FAV.

Apres repeérage du niveau et des
pédicules des FAY, leur siége peut
Atre plus précisément définl. La

Ao aranriome Alasbivum o Emune

entraine une normalisation des flux
¢d‘amont et g’'aval.

5 - informations complémentaires
fournies par le Doppler pulsé et
couleur associés a I'écho B.

Les mémes manceuvres déja
décrites peuvent étre utllisées en
echo duplex ou triplex, mais elles
sont moins fiables et plus difficlies

A rAnlirar sV aome In PlAannlar Ffantineg



’

ENCYCLOPEDIE PRATIOLE

D'ECHOTOMOGRAPHIE ETYT DE DOPPLER VASCULAIRE

tielles associees aux actuelles

Le Doppler continu per-opeératoire,
chirurgical, ou par angiographle
interventionnelle, aide a ia préci-
sion des gestes, rédult le risque
latrogéne, et permet de contrdler
extemparanément les résultats,

MESURES VELOCIMETRIQUES

Les régimes circulatoires.

Ce sont les résistances circulatoires
au niveau des pédicules donneurs
qul signent le type de communica-
tion, Plus les résistances sont Basses,
selon l'index de Pourcelot (vitesse
systolique maximum A - vitesse téle-
diastolique D/vitesse systolique
maximum Al, plus 1a fistule d'aval
seradite « active», c'est-a-dire plus
débitante.

Les causes d'erreur sent cependant
non négligeabies, notamment pour
les résistances peu ou modérément
réduites. A tous ies niveaux, Il faudra
se mefier des autres causes pouvant
réduire les résistances | |es processus
inflammatolres, I'effort musculaire
et la température elevée, corporelle
ou ambiante. Ces causes doivent
étre recherchées et éliminées. La
comparalson avec le membre cu
I'organe symeétrique permet trés
simplement, et dans 1a plupart des
cas, de trancher ce probléme

Les débits,

La mesure de débit théoriquement
Ia plus fiable et la plus précise est
obtenue par la mesure de 13 vitesse
moyenne multipliée par Ia surface
de 3 section du vaisseau donneur
principal. La mesure précise de la
vitesse est trop dépendante de
I'angle d'incidence pour étre consi-
dérée comme parfaltement vraie
et reproductible, méme maiaré
les « corrections » d'angle automa-
tiques ou non, La mesure de 13
surface de saction du vaisseau est
obtenue par une mesure préalable
du diameétre. L'imprécision méme
faible de la mesure du diamétre
retentit de fagon Importante suria

mesure du débit

Lorsque le valsseau a son symetrique
controlatéral supposé normal, on
peut etablir un rapport des vitesses
et des debits entre ies deux
(srapport de débit de fistule par
symetrie » ou RDFS)

Quand cette mesure par symétrie
ri'est pas réalisable, on pourra, sila
compression est possible (membres
Surtout), étabiir un « rapport de débit
de fistule par compression = 0u RDFC,
Ce rapport est égal a 13 vitesse
moyenne (vm) spontanée dans
I'artére donneuse principale a ia
racine du membre divisé par la valeur
de [z vitesse moyenne dans ia méme
artére quand la fistule est fermée
La compression de fistule peut
s'‘obtenir par une compression
regiée, qui consiste a poser un bras-
sardatension ala racine du membre,
et le gonfier Jusqu'a obtenir un fiux
de régime normal dans|‘artére, Elle
peut aussi s'obtenir par compression
manuelle sélective de 1a FAV, mais
n'est pas possible en casde FAV mul-
tiples et étagées. La contention
réglée consiste 3 obtenir une norma-
lisation de régime par contention
sur toute I'étendue du membre
(bande ou bas) depuis la distalite
Jusqu’a la FAV la plus proximale
comprise

Pour plus de précaution, et afin
d'éviter gdes erreurs grossiéres de
mesure, || est souhaitable d'etablir
les trols types de mesure, une aber-
ration entre elies pouvant permettre
de repérer l'efreur

MANCEUVRES (FIGURES 19, 20 ET
21)

Au niveau des membres

1 - Analyse Doppler du régime
clrculatoire alaracine du membye:
artéres sous-claviéres, axillaires,
fémaorales communes et lllaques

« Siles résistances circuiatoires d'aval
sont normales, cela signifie I'ab-
sence de FAV Importante en aval
mais ne peut éiminer une FAV peu
debitante, C'est pourquol, on
examine ensuite. en les sulvant sur

leurs trajets, les valsseaux princi-
paux des bras, avant-bras, mains,
culsses, jambes et pleds. Siles résis-
tances restent normales, on peut
conclure a I'absence de FAV tron

culalre gu arténolo-veinulaire

« S| le patient est porteur d'un
angiome plan cutané, sans réduc-
tion sensibie des resistances sur
les axes artériels principaux,
I'examen direct au Doppier continu
a haute fréquence (de 8 2 10 MH2)
maontrera des résistances locale-
ment plus basses, tradulsant un
débit local supérieur a ia normale
mais trop faible pour &tre chiffrable

« Si les resistances d'aval sont basses,
avant de mesurer |es debits,
s‘assurer, surtout sl les resistances
sont modérément basses, de
I'absence d'autres causes qu'une FAV
comme nous I'avons décrit plus haut

2 - Repérage du niveau des FAV.
Le repérage direct des FAV est aléa-
toire, soit par défaut soit par exces
Les manceuvres de compression
permettent en revanche unebonne
précision, Les compressions
étagées, manuelles et/ou au bras-
sard 3 tension, depuls la racine du
membre Jusqu’a la distalité,
montrent que ie régime circulatoire
artériel au-dessus ge 1a compres-
sion se normalise quand la compres-
sion se trouve au-dessus ou au
niveau de la FAV, Bien evidemment,
le régime circulatoire redevient
anarmal dés que |2 compression
porte au-dessous de 1a FAV. Le
régime circulatoire au-dessous du
niveau de la premiere FAV repérée
est normal, avec et sans compres-
sion, sice foyer fistuleux est unique
Si ce régime est encore anormal,
c'est qu’ll existe une ou plusieurs
autres FAV etagées, dont les diffé-
rents Niveaux Seront repérés par
autant de compressions étagées

3 - Repérage précls des pédicules
donneurs.
C’est encore avec les manceuvres

de compression que I'on serale plus .

précis et que I'on pourra de plus
déterminer les pedicules poten-
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auneaggravation de ces angiomes
plans en raison de |'hyperpression
veinulaire d'aval secondalre (voir
chap. « Malformations veineusess |

Fistules artério-veineuses reticu-
laires (FAVR)

Ce sont des FAV par communica-
tions arteriolo-veinulaires directes
{réticulalres), ou anglome arteriolo-
velnulaire, ou angiome réticulaire,
qui échappent bien slr a la réguia-
tion neure-humorale, et dont le
débit est en général élevé mais
variable selon leur nombre et ieur
importance. Elles donnent un aspect
en nid (ou « nidus ») n anglogra-
phie

Leur localisation peut &tre cutanée
{en un ligu quelcenque d'un
anaiome pian, par allleurs banal),
intramusculaire, cartilagineuse,
psseuse, meningée et cérebrale
Les complications peuvent étre
cardiaques en raison du débit, ou
bien hémaorraglques en ralson
notamment d'une pression trop
gélevee dans des velnes de dral-
nage fragilisées par Ia dllatation
secondaire, ou encore trophigues
surles os par allongement, erosion,
voire fractures

Lestraitements dépendent comme
nous 'avons vu plus haut descondl-
tions hémodynamiques particulieres
a chaque configuration. On peut
dire, pour schématiser, que toutes
les fols qu'une contention régiée
efficace sera possible, c'est glle
gulsera adoptée, Les embolisations
{comme |a chirurgiel seront réser-
vées aux formes graves par leurs
complications hémorragiques ou
cardiaques, le pronostic vital geve-
nant alors prédominant par rapport
aux risques latrogeniques

Fistules artério-veineuses tron-
culaires (FAVT)

Ce sont des FAV par communica-
tion tronculaire, ou fistules tron-
culaires, ou anglomes troncuialres.
Elles sont constituees de commu-
nications girectes uniques ou
multiples en échelle ou blen par

PVintarmadinira da aanchae faunenn.

mateuses entre les troncs artériels
et velneux. Elles sont hémodyna-
miguement comparables aux
fistules artenolo-veinulaires sauf par
I'Impaortance. habituellement nette-
ment plus élevee, du débit

Elles sont ubiquitaires, mais surtout
rencontrées au niveau des mem-
bres, et pratiquement pas au niveau
de la peau,

Leur approche thérapeutique avol-
sine celle des FAVR

Fistules artério-veineuses compo-
sites (FAVCO)

Ce sont des FAV complexes ou plus
Justement compaosites quiassocient
les trois formes précedemment
décrites dans des proportions
diverses.

Ces FAV entrent souvent dans le
cadre d'une phacomatose

Configurations
malformatives les plus
souvent rencontrées
selon la topographie

Téte et cou

* Angiomes capillaires (FAVC)
Cutanés associés 3 des petits foyers
superficlels de fistules artériolo

veinulaires (FAVR)

* Anglomes artériolo-veinulaires
(FAVR) des parties molles souvent
gde type héemolymphangiomateux

« Anglomes artérioip-veinulaires
[FAVR) gu cuir chevelu realisant 1a
forme d'anglome classiquement
appelée anéyrisme cirsoide

« Anglomes artériolo-veinulaires
(FAVR} transcraniens, habltuelle-
mententrelesbranchesdelacaro

tide externe et le sinus latéral

« Anglomes artériolo-velnulaires
(FAVR) Intracraniens, du type de
I'anglome dit plexiforme de Dandy

Membres

* Anglomes tronculaires (FAVT) et
artériolo-veinulaires (FAVR) asso-
ciés (FAVCO) de type ostéohyper-
trophlque, dont le typique syn-
drome de PW

s Anninmac caniflairac (EAUM nlanc

assoclés a des malformations
veineuses de type syndrome de
KTW

Tronc

« Angiomes caplliaires (FAVC) plans
simples

* Anglomes caplliaires
géants.

* Anglomes arteriolo-veinulaires
{FAVR) du petit bassin

* Anglomes artérioclo-veinulaires
{FAVR) de la moelle épiniére

(FAVC)

C - ECHOTOMOGRAPHIE-
DOPPLER

La vélocimétrie Doppler, notam-
ment continue, associée au
mancesuvres de compression
constitue lacle essentielle de I'inves-
tigation des malformations artério-
veineuses. L'échotomographie 8
avecr ou sans codage couleur du
Doppler peut étre un complément
utile mais ne saurait en aucyn ¢as
la remplacer

Eneffet, c'est le régime circulatoire,
tei qu'll se manifeste au Doppler,
Qui peut seul donner |3 « signature »
du type de malformation : angiomes
caplllaires (FAVC) a résistances
modérément basses et réparties de
fagon homogéne sur toute sa
surface ; anglomes artériolo-veinu-
laires (FAVR) a résistances basses,
en « foyers» ; angiomes tronculaires
(FAVT) & résistances trés basses,
ponctuels et étagés.

Le Doppler continu associé aux
manaosuvres de compression paut
determiner aussl le siege des
communications, alnsi que les pédi-
cules qui les alimentent actuelle-
ment et/ou potentiallement

Le Doppler continu assoclé 3 I'anglo-
graphle peut améliorer considéra-
biement Ia précision des angiogra-
phies de contraste, tant pour
distinguer e site et le nombre précis

des communications que pour
ridrarminer lac alimantatinne natan.
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stabllisation et I'effet bénéfique de
lacontention réglée, |l est plus diffi-
cile d’expliquer les régressions
Certes, il peut s'agir de FAV «spon-
tanement régressives », comme
certaines de celles qul se manifes-
tent au cours des grossesses. Il peut
auss! s'agir d'une Interruption du
cercle vicieux selon lequel Ia FAV a
une tendance 3 se maintenir du fait
du « traumatisme » hémodyna-
mique. La réduction de ce trau-
matisme favoriserait alors les « répa-
rations s,

Le traumatisme mécanique, atro-
géne ou accidentel, pourrait

« révelller » une FAV hémodynami-
quement quiescente en éiargissant
une fistule par effet meécanique
(rupture partielle, etc.) qui débite-
rait alors suffisamment pour se
développerencore plus parle cercie
vicieux dont nous venons de parler.,

Lz grossesse est manifestement une
occasion de découverte ou de
poussée de FAV congénitales. Tout
se passe comme si les facteurs de
régulation hémodynamique locale
et aénérale se trouvaient perturbés
par la grossesse. Nous avions pris
comme préalable que les FAV

Figure 18. Schématisation anatomique des FAY congénitales.

1:tronc artériel. 2 métartériole. 3: caplliaire. 4 artériole. 5: velnule. 6 .
tronc veineux,
A:normal. B: FAVC: capillaires Indifférenciés dilatés. C: FAVR ou artériolo-

......... e -

mbs dilesabe e

congénitales échappalent aia régu-
lation neuro-humorale habituelie.
Ainsl, 12 grossesse ne pourrait pas
déréguler ce qui ne pouvait I'étre.
On peut néanmoins avancer comme
hypotheése qu’avant |a grossesse 1a
dysrégulation locale &tait plus ou
maoins compenseée par la régulation
régionale et générale devenue
défalllante lors de la grossesse.

B - CLASSEMENTS
NOSOLOGIQUE,
HEMODYNAMIQUE ET
THERAPEUTIQUE

DES MALFORMATIONS
ARTERIO-VEINEUSES
CONGENITALES (FIGURE 18)

Selon ce modéle physiopathoio-
glque, nous pouvons envisager une
mise en « ordre » des FAV selon un
schéma proche de celui d'André.

Fistules artério-veineuses capil-
laires (FAVC)

Ce sont des FAV par dllatation du
réseau capliiaire mal différenciées,
ou fistules caplilaires, ou anglomes
capiliaires, Contrairement 3 'usage,
nous les classons dans le groupe des
FAV, car elles remplissent les deux
conditions nécessaires sulvantes :

« leur débit est supérieur 3 a normal,
méme s'il est généralement peu
important ,

« glies ne répondent pas aux
systémes de régulation neuro-
humorales (leur non-réactivité
hémodynamigquée aux épreuves
thermiques comme aux médica-
tions vaso-actives en témolgnent)

Elles concermnent habltuellement les
angiomes cutanés et certains
angiomes des organes pleins. Seule
leur exérése, quand elle est tech-
niguement possible, ou bien leur
destruction par laser peuvent en
venir radicalement a bout. L'occiu-
sion des veines de drainage (pouvant
apparaitre comme des varices
congénitales, alors qu'elles ne sont
que des veines dllatées par la

mirslharms da deninanal aal s e eie
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dont i3 résistivité augmenterait avec
le gébit de courant. Ceci est possible
quand le débit de courant devient
tel qu’ll fait chauffer |13 résistance
enserie, lachaleur ayant pour effet
d‘auamenter ia résistivité. C'est
grossiérement ce qul se passe dans
Ies artéres. Une FAV se comporte
comme une résistance en paraliéle
et I'axe donneur principal comme
une résistance en série. £n effet,
pius |a résistance sera basse dans
la FAV, plus le débit augmentera
dans|'axe donneur principal jusqu’a
une valeur telie qu'elle entrainera
une perte de charge proportion-
nelle au debit, a 8 fols la iongueur
du vaisseau et de l'indice de visco-
sité et inversement proportionnelie
a |2 racine quatriéme du rayon
conformément ala Iol de Poiseullie :
gP=Q8In/nr4,

La résistance R est donc ic
Bin/mrd

Cette mesure ne reste vraie que si
le regime est laminaire. Elle n'est
plus directement applicable quand
le régime est perturbé, car alors 1a
pertede charge liée a cette pertur-
bation augmente |'effet de résis-
tance.

On voit donc qu'll n’y aura de vol
quesiia FAV est trés peu résistante
(courte et de gros calibre) et sil'axe
donneur est sufflsamment long
et/ou de petit calibre. On pourra
rédulire et/ou supprimer ie val soit
enréduisant le calibre de la FAV, soit
en augmentant le calibre de I'axe
donneur, soit endiminuant le gébit
par augmentation des résistances
enaval de fla FAV,

Il va de soi que voulolr reduire le
débit en augmentant les résistances
en amont de la FAV (ligature ou
rétrécissement) aboutirait a3 une
accentuation du vol. On aura noté
en passant que le « voleur » est
tout autant volé que celui gu'ilvole,
Il va de sol que c'est la fistule la
plus débitante qul, par |a chute du
gradient de pression artério-veineux
qu’elle entraing, va proportionnel-
lement « voler » les autres quiseront
alors peu ou pas debitantes et donc
fonctionnellement méconnues

(« Inactives »)

llvatout autant de soique la ferme-
ture de 1a fistule Ia plus débitante,
supprimant ainsi son effet de vol,
va favoriser |'augmentation de débit
dans les fistules restantes préala-
blement méconnues en ralson du
vol.

Conséquences physiopatholo-
giques

« Effets monofactoriels.

L3 suppression par occlusion ou liga-
ture-section de la FAV active, et
seule prealablement repérabie,
peut « revelller » une ou plusieurs
autres FAV Jusque-1a « endormies »
par I'effet de vol. Ceci reste vral,
que les fistules soient de méme type
ou différentes, en série, en paral-
I8le et en réseau. A I'extréme, on
peut ainsl comprendre pourquot
ies traitement radicaux, y compris
par amputation des FAV des
membresies plus distales, puissent
aboutir de proche en proche a des
amputations de membre, les FAV
les plus proximales étant masquées
avant chaque amputation par la FAV
I3 plus distale voleuse, mals se réve-
lantensuite, le vol étant supprimé

» Effets plurifactoriels.

L3 suppression comme |'oblitéra-
tion étendue de I'artére apparem-
ment donneuse aura pour effet soit
d'entrainer une nécrose tissulaire
d‘aval, favorisant de multiples néo-
valsseaux qul a terme pourront
rendre a nouveau fonctionnelle 1a
fistule, solt, supprimant son effet
de flux compétitif, de rendre fonc-
tionnels des pédicules collatéraux
potentiellement donneurs.

La destruction comme |'oblitéra-
tion de 12 veine ou des veines de
retour peuvent étre inefficaces, des
collatérales veineuses préalable-
ment non préférentielles pouvant
assurer ce meéme retour. S, au
contraire, elles sont hémodyna-
miquement efficaces, ellgs seront
responsables d'une hyperpres-
sion intravasculaire et transmu-
rzle dans la micracireulatinn

d'amont. Cette hyperpression
transmurate entrainera non seule-
ment une ouverture plus impor-
tante des microfistules patholo-
glques congénitales éventueilement
associées, mais auss! les micro-
shunts physiologiques, aggravant
les troubles trophiques et favori-
sant Ia nécrose comme les saigne-
ments.

La contention globale en amont
€t au niveau des FAV réglée au
Doppler permet de constater, pour
une pression donnée qui est variabie
selon le débit des FAV, une norma-
lisation des résistances circulatoires
sans perturber les débits distaux.
Cela semble dl 3 Ja compression
veineuse giobale qui rédult le débit
enaugmentant lesrésistances dans
le territoire veineux. L'absence de
complications réelles, et notam-
ment trophiques, auxquelies on
pourralt s'attendre en raison de
I'nyperpression ainsl provogquée
dans la microcirculation g'amont,
peut s'expliquer comme suit

La contention ne provoque pas
seulement une hyperpression
endoluminale dans ia microcircu-
lation en augmentant ia résistance
au retour veineux, condition néces-
saire de Ia réduction du gébit de
fistule, elle exerce auss| une contre-
pression globale extraluminale sur
cette méme microcirculation, ce
qul a pour effet de rédulre |a pres-
sion transmurale. Hors c'est bien
cette pression transmurale gue l'on
rmesure par Ia différence entre les
pression intra- et extraluminales
Qui, par ses exceés, entraine une
souffrance tissulaire et la dilatation
desvaisseaux. Quand cette conten-
tion peut étre tolérée a un niveau
suffisant et prolongée sur des mois,
Il semble blen que I'évolutivité se
stabllise et que |es troubles
trophiques cutaneés régressent
souvent. Parfois, on peut avoir Ia
surprise de constater une réduc-
tion notable du débit alors méme

que la contention est dtée. 'l est
assP? o« farlle » rde rnmnranciea |a
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Hémodynamique des FAV mul-
tiples

Considérons un schéma simpie
d'association de plusieurs fistules,
qu'elies soient de type identique ou
différent.

L'effet de vol (figures 17 A et B)

Ondit qu'lly 3 « vol » quand le débit
etlapressionchutentenavald'une
lésion dite « voleuse ». C'est-3-dire
quand cette Iésion « détourne » ung
certaine quantité de débit au profit

Figure 17 B. Effet de vol et circuit
hémodynamique.

Sion assimiiele gradient de pression
aladifférence ge potentiel électrique
et le débit a I'intensité de courant
électrique, les calculs ne sont que
partieliement semblables avec ceux
de la figure 17 A

La différence vient de ce que le
comportement des résistances élec-

d’'unvaisseau, et donc au détriment
d'un autre.

Quelies sont les conditions néces-
saires a un « vol » 7 |l faut simple-
ment que I'axe donneur principal
soit dans des conditions telles gqu'll
ne pulsse assurer un debit « normal »
dans |'axe « volé » en ralson de Ia
présence de la lésion « voleuse »

Autrement dit, || faut que Ia lésion
provoque une perte de charge dans
I'axe donneur principal, de sorte

triques est différent de celul des
résistances hydrauliques. Une résis-
tance électrique reste laméme quel
gue soit Je débit du courant, alors
qu’une résistance hydrodynamique
est proportionnelle au débit du fluide
qul la traverse dans la mesure ou le
flulde n'est jJamais parfalt et que se
produlsent des perturbations supple-
mentaires (turbulences notamment)

qu'elle retentisse sur 'axe vole

Si nous assimilons ce phénomene
hémodynamigue a un phénomene
électrique, nous direns que tout
se passe comme si, de deux résis-
tances en paralléle, |'une venalt a
chuter au point d'entrainer une
chute de débit (d'intensité! dans
I‘autre. Pour abtenir ce effet élec-
trique, Il faut nécessairement placer
en amont une résistance en sérig

entrainant une perte de charge
accrue On comprend ainsl pourguol
les réductions des résistances d'aval
en augmentant le débit dans I'axe
donneur vont augmenter refative-
ment les résistances d'amaont (pertes
de charge par hyperdébit), vont
aggraver le vol, mais que leur
augmentation valeréagulre notabie:
ment
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et proportionneliement 3 son impor-
tance

- une augmentation de débit et
donc de vitesse circulatoire dans
I'artére afférente qul augmente
de longueur et de calibre sans doute
parlibération de facteurs pariétaux
dilatateurs sous |'effet des phéno-

Figure 17 A_Effet de vol et circult élec-
trique. Le débit du courant dans
chaque résistance en parailéle est
proportionnel a I1a différence de
potentiel entre fes deux bornes du
générateur moins la différence de
potentiel entre les extrémités de |a
résistance d'amont en sérle, ainsl
qu’au rapport entre les autres résis
tances en série et elle-méme. Cela
veut dire que la perte d'Iintensité dans
chacune des résistances en série reste

dssvsssliansalilinmmant Ansla nar

menes de cisalllement pariétal ;

- une augmentation de débit et de
pression dans la veine efférente
entrainant sa dilatation.

Elle prodult des effets plus partl-
culiers selon son type.

- Quand la FAV est tronculaire, elle
provoque un effet de vol dans le

et qu'll n'y a pas de vol de l'une par
l"autre, mais que c’est la résistance
d‘amont en série qul « vole » plus ou
moeins du courant selon son Impor-
tance en falsant chuterlatension. On
ne peut faire varier l'intensité tle débit
de courant) en Ry €t Rz qu’en chan-
geant les valeurs de Ry. On volt aussi,
selon la formule conforme a ia lol
d‘0hm, que si I'on considére que Ry
est le shunt, le débit ou Intensité Iz

wariacs dane ta vhrietunra Do dane lar

réseau artérlel d'aval en gébit
comme en pression

- Quand la FAV est réticulaire, elle
provoque un effet de vol dans les
caplllaires d’aval

- Quand ia fistule est caplilaire, elle
s'accompagne nécessalrement
d'une dilatation capiliaire.

conditions suivantes : Il augmentera
avec la alfférence de potentiel du
générateur et avec 'augmentation
delarésistance Rydansle shunt. Cela
veut blen dire que plus fa résistance
Rz du shunt sera basse plus elle
« volera » le débit de courant dans
Rg. a condition que la résistance en
série Rq d'amont ne soit pas nulle,
Onvoitaussique plusiarésistance Ry
seraélevée plus le débit dans Ry et Ry
sera bas, mais e vol sera néanmoins

nlur imanrtant an valaor ralativa
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glles entraineront des angiomes
caplilaires ou télangiectasies

« Au stade réticulaire, des fistules
artério-veineusesse forment entre
velnules et arterioles

* Au stade tronculaire s'etabli-
ront des communications directes
entre les troncs artériels et velneux

Il est bien évident que ces malfor-
mations peuvent se combiner entre
elles. llest moins évigent, mais pour-
tant « hémodynamiquement »
logique, que certaines malforma-
tions ou plus Justement certaines
difformités vasculaires assoclées,
qu'll s’aglsse notamment des
dolicho-artéres d'amont ou des
ectasies veinguses d'aval, ne soient
qQue la conséquence de ces malfor-
mations dysembryogénétiques
proprement dites

On peut 3ussi supposer que ces
malformations auront des aspects
et des conséquences particuliers,
non seulement selon le stade
embryogénétique de leur survenue
mais aussi selon le tissu ou I'organe
dans lesquels elles seront survenues

En effet, I'environnement tissulaire
pourrait blen étre déterminant dans
le déveioppement et les manifes-
tations d'une anomalle artério-
velneuse, Ainsi, la grande diversité
apparente de ces malformations
pourrait-elie se réduire & des caté-
gories plus simples et moins
nombreuses

Anomalies primaires et secon-
daires

On peut aussi legitimement se
demander sl es peints communs
comme les différences entre les
fistules artério-veineuses acquises
et les fistules artério-velneuses
conagenitaies pourralent mieux expli-
queria physiopathologle et le génie
evolutif de chacune de ces deux
catégories Les manifestations
hémodynamigues sont de méme
type ; débit artériel et veineux a 1a
fols excessif et non réactif 2 laréqu-
lation neuro-humorale. C'est ce que
semblie démaontrer le tableau
clinique et hémodynamigue habi-

tiial Mae fernlae artdrin vsins icae

acquises (traumatiques ou théra-
peutiques) qul entrainent des dila-
tatlons des valsseaux afférents et
efférents. Les allongements de
membre pourraient eux aussi étre
secondalres, carméme en l'absence
d’'atteinte velneuse obstructive
proprement dite, |a pression exces-
sive sur le versant veineux provo-
quée par la fistule pourralt avoir le
méme effet

Facteurs d'evolutivite

Les FAV acquises sont en général
traumatiques. Les FAV congénitales
sont parfois cliniquement évidentes
4 la naissance, mais elles peuvent
aussl n'étre révelées que bien plus
tard par un traumatisme ou un
épisode de Ia vie génitale de la
femme (grossesse surtout!, comme
si elles etalent restées quiescentes

Jusque-ia, Hélas, ies différences

entre fistules acquises et congeéni-
tales ne s'arrétent pas 13

En effet, sl Ia cure chirurgicaie ou
I'embolisation des fistules AV
acquises sont en général définitives,
c'est bien souvent le contraire qui
se passe pour les fistules AV congé-
nitaies. Dans ces derniéres, les
succés immeédiats sont fréquents,
mais les récidives a court terme avec
aggravation le sont tout autant. Tout
se passe comme sl ces maiforma-
tions « proliféraient » dés la moindre
agression, traumatique {acciden-
telle, latrogene) ou hocrmonale
(grossessel, etc. C'est particuliére-
ment dans ce domaine qu’une
meilleure compréhension de la
physiopatholegie serait 1a bien-
venue Comme nous|'avonsdit, les
traitements par embolisation ou
chirurgie directe des FAV acquises
sont en général pieinement effi-
caces d'embiée et définitifs. Les
mémes traltements appliqués aux
FAV congénitaies sont 10in d'étre
aussisatisfaisants, sembiant méme
souvent aggraver secondairement
la maladie aprés une victolre briliante
mais bréve Ceci amene a réfléchir
selon deux hypaothéses. Soit on
SUPPOoSe que ces FAV congénitales

Ant s Aunb #ivird fsenanra far oina

possible anglogenése pathologique
Se prolongeant par poussées apres
13 naissance et plus volontiers 3
'occasiond’'un traumatisme oud’un
épisode de la vie génitale, et dans
ce cas Il ne resterait qu'a trouver le
« facteur humoral ou tissulaire »
responsable. Soit onconsidere qu'il
s‘agit d'évolutivité liée a la mise en
activité hémodynamique de fistules
artério-veinguses préexistantes,
mais qul sont restees Jusque-la
« Inactives » Sitel étalt le cas, Il ne
resterait plus qu'a en expliquer le
mécanisme. Cette derniére hypo-
theése pourrait falre I'objet du
modeie theorique sulvant

Modeéle théorique

du fonctionnement et
des complications
eévolutives des FAV
congeénitales a partir
de considérations

sur I'némodynamique
des FAV

Hémodynamique des FAV uniques
« Les gebits.

Le gradient de pression entre le
secteur arténiel et le secteur veinaux
est egal 3 leur différence de pres-
sion et estorienté de ia valeur la plus
élevée vers la valeur 1a plus basse. |l
provogue un debit entre ies deux
secteurs proportionnels a la diffé-
rence de pression et est inverse-
ment proportionnel aux résistances
circulatolres interposées entre ces
2 secteurs. Cette Interface est
normalement constituée par le
secteur microcirculatolire qui
module le débit par régulation
neuro-humorale de ses résistances
Les FAV sont des « trous » perces
dans ce secteur, dont le calibre reste
apeu prasconstant, guelle gue solt
sa tallie en raison de son inapti-
tude a réaqgir a 1a réegulation neuro-
humorale. Pour cette raison, leurs
variations de debit dependront
uniquement du gradient de pres-
sion

* Les conséquences.

lina CAV antraina Aane trae lae Aac
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V - LES MALFOR-
MATIONS ARTERIO-

VEINEUSES

A - PHYSIOPATHOLOGIE

Définition

Pour des raisons physiopatholo-
giques et notamment hémaodyna-
miques, Il peut étre tout 3 |a fols
logique et pratique de définir
comme malformations artério-
veineuses congénitales toutes celles
qulentrainent une communication
entre les réseaux artériels d'une part
et velneux d'autre part, communi-
cation anormaie a la fois par son
débit excessif et par son absence
de régulation neuro-humoraie en
rapport avec une dysangiopoigse
embryogénétique.

Ainsi, les anomalies tant micro- que
macrocirculatoires entrent natu-
rellement dans ce cadre de malfor-
mations. Ces communications sont
appelées indifféremment fistules
ou shunts artério-velneux, ou
encore anglomes artério-velneux

Embryologie

Les perturbations embryologigues
qul en sont la cause peuvent étre
décrites et expliquées par e stade
embryogénétique de leur survenue.
Al'état normal, ala fin de I'embryo-
genese, || n'existe de communica-
tion qu’entre |es artérioles et les
veinules au moyen des capiliaires
d'une part et des métartérioles et
autres canaux variables selon les
organes. La régulation du débit y est
assurée par des structures muscu-
laires parlétales lisses sous contréle
neuro-humoral.

Daprés André, les anomailies malfor-
matives tiendraient leurs caractéres
distincts du stade embrycgeénetique
de leur survenue sous la forme
sulvante.

» Au stade lacunaire, elles seront
de type cavernomateux (poches

vasculaires a parol Indifférenciéel
e Anr ctarde ranillaire (nlavifarmes)
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petits troubles traphiques superfi-
ciels distaux.

« Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre Inférleur
droit,

- Troncs artériels ;

* toutes ies artéres sont en place
sans anomalie morphologique |

« flux artériels normaux, c'est-a-dire
moduiation normale des vitesses .
* résistances circulatoires normales
au repos, sans fiux diastollque
notabie.

- Troncs veineux profonds.
Régullers jusqu‘a la veine cave infé-
rieure comprise, mais de gros callbre
et de flux rétrogrades importants
en diastole musculaire lors des
manceuvres. En échoagraphie 3
haute définition, on ne visualise
aucun jeu valvulaire velneux

- Troncs velneux superficiels.
Manceuvres de compression ma-
nuelie et manceuvre de Parana

« L3 saphene externe est modeére-
ment augmentée de calibre, de flux
normaux. Des jeux valvulaires sont
visibles

« L3 saphéne interne est de gros
calibre mals réguliére avec des flux
normaux et guelques jeux valvu-
laires visibles en haute définition

« Synthese diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

Ils'agit bien évidement d'uneincon-
tinence veineuse profonde congé-
nitale par agénésie, |l est tout aussl
clair que seule une contention
pourra empécher ou réduire une
agégradation évolutive en diminuant
le « volume mort » et |a pression
transmurale. Naoter que I'absence
de reflux diastoligue des saphénes
ne peut pas étre suffisante pour
affirmer I'intégrité fonctionnelle
desvalvulessuperficielles. En effet,
méme en |'absence de valvules
superficielles, le refluxiors de la dias-
tole musculaire peut ne pas avoir
lleu. L3 raison en est que |a pres-
sion peut rester plus élevée dansies

troncs velneux profonds que dans .

les veines superficielles lors de ia

Adiactnla vahnilncmiecualaira
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Cimura 1A ODranra.cundrama fda VTV Irartancanhia A)

(AR} du pourtour de [a rotule et de
la face Interne du genou, sus- mais
surtout sous-aponevrotique, infil-
trant les muscles et s'étendant
Jusqu'a 13 capsule articulaire avec des
formations calcifiées correspondant
2 des phiébolithes séquellaires de
poussées de thromboses locales
responsables des douleurs algués.
Le drainage se falt par la branche
supérieure et antérleure de cuisse,
mais mal en ralson du refiux, ainsi
que par des branches non refluantes
du tronc saphénien de cuisse.

«» Synthése diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

1| s°agit donc ici d°un angiome « racé-
meux » articulalre du genou gauche,

infiltrant, sous tension, agarave par
le reflux d'une énorme branche
antérieure de culsse de la saphéne
interne. Le margquage sous écho-
Doppler des drainages déficients,
voire aoggravants, aboutira 3 une
réduction de 1a tension et de ses
conséquences sur la fonction et le
volume de la cuisse et du genou

L‘extirpation profonde dei‘angiome
velneux racémeux proprement dit
serait ici difficile en raison de l'infil-
tration des parties molies et de ia
participation lymphatique. Elle n‘est
pPas non Plus sans risque quant 2 13
fonction de I"articulation, et elle ne
sera envisagée que si, malgré cette
premiére chirurgie hémodynamique
et la contention, les complications
évolutives, notamment hémorra-
giquesa l'intérieur de I'articulation,
devalent se poursuivre

CARTOGRAPHIE

DES AVALVULATIONS
CONGENITALES :
CARTOGRAPHIE N°6
(FIGURE 16)

Un adolescent de 15 ans présente
une augmentation globale du
volume symétrigue des deux
membres Inférieurs avec des
saphénes trop « visibles » pour son
age, mals sans varices évidentes,

Hine necantalir markérda maic riec
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Figure 13 Pseudo-syndrome de KTV (cartographie 3).

de ces gestes, en marquant le plus
possible en dehors des zones fragiles
de lI'angiome et en effectuant de 3
4 5s58ances opératoires 44 ou 6 mols
d’intervalie, s'adressant d'abord aux
shunts les plus hauts et |les plus
importants, puls aux autres situés
pius bas. Supprimer a tout prix les
varices et/ou les perforantes aboutit
3 des poussées eéyolutives de
I'angiome plan qui se draine mal et
développe de nouvelles voles de
reflux encore plus anarchiques que
precédemment

CARTOGRAPHIE N°5
(FIGURE 15)

Jeune femme de 21ansprésentant
depuls I'enfance un gros genou
gauche, sans allongement Impor-
tant du membre, sansanomalie de
la jambe, une culsse modérément
augmentée de volume, un lymphan-
giome caplifaire circonscrit au tiers
inférieur et antérieur de culsse, des
pesanteurs du genou et quelques
episodes doulourgux algus.

= Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre inférieur
droit

- Troncs artérlels :

* toutes les artéres sont en place
sans anomaiie morphologique ;

« flux arténels normaux, c'est-a-dire
maodulation normale des vitesses ;
« résistancescirculatoires normaies
au repos, sans flux dlastolique
notable

- Troncs velneux profonds :
normaux Jusqu’ala veine cave infé-
rieure comprise

- Troncs velneux superficiels.
Manceuvres de compression
manuelie et manceuvre de Parana
* La sapheéne externe (SE) est
normale,

« L3 saphéne Interne (Sl est normale
sauf au niveau de la branche supé-
rieure et antérieure de culsse (5A)
qui est énorme et refluante par ia
valvule ostiale incontinente

* Analome veineux « racémeux »
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la compensation par e « Palma »
spontané doivent donc étre impe-
rativement respectées. Le traite-
mentde |'uicére malléolaire, quine
guérit pas malgré le port assidu
d'une contention depuis des
années, peut s'envisager cependant
au prixd'un geste peu aaressif sous
anesthésie locale aprés marquage
de [a peau sous écha-Doppler. Ce
geste pourra porter dansun premier
temps sur 1a saphene Interne de
Jambe refluante et rétrograce juste
au-desscus de |a perforante de
jambe (PR) qui alimente ce reflux
Ultérieurement, on pourra, sila pres-
sion dans la perforante etait trop
forte et contournalt cette inter-
ruption, intervenir directement sur
cette perforante pour la sectionner
entre deux ligatures au filnon résor-
bable. Aucun geste sur les autres
veines superficielles n‘est possible
en ralson de leur caractére non
sgulement vicariant de I'atteinte
profonde, mals aussi drainant de
I"angiome pian. En revanche, on
peut envisager « 5ans risques » une
cure CHIVA particuliere des varices
dumembre inférieur gauche. Cette
cure consistera a interrompre
simpiement apreés margquage sous
echo-Doppler le tronc saphénien de
culsse en amont de la confluence
du«Palma» Al etla branche poste-
rieure de jambe (BP) 353 confluence
avec e tronc saphéne interne

CARTOGRAPHIE DES
PSEUDO-SYNDROMES DE
KTW : CARTOGRAPHIE N° 3
(FIGURE 13)

Enfant de 9 ans présentant un
angiome plan de la face Interne de
culsse droite et du scrotum avec des
« varices » congénltales du tronc
saphene Interne de gros calibre

« Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre Inférieur
aroit

- Troncs artériels :

sans anomalie morphologique

» flux artériels normaux, ¢’est-a3-dire
modulation normale des vitesses |
« résistances circulatoires normaies
au repos, sans flux diastolique
notable, sauf résistances moderé-
ment abaissées au Doppler a
fréquence elevée au niveau de
I'angiome plan

- Troncs veineux profonds
normaux

- Troncs veineux superficiels.
Manceuvres de compression
manuelle et manceuvre de Parana
La sapheéne externe est normale
La saphé&ne interne : la crosse est
antérograde et non refluante, le
tronc de culsse et e tronc de Jambe
sont de gros calibre, non refluants
mais retrogrades et Incontinents sur
toutel'étendue, drainant!'angiome
plan de cuisse. |l existe une bonne
perforante de dralnage antérograde
au guart supérieur de jambe (P).

« Synthése diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

La pression hydrostatique au niveau
du tronc saphénien de 1a jambe
accentuée par le débit de drainage
de I'angiome plan entraine un dila-
tation importante, ainsi qu'un
cedéme et une hypersudation, Une
section ligature de |3 saphéne
interne de jJambe en amont de |a
perforante de drainage (P)
permettra d’ameéliorer 1a situation
distale tout en préservant un dral-
nage correct de I'angiome plan,

CARTOGRAPHIE N°4
(FIGURE 14)

Adoclescente de 15 ans présentant
un angiome plan étendu du
membre inférieur droit, Intéressant
la fesse, la cuisse et 12 Jambe, a
prédominance externe, une
augmentation globale de volume
dgumembre et du pied, des« vances»
ge gros calibre visibles seulement
au niveau de |a jJambe et du pled

« Description anatomo-fonction-

Topographie : membre inférieur
droit

- Troncs artériels :

* toutes les artéres sont en place
sans anomalie morphologique ;

« flux artériels normaux, ¢'est-a3-dire
rmodulation normale des vitesses ;
« résistances circulatoires normales
au repos, sans flux diastolique
notabie, sauf résistances moderé-
ment abajssées au Doppler a
fréquence élevée au niveau de
I'angiome plan

- Troncs velneux profonds :
narmaux sur toute leur étendue a
I'exception d'une Importante
ectasie avec incontinence de la veine
du soléaire (S}

- Troncs veineux superficlels.
Manteuvres de compression
manuelie et manceuvre de Parana
Lasaphéne exterme (SE) est normale
Lasaphéne Interne (S1) est normaie
bien qu'un peu dilatée
Enrevanche, il existe de nomboreuses
veines dllatées et Irréguliéres,
notamment surle trajet de [a veine
marginale externe (M) {qui norma-
lement régresse avant Ia nalssance),
sUs- et sous-aponevrotiques
alimentées par et allmentant des
shunts profonds et superficlels
etagés depuis 1a partie haute et
externe de culsse jusqu'a une tres
grosse perforante de 1a velne du
soléaire en passant par des perfo-
rantes du genou. Les manceuvres
rmontrent que i majorite aes perfo-
rantes sont refluantes

« Synthése diagnostique et consé-
quences thérapeutiques

La stratégle thérapeutique dolt tenir
compte de trols impératifs. Rédulire
1a colonne de pression en la frac-
tionnant, déconnecter les shunts
veino-veineux tout en préservant
le drainage de Ia peau et surtout
de I'angiome plan, Les principes
généraux de ia cure CHIVA s'appll-
quent parfaltement a cette situa-
tion. On Interrompra pour cela les
veines rétrogrades et refluantes au-
dessous des perforantes aprés
marquage sous écho-Doppler. Mais
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Figure 12_ Syndrome de KTV compliqué (cartographie 2}

quences thérapeutiques racine du membre inférieurgauche | sées « varices » congénitales. Ce
Letronc delasaphéneintemedroite | en ralson de i'absence de crosse | geste a eu pour conségquence une
draine a lui seul le pied et ia Jambe. | consécutive aunecrossectomiequl, | aggravation des troubles de drai- .
llsedraineasontourparun«Paimas» | de toute évidence, a été faite & | nage profond et superficiel du
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notable, sauf résistances moderé-
ment abaissées au Doppler a
fréquence élevée au niveau de
|'angiome plan.

- Troncs veineux profonds :

* |a veine poplitée (P) n'est pas
visible sur toute son étendue ;

« laveine femorale superficielie (F5)
est hypoplasique mais continente
lors des compressions et de 13
manceuvre de Parana

« |5 autres veines du membre Infé-
rieur sont continentes et de calibre
normal jusqu‘a 3 velne cave Infe-
rieure comprise al'exceptiond’'une
incontinenceavec refiuxde laveine
tiblale postérieure (TP} de gros
calibre lors de 1a mancuvre de
Parana

- Troncs veineux superficiels.
Manceuvres de compression
manuelle et manceuvre de Parana
« Lasaphene externe est de calibre
normal, antérograde et non refluante
auniveaudu tronc. La crosse saphene
externe est de gros calibre et
refluante vers la veine de Glacomini
qui est de gros calibre, refluante
mals antérograde, rejoignant 1a
saphéne interne au tiers supérieur
de cuisse, assurant un fiux suppléant
a I'aplasie veinguse poplitée et
fémoraie superficielle partielie

« La saphéne Interne. Le tronc est
rectiligne, antérograde sur toute
son étendue maisrefluant, alimenté
par la veine tibiale posterieure via
deux perforantes de reflux assurant
un flux de suppléance 3 I'aplasie
veineuse poplitée. Une branche
postérieure {BP) de jambe tor-
tueuse, rétrograde et refiuante, se
draine dans une perforante jJumelle
de gros calibre mais non refluante
en systoie comme en diastole

« Synthése diagnostique et conse-
quences thérapeutiques

Les troncs et crosses saphénes et
ia veine de Glacomini qul se presen-
talent cliniquement comme des
«varices » congénitales dolvent étre
respectés en ralsen de leur fonction
ge suppléance Ici capitale,

Seule 12 varice de 1a branche posteé-
rieure du mollet peut étre inter-

saphéneinternecar elle est refluante
et retragrade sans effet vicariant,
réalisant une varice « banale », En
revanche, |l vaudra mieux l'inter-
rompre et non I'extirper car elle
draine I'anglome plan. Ungdéfaut de
drainage entrainerait une accen-
tuation de I'angiome et le déve-
loppement d’autres varices
L'augmentation du volume et de
la longueur du membre traduit
toutefois une pression velneuse trop
#levée malgré les veines vicariantes
Pour cette raison, une contention
glastique, en rédulsant la pression
transmurale, protégera les tissusde
Ia dégradation trophique et de
I'ecedéme. Enfin, un geste ortho-
pédique surles cartilages de conju-
gaison du genou pourra étre envi-
sagé si I'allongement du membre
se revele trop important

CARTOGRAPHIE N°2
(FIGURE 12)

IIs‘agit d'une patiente de 36 ans qui
présente des varices bilatérales des
membres Inférieurs, un cedeme
avec allongement moderé et
anglome plan étendu, ainsi qu'un
ulcére malléalaire interne du
membre inférieur droit. Une inter-
vention non précisée a eté prati-
quée 3 droite a I'age de 17 ans

« Description anatomo-fonction-
nelle

1-Topographie : membre inférieur
droit

- Troncs artériels :

= toutes les artéres sont en place
sans anomalle merphoicgique |

« flux artériels normaux, c'est-a-aire
modulation normale des vitesses ;
s résistances circulatoires normales
au repos, sans flux dlastolique
notable, sauf résistances modére-
ment abaissées au Doppler a
fréquence élevée au niveau de
I'angiome plan

- Troncs veineux profonds :

« |3 veine poplitée (P) n'est pas
visible sur toute son étendue ;

est hypoplasique mais continente
lors des compressions et de la
manceuvre de Parana ;

« igs gutres veinesdu membre infé-
rieur sont continentes et de calibre
normal Jusqu’a 13 veine cave infe-
rieure comprise al'exceptiond’une
incontinence avec reflux lors de 12
manceuvre de Parana de la veine
tibiale postérieure (TP) qul est de
gros calibre

- Troncs veineux superficieis.
Manceuvres de compression
manuelle et manceuvre de Parana
« La saphéne externe {SE) est de
petit calibre, antérograde et non
refluante au niveau du tronc. La
Crosse saphéne externe est petite
et continente

« Lasapheéne interne (S ; la crosse
est absente, le tronc est recti-
ligne, antérograde sur toute son
etendue mals refluant, alimenté par
la velne tibiale postérieure (TP} via
deux perforantes de reflux qui assu-
rent une vole de suppléance a
|'apiasie veineuse poplitée, Seul le
tronc saphéne interne de jambe est
rétrograde au tlers inférieur sousia
perforante refluante la plus distale
et « alimentant » I'uicére

La saphéne Interne, en |'absence
de crosse, se draine par une grosse
veine honteuse externe (HE) dilatée
vers |13 crosse sapheéne interne
gauche, puis Ia veine femorale
communeé gauche via des = varices »
publennes et périnéales

2 - Topographie : membre Inférieur
gauche

- Troncs artériels : anatomiquement
et fonctionnellement normaux

- Troncs veineux profonds :
normaux

- Troncs veineux superficiels :

« saphéne externe normale (SEl ;
« saphéneinterne (S) : ectasie avec
incontinence et reflux, avec fluxre-
trograde de la crosse, du tronc de
cuisse et ge la branche postérieure
dejambe (BP). Tronc de jambe nor-
mal. Perforante antérograde de ren-
trée a la Jonction tronc saphéne in-
terne-branche postérieure de jambe

- P - Ml dacaiuae
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Figure 11. Syndrome de KTV (cartographle 1),

A = anninma nfan D -~ narénrantac

REALISATION
DES CARTOGRAPHIES

« La cartographie velneuse anatomi-
que et hémodynamique décrite
avec la cure CHIVA s'applique par-
faitement aux malformations
veineuses congénitales, tant dans
ses modalités diagnostiques que
theérapeutigues.

« Lacartographie constitue le docu-
ment le plus important car e pius
utile.

« L3 cartographie doit représenter
les configurations anatomique et
hémaodynamigue de 13 maladie,
condition indispensable 3 une bonne
qualite du diagnostic, mals aussl aux
décislons thérapeutiques iogiques

« La cartographie précéde et guide
le marquage cutane permettant des
gestes interventionnels a ia fois plus
précis et moins traumatisants.

s L3 multiplicité des varlantes Indl-
viduelies ne permet pas de les
décrire toutes, Nous montrerons i
quelques cas particuliers démons-
tratifs des groupements nosoio-
gigues auxquels lis appartiennent.

CARTOGRAPHIE

DES SYNDROMES DE KTW :
CARTOGRAPHIE N°1
(FIGURE 11)

Il s"agit d'une enfant de 9 ans dont
le membre Inférieur droit est plus
long et plus volumineux que le
gauche et chez laquelle |e déve-
loppement d'une « varice » 3
déclenché la consultation. Seul un
anglome plan modérément étendu
&tait connu depuls la naissance.

= Description anatomo-fonction-
nelle

Topographie : membre inférieur
droit.

- Troncs artériels ;

« toutes Ies artéres sont en place
sans anomalle morphologique ;

« flux artériets normaux, c'est-a-dire
modulation normale des vitesses ;
« rés|stances circulatoires normales
au renns sans Fluy dlasralinge
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* Manceuvres (figure 10)

- L3 manceuvre de Vaisalva est en
général inutile car peu efficace
-2 compression des velnesd'avaia
la racine du membre permet facile-
mentd'accentuer ie gonflement des
maiformations, favarisant le repéra-
ge desdysplasies, notamment dans
es muscies, et de leurs rapportsavec
les pédicutes normaux ainsi qu‘avec
les voles principales de drainage

- La compression directe enfin sous
la sonde d'échographie permet de
vider le sang des malformations
veineuses, les distinguant des
formations liquidiennes non circu-
lantes, tels les kystes, permettant
de mieux individualiser les thrombus
récents ou anclens sous forme de
phiébolithes caicifiés

« Diagnostics différentiels

Ils ne se posent réellement que
devant d’autres formations liqui-
diennes. Les formations liquidiennes
tumorales, infectieuses kys-tiques
des membres supeérieurs ne sont
pas circulantes et sont tres peu ou
non dépressibles. Le diagnostic
difféerentiel avec les kystes syno-
viaux, les hématomes et les adéno-
pathies est habituellement facile

= Les limites

Seules les maiformations veineuses
intra-osseuses ne peuvent pas étre
flablement explorées

* Thérapeutique

- Repérage et marquage cutane sous
echographie permettant les ponc-
tions, embolisations et chirurgie pius
précises

- Contrdie des thérapeutiques
thromboses, hématomes, réduc-
tion des cavités matformatives

EXPLORATION DES
MALFORMATIONS
VEINEUSES DES MEMBRES
INFERIEURS

Position du patient (figure 9C, D, E)
La mellleure position pour explorer

D T O T~ T

non seulement superficielies mais
aussl profondes, est |'orthostatisme

Cependant, hélas, cette posture
est souvent difficile a tenir ie temps
suffisant pour un examen complet,
notamment iong et difficlle dans les
formes étendues ou compiexes. En
gffet, les sujets font facilement des
lipothymies en raison de Iz seques-
tration sanguine posturale trés im-
portante dans des veinesdetresgros
calibre, C'est Ia raison pour laquelle
on commencera plutdt I'examen des
troncs velneux profonds en position
couchée ou demi-couchée puis
assise et enfin debout

* Les sondes

- Les sondes d'échographie et de
Doppler préférées serontde 7 4 12
MHz avec Interposition de poches a
eau pour les localisations cutanées
ou tres superficleiles

- Les sondes de fréquence plus basses
peuvent étre cependant Indispen-
sables, non seulement pour i'expio-
ration desveines pelvienneset cave,
mals aussi pour les culsses et les
moliets quand les membres sont trés
augmentés ge volume, ce qul est
assez souvent le cas

« Malformations le plus souvent
rencontrées

. Les incontinences veineuses
profondes congénitales paragénésie
valvulaire

- Les vrals syndromes de KTW

- Les « varices congénitales » sans
atteinte profonde obstructive, mais
associées 3 des angiomes plans, Inté-
ressant notamment (3 veine margl-
nale externe de cuisse

- Les « varices congenitales » sans
atteinte profonde obstructive, mals
associées a des anglomes velneux
« facémeux » articulaires, et pius parti-
culiéerement du genou

« Manceuvres (figure 10A, B, C)

- En position couchée et demi-
assise, les veines profondes sont
sulvies et comprimées sous lasonde
depuls 12 distalite jusgu'a la veine
cave inférieure, Les fiux spontanes

rant Anrenleteds o A ls racnieatioe

Les flux provoques sont ensuite
atudiés fors de Ia manceuvre de Val-
salva comme des compressions
manuelles d'amont et d'aval, Ceci
permet de repérer les thromboses,
ies aplasies, les hypoplasies et les
ectasles, ge méme que les Inconti-
nences les plus iImportantes Pour
I'exploration des veines hypogastri-
ques, dont I'exploration par Valsalva
et compressions abdominales peut
étre insuffisante, on pourraavec bé-
néfice y déclencher des chasses san-
guines en demandant au patient
deserrer simplement les fesses. (Ma-
neeuvre de chasse veineuse hypogas-
trique par contraction glutéopéri-
néale isométrique volontaire ou CVH.)
- En position assise, les jambes
pendantes hors de latable d'examen,
on peut affiner I'exploration des
Jambes et des pleds

- En orthostatisme, on visualisera
Ies veines profondes et superficielies
et I'on enreglstrera les flux sponta-
nés, ainsi que ies flux lors des com-
pressions manuelies d’amont, mals
surtout lors ges contractions muscu-
laires. Celles-ci peuvent étre obte-
nues en demandant au patient de
montersuria pointe des pleds, mais
les mouvements refatifs provoques
de la sonde rendent difficile voire
Impossible une étude suffisante
En revanche, on peut obtenir un
résultat bien meilleur en poussant et
en attirant alternativement par 1a
talile le patient vers sol, de quelgques
centimetres, rapidement mals légé-
rement, ce qula pour effet d‘obtenir
une contraction musculaire réflexe
proprioceptive presque isométrique
qul provoque une chasse veineuse
(systole puis diastole valvulo-muscu-
lalre) sans moblliser sensiblement 1a
sonde Imanceuvre de Parana, figure
100)

Ces manceuvres dynamiques sont
essentielles pour preciser les flux et
reflux dans les velnes superficielies
et profondes ainsi que dans les velnes
perforantes, de méme que pour
apprécier le caractére suppleéant
ad’‘une veine (souvent une saphéne)
aune aplasie ou hypoplasie veineuse

memlmnrda
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visualiser correctement dans leurs
extensions les plus profondes.

« Thérapeutique

- Repérage et marquage cutané
sous échographie permettant
chirurgie, ponctions et embolisa-
tlons plus précises

- Cantrile des thérapeutiques
thromboses, hématomes, réduc-
tion ges cavités maiformatives

EXPLORATION DES
MALFORMATIONS
VEINEUSES DES MEMBRES
SUPERIEURS

* La position du patient (figure 9
BetC)

- La visualisation de la maiformation
ainsi que ses rapports avec les autres
organes et tissus est favorisée par
I'examen du patient en position
assise qui permet de remplir au
mieux les poches de sang veineux
- Le passage en position couchée
{ou mieux en relevant e bras au
2énith) permet de mesurer le degré
de vidange posturale spontange des
diiatations

* Les sondes

Les sondes d'echographie et de
Doppler préféréesserontde 7312
MHz avec interposition de poches
aeau pour les locallsations cutanées
ou trés superficielies

« Maiformations le plus souvent
rencontrées

Il s"agit ie plus spuvent d’angiomes
vEelneux « racémeux » caricatu-
raux, peu ou pas fonctionnels, réall-
sant des grappes Infiltrant la peau,
les muscles et les paquets vasculo-
nerveux, pius ou moins étendus, du
bras et de I'avant-bras, plus rare-
ment de la main. |ls sont souvent
douloureux en raison de throm-
boses velneuses locales. lin'y a pas
d'obstacle fonctionnel 3 leur
exérese ou sclérose, mais iis sont de
traitement difficile en raison de leur
distribution anarchique sus- et sous-

M emtioag i~

A:compression directe par la sonde. B: compressions en amont et en aval de

ia enanda . manreuurs doe Darana




ENCYCLOPEDIE PRATIOUE D'ECHOTOMOGRAFPHIE ETYT DE DOPPLER VASCULAIRE

ment possible 1a stratégle comme
|a tactique des autres investigations
éventuellesainsi que des traitements,
Elle demande des techniques adap-
tées aux sieéges des malformations
ainsi qu'a leur type

EXPLORATION DES
MALFORMATIONS
VEINEUSES DE LA TETE
ET DU COU

« Position du patient (figure 9 A,
B, C)

-1avisuaiisation de la maiformation
alnsi que ses rapports avec les autres
organes et tissus est favorisée par Ia
position du patient en décubitus
dorsal déclive qui permet de remplir
au mieux les poches ge sang velneux,
- Le passage en position assise
permet de mesurer le degré de
vidange posturale spontanee des
dilatations.

+ Les sondes

Les sondes d’échographle et de
Doppler préféréesserontde 7312
MHz avec interposition de pochesa
eau pour ies localisations cutanees
ou trés superficielles

» Malformations les plus souvent
rencontrées

- AU niveau du cuir chevelu. Poches
veineuses de volume variable, mais
assez bien limitées, se vidant et se
remplissant lentement, tres superfi-
ciefles, rarement étendues a 1'os sur
lequel se dessine une banale
empreinte. Elies sont souvent bien
circonscrites et n‘ont pas de valeur
fonctionnelle. Elies sont donc faciles
a supprimer sans risque

- Au niveau de la face. Poches
VEINEeUses pouvant &tre de trés gros
volume, de vidange iente, y compris
en position assise, géformant levisage
et pouvant s'étendre dans toute
I'épaisseur de |2 joue ou se ramifier
dans 1a région oro-pharyngée. Bien
que leur absence de valeur fonc-
tionnelle ne s'oppose pas a leur
suppression, les difficuités techniques

T R T .

notamment ne rendent pastoujours
faclies les thérapeutiques interven-
tionneiles et chirurgicales

- Au niveau du cou. Quand elles sont
limitées au cou, lis'agit le plus sou-
vent de dilatations jugulaires sim-
ples. Cesdliatations parfois anévris-
males sont plus «inqulétantes » que
dangereuses. Elles ont de plus une
fonctlon de drainage Importante
Pour cesralsons, anreculeradevant
toute tentative de suppression.
Certains proposent des plasties de
réduction de calibre, déplagant le
probléme esthétique de 1a dilata-
tion sur celul d'une cicatrice

* Manceuvres (figure 10)

- La manceuvre de Valsalva permet,
notamment quand le décubitus
dorsal declive n'est pas possitie, de
gonfler de sang les malformations.
- La compression, quand elle est
possibie des velnes d’aval (juguidires
surtout) permet de repérer les voles

principales de drainage de la maifor-
mation

- La compression directe enfin sous
la sonde d'échographie permet de
vider le sang des malformations
veineuses, lesdistinguant des forma-
tions liquidiennes non circulantes,
tels les kystes, et permet-tant de
mieux individualiser les thrombus

+ Diagnostics différentiels
Formations liquidiennes . les forma-
tions liquidiennes tumorales, infec-
tieuses kystiques de Ia téte et du
COU ne sont pas circulantes et sont
trés peu ou non dépressibles

» Les limites

- Lesmalformations velneuses intra-
craniennes Isolées sont A circulation
lente et ne peuvent pas étre flable-
ment explorées

- Les maiformations de |a langue et
surtout de I'oropharynx peuvent
étre difficlies, volre Impossibles, 3
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* Flux antérogrades et rétro-
grades, reflux systoliques et dias-
toliques. Les quallficatifs de systo-
lique et diastolique définissent les
deux phases ge foncticnnement de
la pompe valvulo-musculaire
profonde activée soit parcompres-
sion manuelle, soit par contrac-
tion musculaire. La forme des flux
peut varier selon ces phases

« Flux et veines de suppléance ou
vicariants. l1s'aglt ges flux ainsi que
des veines qui les portent, et qul
compensent d'autres voles défi-
cientes

« Continence et Incontinence. Ce
sont les qualificatifs qui définissent
la capacité ou I'incapacité d'une
veine a empécher toute inversion
de flux. Cette capacité est lige 3 la
qualite des jeux valvulaires des
velnes. Cependant, une veine dont
les valvules sont absentes ou
détruites peut garder un flux ante-
rograde quelies que solent les
circonstances posturales et les
phases de la contraction musculaire
quand |'unidirectionnalité dges flux
est assurée et maintenue par un
gradient de pression unidirec-
tionnel

» Varices. Ce terme correspond
seulement a un aspect dilaté et tor-
tueux d'une veine comme l'indique
son étymologie et ne préjuge pasde
son fonctionnement héemodyna-
mique. Ainsl, une veine variqueuse
peut trés bien assurer une fonction
correcte et salutalre, alors qu'une
veine d'apparence normaie peut ne
pas fonctionner correctement

« Perforantes. Ce sont des veines
assurant les communications entre
les réseaux superficiel et profond
La direction du flux de ces commu-
nications est habltuellement anté-
rograde; sauf au niveau de la semelie
piantaire ou elle est physiologique-
ment a double sens selon les varia-
tions des gradients de pression. Elles
sont dites perforantes de refiux
quand leur sens est rétrograde et
refluant depuis le systeme profond
vers le systéme superficiel, Elles sont
dites perforantes de réentrée quand
l21ir eane et antérnnraris at non

refluant. Elles drainent alors en
geneéral une veine superficielle
refluante, antérograde ou non. Les
perforantes et les crosses sont dites
hémodynamiquement efficaces
quand elles gébouchent sur des
velnes profondes suffisamment
entourees de muscies squelettiques
pour que |I'effet de pompe aspirante
exercé par leur biais sur le réseau
superficiei soit suffisant. Elles sont
peu ou pas efficaces dans le cas
contraire

* Crosses. Uniques, mais parfols
multipies, elles ne sont en fait que
des perfarantes particuliéres en ce
que leur position anatomique,
contrairement 3 ces derniéres, est
assez constante. Elles ont la méme
signification fonctionneile

« Insuffisance veineuse. Terme
geénérique signifiant une anomalie
de la fonction veineuse concernant
safonction dedralnage. Elle est sou-
ventconfondue avec lesanomalies
morphologiques des veines. Nous
appellerons pour notre part insuf-
fisance veineuse tronculaire toute
anomalie ne permettant pas un drai-
nage constammentunidirectionnel
a débit et pression corrects

EN ECHOTOMOGRAPHIE
(DUPLEX OU TRIPLEX)

L'échotomographie repére les
formations veineuses

« en canfirmant leur caractére
iquide et circulant par leur dépres-
sibllité et vidange sous ia sonde ;

* enlessituant topographiguement
par rapport aux plans superficiel,
moyen et profond (Cutaneés, sous-
cutaneés, sous-aponévrotiques,
Intramusculaires, voire intra-psseux)
et aux organes avoisinants ;

* &n guldant e Doppier continu,
pulsé ou couleur ,

« endéterminant les complications
eventuelles (thromboses assocléees
0u non a des caicifications sous for-
me de phlébolithes, hématomes) ;
* 2n guidant les panctions a visée
évacuatrice ou thérapeutiques ;

* an ranfirmant lac hunnniaclee lae

aplasies et les ectasies profondes ;
« en etablissant avec le Doppler une
cartographie anatomique et hémo-
aynamique afin de déterminer les
stratégies et tactiques thérapeu-
tiques

REGLES GENERALES
DE LEXPLORATION
ECHO-DOPPLER DES MV

Premier temps de |'exploration, le
Doppler des axes artérlels a distance
comme au niveau de la malforma-
tlon veineuse est indispensable afin
d'éliminer une malformation arte-
rio-veineuse associée ou respon-
sable. La vélocimetrie Doppler des
artéres est habitueliement normale,
affirmant les caractéres exclusive-
ment velneux de 1a malformation
Clinique. Cependant, on pourra noter
des vitesses artenelies plus marquées
dans I'ensemble d'un membre hy-
pertrophié ou bien au volsinage ou
au niveau d’un angiome plan, mals
dans des limites de |13 « normaie »

L'exploration veineuse est menee
dans un deuxieme temps. Couplant
I'échotomographie au Doppler pulsé
et eventuellement au Doppler
couleur

Elle doit toujours rechercher

* une anomalie des troncs pro-
fonds : aplasies, hypopiasies, throm-
boses et incontinences par visuali-
sation et manceuvres (compression
directe, manceuyres de chasse ma-
nuelie ou par contraction muscu-
lalre) ;

= une anomalle des troncs veineux
superficiels sus- et Sous-aponeévro-
tiques, ainsl que dans les parties
molies et les articulations : ectasies,
thromboses, phiébolithes, vitesses
de vidange lente ou rapide, flux
rétrogrades et reflux ;

* gt se terminer par une description
topographique, volumeétrique et
hémodynamique précise, docu-
mentée par des schémas plus que
par des tirages d'échographies
toujours Incomplets et peu expli-

ritae afin Ao Adtarminas la b odlia
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Figure 7. Terminologie hémodynamique des flux velneux.

1 = flux antérograde. 2 = flux rétrograde. 3 = reflux. 4 - flux de réentrée. 5 = occlusion, 6 = flux vicariant.
S| = saphéne interne. SE = saphéne externe. TVP = troncs profonds. P = perforante. C » crosse.

A : conditions normales. B: reflux saphénien. C: occlusion veineuse profonde. D : occlusion de la crosse SI.

pal 3 “ o e

. Flgure 8. Pompe vaivulo-musculaire.,

A normalie en systole. B: normale en diastole. C: partieliement refluante en systole par Incontinence
D : totalement refluante en diastole par incontinence.
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Figure 5. Pseudo-syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber : forme superficielle sus-aponévrotigue, « varice » aralnant

un anglome plan.
A: peau. B:- espace sous-cutané. C- aponévrose. D tronc veineux profond. £ : veine profonde normale. F: «varices .
G : anglome plan

i
(]

Flgure 6, Pseudo-syndrome de Klippel-Trenaunay-weber : forme « articulaire »
A:peau. B:espace sous-cutané, C:aponévrose. D: tronc veineux profond. E - velne profonde normale. F: «varices

£ - anninma vainany « rardmanv e W cansiatte nccanv
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Figure 3. Pseudo-syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber: forme superficielle sus- et sous-aponévrotique d'unanglome
velneux «racémeux » dralnant mal ou ¢ a un anglome plan

A peau. B espace sous-cutané, C: aponévrose, D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F. «varices
G : anglome plan

m !
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LG .lm JL e SN

Figure 4. Véritable syndrome de Kllppel-Trenaunay-Weber : allongement osseux, aplasie veineuse profonde, svarice»
vicarlante drainant 'angiome plan et les troncs velneux profonds d'amont,
A peau. 8 espace sous-cutané. C:aponévrose D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F - «varices
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Configurations maiformatives
plus fréquentes selon la locall-
sation

Au niveau de la téte et du cou.

Il s'aglt le plus souvent de lacs
velneux sous-cutanés, étendus en
profondeur, mal systématisés, de
type angiome veineux « racemeux »,
du cou et surtout de 1a face entrai-
nant un préjudice esthétique Impor-
tant, parfols associésa un angiome
plan, réalisant une tuméfaction
dépressible et s'accentuant en décli-
vité, pouvant entrainer des troubles
fonctionnels lorsqu'liss'étendent a
I'oro-pharyngo-larynx (figure 2}
En revanche, les localisations au
niveau du cuir chevelu sont moins
importantes, se présentant comme
des « pseudo-loupes » dépressibles
NOUS n'évoquerons pas les excep-
tionnels formes intracérébrales

Au niveau des membres.

* Anglomes veineux « racémeux »
des memores superieurs

« Incontinence veineuse profonde
par agénésie valvulaire

« \arices congénitales ainsl definies
en ralson de leur apparition dans
I'enfance mais sans autre caractére
permettant de les différencier des
varices dites essentielles
«Syndromes de KTW (figure 4)

* Pseuda-syndromes de KTW .

- angiomes plans Importants asso-
ciés a des varices congénitales inté-
ressant rarement des réseaux

saphéniens, plus souvent ecto-
plques avec anglome s racémeux »,
notamment de ia veine marginale
externe (figures 3 et s) ;

- varices congénitales des réseaux
saphéniens et/ou ectopiques en
rapport avec un anglome velneux
« racémeux » articulalre du genou
Ifigure 6}

Au niveau du tronc.

Les malformations superficielles
isolées sont plus rares et se resu-
ment a de petits anglomes veineux
« FACEMEeuUx »

Les malformations profondes sont
constituées de transpositions,
d'aplasies et d'hypoplasies qul
peuvent se traduire par des « vances
superficielies » qui ne sont en fait
que des collatérales vicariantes

EXPLORATION
ECHO-DOPPLER

AU DOPPLER

L'exploration des flux veineux au
Doppler continu, pulsé ou couleur
ne montre généralement pas de flux
spontanément mesurables car |15
sont tres lents

Les manceuvres de chasse par
compression manuelle ou contrac-
tion musculaire, particuliéres seton
la topographie, montrent ici des
vidanges lentes avec reflux dansies

velnes dystrophiques de type
anglome veineux « racémeux »

ailleurs des signes d'incontinence
et de reflux peu différents de ceux
que 'on rencontre dans les varices
banales ou encore une absence de
signal sur le trajet des troncs apla-
siques

Analyse hémodynamique et termi-
nologie des flux veineux (figures
7et8)

|l existe encore des confusionsdans
Ia terminclogie de I'hemodyna-
mique veineuse, ce quia pour effet
de broulller ia communication entre
les praticiens. Depuls quelques
années et notamment depuls la
description de la cure CHIVA, I'anatyse
et la terminologie hémodynamiques
de I'insuffisance veineuse se sont
affinées et précisees

» Flux antérogrades. La direction
des flux spontanés et proveques
s‘exarce dans le sens « normal »

c'est-a-dire le plus scuvent de 1a
distalité vers le coeur

« Flux rétrogrades. La direction des
flux spontanés et provoqués
s‘exerce dans le sens inverse des
flux antérogrades

« Les reflux. Dans les veines super-
ficielles, Il peut s'agir de flux ante-
rogrades ou rétrogrades, mais lis
drainent du sang veineux profond
vers les veines superficielies. Dans les
velnes profondes, I s'agit pratique-
ment toujours de flux rétrogrades

Flgure 2. Anglome velneux racémeux - infiltration possibie de tous les plans cutanés, sous-cutanés et profonds.
Connexions pauvres avec Ies veines normales, circulation lente
A peau. B - espace sous-cutané. C : aponévrose. D : tronc velneux normal. € : veine profonde normale. F : anglome
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toses, comme ia maladie de Rendu-
Qsler, peuvent &tre évoquées ici,
car, outre qu'elles peuvent étre Ia
cause d'hémorragies iImportantes,
elles sont aussl associées a des
malformations arténo-veineuses

IV - LES MALFORMA-

TIONS VEINEUSES

PHYSIOPATHOLOGIE

Les malformations velneuses
peuvent concerner les gros troncs
profonds des membres essentiel-
lement sous la forme d’'agénesies
valvuiaires et d'aplasie ou hypoplasie
tronculaire Quand elles atteignent
ies veines superficietles et muscu-
laires, elles prennent essentielle-
ment deux aspects

« Soit une forme d'angiame vetneux
« racemeux » (capiliaire ou caver-
neux), dysplasie en grappes anar-
chiques plus ou moins étendue en
surface et en profondeur, sus- et/ou
sous-aponévrotiques, s'Insinuant
dans les tissus et Intéressant rare-
ment les réseaux superficlels anato-
miques (systémes saphéniens
notamment),

« Soit un aspect de varces essen-
tielles classiques mais d'apparition
précoce

Ces diverses anomalies peuvent se
combiner, soulevant alors la ques-
tion de savoir si elles sont toutes
primaires d'emblée ou sl certaines
ne seraient que secondaires aux
autres qui seraient les veritables
malformations congénitales, Bien
qu'intéressante sur le plan theo-
rique, cette question n‘aurait pasce
place ici sl elle n'avait pasd'incidence
pratique tant diagnostique que
thérapeutique. En effet, une ou
plusieurs veines du réseau sapheé-
nien peuvent apparaitre dliatées,
incontinentes ounon, sansquel’on
puisse les définir comme des malfor-
mations congenitaies vrales iorsque
truit narte A nensar au'alles sont [a

conséquence d'un débit anormale-
ment élevé, soit parce qu'elles
compensent une agenesie pro

fonde, soit parce qu'elles drainent
un angiome artério-veineux

Danstous cescas, cesveines doivent
étre examinges sous l'aspect de leur
présence « utile » avant de deter-
miner une action thérapeutique qui
pourrait malencontreusement les
supprimer. Les effets de correction
radicale excessive de ces anoma-
lles et malformations pourraient
retentir sur la qualité de drainage
veineux, responsables non seule-
ment de troubles trophiques varies,
mais auss| ge I'allongement excessif
ges membres comme semble e
démontrer |'allongement osseux
d‘'un membre inférieur avec des
varices précoceschezl'enfant dont
la veine fémorale a été occluse 3 1a
nalssance par unaccident oe cathe-
térisme

En revanche, les formes « racé-
meuses » Isolées paraissent nette-
ment pius malformatives, contenant
beaucoup de sang veineux, mals
circulant trés peu, tout se passant
comme si les vaisseaux étaient trop
riches mals surtout dllatés en raison
de |'atonie parlétale. Aussi, le
provléme de leur préservation pour
des ralsons fonctionnelles ne se
posera-t-|l généralement pas

Les malformations veineuses se
taractensent donc par un develop-
pement anarchique et dystrophique
des reseaux veineux profond et
superficiel Il en résulte un dral-
nage veineux ancrmal d'une région
plus ou mMmoins étendue G'un
membre, de |a face, du cou ou du
tronc.

Cette anomalie de drainage est
essentieliement associée 3 une para-
doxale richesse excessive de tissus
velneux dilates et avalvulés, plus
Du molns bien connectés aux
réseaux principaux, aboutissant a
ges volumes importants de sang se
vidangeant mal et responsables
ge thromboses douloureuses,
i’ reriémes de stase avec iss rrnuhies

ET DE DOPPLER VASCULAIRE

fonctionnels et trophiques qui en
résultent

CLASSIFICATIONS

Les manifestations cliniques ainsique
la distribution variable d'un sujet &
I'autre de ces anomalles rendent diffi-
clle une classification simple

On peut cependant classer sché-
matiquement comme sult ies malfor-
mations velneuses

Malformations veineuses
Topographie

« gdystrophies velneuses superficielies
sus-aponévrotiques,

« gystrophies veineuses sous apone-
vrotiques,

* Qystrophies veineLses sus- et sous-
aponévrotiques,

« dystrophies veineuses des troncs
veineux profonds principaux

Forme

* aplasie,

* hypoplasie,

« angiome velneux capliaire « Infil-
trant » (anglome veineux « race-
meux ») (figure 2),

« anglome velneux caverneux nodu-
lalre,

« varices congenitales,

* avalvulation.

Hémodynamique ;

« non fonctionnelles,

« fonctionnelies a hemodynamique
normale ou pathologique.

Malformations non veineuses asso-
ciées

* Angiome plan (caplliaire artério-
velneux)

 Lymphangiome caplifaire

« Hypopiasie lymphatique.

» Hypertrophie cutanée

Malformations veineuses compli-
queées

« Hypertrophie et allongement des
membres

« Thromboses.

sUlcéres

* Hémorragles, hematomes,
sCamnressinng
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Figure 1, Lymphangiomes.

A : lymphangiome kystique, structure Kystique liguidienne cloisonnée simple

B : lymphanglome caverneux, structure hétérogéne, kystigue, liquidienne et parenchymateuse

conque point de I'organisme, |Iis
sieégent le plus souvent au niveau
de |a face et des membres

Les lymphangiomes caverngux
(figure 18) ont des parois plus
épalsses. lIs sont inflitrants, consti-
tués de kystes clalrs mals associes
a du tissu plus échogéne et mou
50us la sonde en raisan de son carac-
tére spongleux. lIs intéressent plus
souvent 3 langue et les glandes sall-
vaires

Les hémolymphangiomes asso-
cient hémanglome et lymphangio-
me. lIs ne présentent pas de caracté-
ristiques échoaraphiques permettant
de les différencier du lymphan-
giome caverneux notamment

Les agénésies lymphatiques ne
présentent pas de caractéres écho-
graphiques spécifiques, 1es canaux
lymphatiques normaux, et a fortiori
hypoplasiques, n'étant pas Identi-
fiables. ll existe seulement des signes
d'infiltration tissulaire avec des lacs
liquidiens et des plages de fibrose
pius ou moins denses tradulsant un
cegéme lymphatique

Les formes compliquées. Les
augmentations brutales de volume
spontanées ou associées a une
hémorragie ou une Infection des
Kystes peuvent étre dramatiques
nar ['affat e ramnoraceinn <iir lag

organes de voisinage, notamment
dans la réglon oro-pharyngée, ou
par lagravité de l'infection. L'écho-
tomographie aidera non seulement
apréciser le diagnostic mais surtout
A quider les gestes d'évacuation,

Echographie Interventionnelle.
Dans les malformations lympha-
tiques, Il s'agit simplement d'écho-
guidage classique d'une ponction
de kyste aux fins de prélévement,
d'évacuation ou d'injecticn de
produits de contraste ou sclérosants.

Diagnostic différentiel. L'écho-
graphle ne permet pas de diffe-
rencier un cedéme lymphatique
primaire congénital d'un cedeme
lymphatigue acquis, Le diagnostic
différentiel de lymphanglome peut
se poser difficliement sur les seuls
caractéres échographiques et
nécessitera un complément d'infor-
mation devant

« tOut type de tumeur & caractére
polycyclique homogéne non hyper-
vascularisé, tels des kystes dysem-
bryoplasiques non vasculaires
comme les laryngocéles, les kystes
pranchlaux ;

« tout type de tumeur polycyclique
hétérogéne non hypervascularisee,
tels les lymphomes, les adénopa-
thies pseudo-kystiques, les kystes
dermoides et plus rarement avec
res linnmes

En revanche, le diagnostic diffé-
rentiel sera plus facile quand la
tumeur présentant des caracteres
échographiques évocateurs de
lymphangiome montrera

« des signes Doppler d’hypervas-
cularisation comme dans les chemo-
dectomes et dans les hémangiomes
hémodynamiquement actifs par
exempie ;

« gd@s cavités liquidiennes se vidant
et se rempiissant sous la compres-
sion ou selon |a posture comme ies
malformations veineuses

Dans tous les cas, il faudra se mefier
d'une éventuelle tumeur maligne
dont les aspects échographlques
peuvent étre dramatiquement
tompeurs

Il - LES MALFORMA-

TIONS ARTERIELLES

Les malformations artérielles se fimi-
tent 3 des aplasies, a des hypopla-
sies tronculaires ou bien a des ecta-
sies sous forme d'anévrismes
vestigiaux ou meégadolichoartéres
correspondant a des troubles de
I'embryogenase et ne font pas

|'objet de ce chapitre. Seules ies ‘

téiangiectasies congenitales parti-
culieres associées 3 des phacoma-
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réalisant tous types de syndromes
et malagies. Les plus typiques sont
les sulvantes

« Le syndrome de Klippel-
Trenaunay-Weber (KTW! qul se
décompose ainsl

- topographie métaménque limitée
a1 membre inférieur ou supérieur,
- angiome caplliaire plan (navus
anglomateux),

- hypertrophie du membre Inté-
ressant surtout le squelette quiest
allongé (syndrome anglo-ostéohy-
pertrophique),

- agénésie velineuse profonde (le
plus souvent poplitée et/ou fémo-
rale superficielle),

- absence de fistule artério-veineuse
tronculaire ou reticulaire,

- présence inconstante de malfor-
mations lymphatiques

« Les syndromes volsins du
syndrome de KTW.

1 - Varices congénitales avec
anglome pian du membre inférieur
sans aplasie des veines profondes
niagllongement du membre, et Inte-
ressant le plus souvent la veine
marginale externe de cuisse

2 - Varices congénitales avec
anglome velneux « racémeux »
musculaire et articulaire Interes-
sant la synoviale, notamment au
niveau du genou, mais sans atteinte
velneuse profonde niallongement
du membre

3 - Angiomes veineux « racemeux »
sous forme de distribution anar-
chique de tissu veineux dystro-
phique sus- et/ou Sous-aponevro-
tique, sans atteinte des troncs
veineux profonds, pouvant s'infil
trer dans 'es muscles et Ies autres
parties molies des membres Infé-
rieurs et supérieurs, de latéte etdu
cou, mals aussl du cerveau

» Le syndrome de Parkes-Weber
(PW) se decompose ainsl

- Important aliongement d'un
membre inférieur (hypertrophie
hemanagiectasique’

- fistules artério-veineuses a

o ddinie Arandor loalow coisnnte

tronculalres Ie Iong des axes prin-
cipaux, réticulaires au niveau des
cartilages, parfois intraosseuses ;
- gctasie des veines de dralnages
des fistules

« Les syndromes voisins du
syndrome de PW.

1- Fistules artério-veineuses des
membres Inférieurs et supérieurs,
réticulaires (arteriolo-veinulaires) a
gebit cependant eleve, siegeant
volontiers au niveau de |'os et des
articulations, entrainant un allon-
gement du membre

2 - Anévrisme cirsoide, notamment
du cuir chevelu et des extremités
ges membres

3 - Fistules artério-veineuses trans-
craniennes, faisant habituellement
communiquer |a carotide externe
avec le sinus latéral a travers le
crane

* Les angiomes capillaires super-
ficiels :

II5 sont associes a un foyer fistuleux
réticulaire en leur sein

* Le syndrome de Protée réalise
une association de malformations
essentielliement veineuses, capll-
laires et lymphatiques dans lesquels
dominent :

- anglomes capiliaires,

- lymphangiomes,

- dyspiasies lymphatiques,

- dyspiasies velneuses,

- hypertrophie des membres et ges
extréemités

Certaines de ces malformations
vasculaires sont par définition
présentes dés la naissance, méme
si, lorsque quiescentes, elles ne
sont reconnues que plus targ, lors
d'une poussée évolutive, spon-
tanée, traumatique ou bien au
décours de ia grossesse. Elies ne
sembient pas spontanement
régressives, Leur évolutivité est
variable. De plus, || n'est pastoujours
facile de faire 13 part, dans le
méme syndrome, des signes
proprement malformatifs de ceux
qul n'en sont que 1a conséqueance

Aunlithin

Il - LES MALFOR-
MATIONS

LYMPHATIQUES

Physiopathologie. Les malforma-
tions lymphatiques se caracterisent
par des agéneésies, des dystrophies
caplliaires ou tronculairas, qui
peuvent s'assocler entre elles. Elles
peuvent résuiter des arréts de déve

loppement sous forme d'aplasie
et d'hypoplasie, de proliférations et
dilatations simples (iymphangiomes
capliitaires et kystiquesi ou heétéro-
genes (lymphangiomes cavernsux)

On peut supposer que dans certains
cas les dilatations et proliférations
soient secandaires 3 des aplasies
d'avzal primaires, constituant un
obstacle au drainage. Enfin les pous-
sées évolutives dominées par ies
augmentations de volume sont en
genéral 1a consequence d'une
Inflammation souvent infectieuse

Au Doppler. Les malformations
lymphatiques n'entrainent aucune
anomalie hemodynamique déece-
lable, méme a haute fréquence

En échotomographie. La topo-
graphie souvent superficielie de ces
malformations peut requerir des
frequences elevees et 'interposl

tion d’une poche a eau

Les lymphangiomes capillaires.
Superficlels, lis ne présentent pas
de caractéres échographiques partk-
culiers, notamment aux fréquences
habitueiles trop basses, car li s'agit
de formations verruqueuses super-
ficielles

Les lymphangiomes kystiques
simples (figure 1A) se presentent
comme des formations d'aspect
polykystique bien limitées 3 parols
fines constituées de cavités cloi-
sonnées contenant du matériel
hypaéchogene de type liquidien
et peu ou pas compressidle par ia

randa Des niant cacltoare am nin fanal



ENCYCLOFPEDIE PRATIOUE

D'ECHOTOMOCGCRAFHIE BT

—
DE DOFPPLER VASCULAIRE

rares ou exceptionnels portant
ges denominations variées, ainsi que
la complexité et |a variabilité de la
terminologlie. rendent difficile 1a
communication des informations
Aussi, nous tenterons non pas une
véritable classification, mais une
présentation physiopathologique,
anatomopathologique, clinique et
hémodynamique limitée 2 une infor-
mation simplifiee, theoriquement
toujours discutable mais utllie aux
praticiens de I'ultrasonographie.

TERMINOLOGIE

Les termes de dysplasie, malfor-
mations anglomateuses, hamar-
tome, angiomes, hémangiomes,
Ilymphangiomes ne sont pas
toujours trés clairement distincts.
Cependant, on entend geneérale-
ment par dysplasies les malforma-
tions Intéressant les valsseaux de
gros et moyen calibres. Angiomes,
malformations angiomateuses ou
hamartomes sont des termes syno-
nymes et designent les maiforma-
tions Intéressant surtout, mais
non exclusivement, 1a microcircu-
lation, qu'elles scient ou non a
proprement parier prolifératives
Les hémangiomes sont les
angiomesintéressant les vaisseaux
sanguins, mais on réserve plutdt ce
terme actuellement pour désigner
les angiomes dits non congénitaux,
apparaissant trés tdt, et régressant
ensuite, comme les hémangiomes
capillaires, encore appeles an-
glomes Immatures. Les lymphan-
giomes sont les angiomes intéres-
sant la circulation lymphatique. On
appelie phacomatoses ou encore
neurecto-mesodermoses les géno-
pathies qui, sous formes diverses,
traduisent des anomalies neurecto-
meésodermiques congénitaies

PHYSIOPATHOLOGIE
GENERALE

« Les malformations vasculaires
ont pour origine un développe-
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genése, soit limité aux valsseaux
(arteres, velnes, lymphatique et
microcircuiation), soit étendu de
maniére systématisée, diffuse ou
métamérique aux autres tissus, réall-
sant alorsles manifestations anglo-
mateuses du vaste cadre nosolo-
gique des phacomatoses ou
neurecto-meésodernmoses. Le type
oe malformation dépendra donc du
stage de I'embryogenégse au cours
duquel elie s'est constituée, Ulté-
rieurement, et notamment au
décours de la vie extra-utérine,
ces malformations pourront
entrainer ges troubles secondaires
aux perturbations locales, réglo-
naies ou générales dont elles sont
responsables. On comprencra alors
gu'll ne sera pas toujours facile de
différencier dans la méme maladie
les anomalies reievant de Ia malfor-
mation Initiale de celles qul n'en sont
qu'un effet secondaire.

» Les vaisseaux se développent
dans le mésoderme. On comprend
donc pourquol les anomalies de
developpement de ce secteur
embryologlque pourront entrainer
desanomalles vasculaires associées
a d'autres anomalies tissulaires
comrmie c'est le cas dans les phaco-
matoses

* L'angiogenése est, dans ses
premiers stades de développement,
hématopoiétique et angiopoiétique
Ce sontles perturbations de I'angio-
poiése qul entrainent les malfor-
mations vasculaires

CONFIGURATIONS
ANATOMOCLINIQUES

« Malformations lymphatiques :

- Aplasies, hypoplasies, avalvulation
responsables du lympheedéme
précece et congénital desmembres
inférieurs

- Capiliaires : nodules verrugueux et
paplllomateux cutanés appelés
lymphangiomes caplilaires.

- Tronculaires : superficielles et
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thorax et de |'abdomen réallsant
des lymphangiomes caverneux et
des lymphangiomes kystiques

* Malformations artérielles :

- Caplliaires : angiomes caplilaires
artérieis sous forme de télanglec-
tasies

- Tronculaires : aplasies, hypopla-
sies, coarctations, mégadolichoar-
téres, anévrismes vestigiaux

* Malformations veineuses :

- Capillaires : angiomes veineux
« racémeux Infiltrant »
-Tronculaires ; aplasies, hypopiasies
et ectaslies profondes et superfi-
clelles, avalvulation profonde
congénitale, varices congénitales

« Malformations artério-veineuses :
- Capitlaires indifférenciées . contrai-
rement a |'usage, nous les regrou-
pons Ici avec ies malformations
artério-velneuses et non pas arté-
rielles en raison de leurs caracte-
ristiques hémodynamiques, Nous
ies appeiierons donc angiomes capli-
laires artério-veineux. Elles sont le
plus souvent cutanées, de colors-
tion variable du rouge au bieu
[angiomes ou na@vus plans, tube-
reux, bieus; ou bien profondes
{angiomes caverneux), a gébit anor-
malement élevé, bien que discré-
tement.

- Capliliaires differenciés, que |'on
peut appeler pour simplifier arté-
riolo-veinulaires langiome réticu-
laire, angiome cirsoide, aneévrisme
cirsoidel a débit habltuellement
gleve

- Tronculaires avec communications
directesentre lestroncs artériels et
veineux {anglome artério-veineux
tronculaire) 3 debit habitueliement
trés gleveé

« Maiformations complexes :

Les malformations artérielles,
velneuses, arterio-veineuses et
lymphatiques peuvent se combiner
entre elies selon tout type de moda-

lite, s'intégrant alors le plus souvent



ENCYCLOPEDIE PRATIOUE D'ECHOTOMOGRAPHIE BEY DE DOPPLER VASCULAIRE

Les possibliités meédicales se résu-
ment 3 la survelllance clinique et
ultrasonore

CARTOGRAPHIE N°13

Un adulte de 27 ans présente un
exophtaimie gauche puisatile et
douloureuse survenue sans cause
apparente. On pergoit au stétho-
scope un souffie important au
niveau de I'orbite gauche

« Description anatomo-fonction-
nelie

Topographie : téte

« Au Doppier continu, ontrouve des
vitesses globalement élevées avec
des résistances basses dans les caro-
tides primitive, interne et externe
gauche, ainsi gu'un flux ophtalmi

que trés élevé et rétrograde dans
['artére ophtaimique gauche. La
compression de |2 carotide primi-
tive gauche s‘accompagne d'une
annulation du flux ophtaimique

mals d'une augmentation consigeé-
rable du flux dans la carotide Interne
drolte sans modification des flux
vertébraux, tradulsant la partici-
pation potentielie trés importante
de la carotide droite d 1a FAV endo-
cranienne gauche. Les flux Jugu-
lalres sont rapides et modérément
pulses

« A |'écho duplex, on ne constate
pas d'anomalie morphologique

particuliére, sauf des flux trés
rapides dans l'orbite d'interpréta-
tion difficile. L'écho-Doppler trans-
cranien ne montre pas d’anomalie
de flux des artéres cérébrales, mais
des vitesses trés élevées au niveau
du siphon caroticlen gauche qu’ll
est difficlle de distinguer du sinus
caverneux lui-méme a fiux trés
eleves. La réduction de tres courte
durée de ces flux, puis de leur reprise
a un regime presque ldentique
lors de la manceuvre de compres-
sion de la carotide primitive gauche
et leur absence d'infiuence lors de
la compression de la carotide droite
confirment les conclusions déja
retenues au Doppler continu,

Les débits mesures sont Impor-
tants ;1200 mi/mn dans I'artére
carotide primitive gauche

* Synthése diagnostique et conse-
guences thérapeutiques

11 s"agit donc selon notre « ciassifi-
¢ation » d'un angiome tronculaire
alimente par des valsseaux cere-
braux et drainé par le sinus caver-
neux. Cette malformation est
responsable del'exophtaimie pulsa-
tile en ralson de '"hyperpression
velneuse, pouvant aboutir a a perte
de I'cell

Des possibllités chirurgicaies et/ou
interventionneiles existent - liga-
tures de pédicules, déconnexion
des fistules tronculalres, embolisa-
tions. Elles seront choisies en fonc-

tion de I'ilmportance de |a géne
fonctionnelie, mais aussi du risque
ophtaimologique et d'hémaorragie
velneuse Intracranienne quand les
velnes de retour sont trop dilatées
etsurtoutlorsque l'une g'entre elies
est occluse, fragllisant encore plus
les collatérales de suppléance. Dans
tous les cas, leur gifficulté comme
les risques neurologlaues [atrogénes
feront peser avec prudence leurs
Indications

Les possibilités médicales se résu-
ment a la surveiilance clinique et
ultrasonore

VI - CONCLUSION

Les difficultés diagnostiques et
thérapeutiques des malformations
vasculaires tiennent aux Incertitudes
nosologiques et physiopathoio-
giques qul les concernent, Elles
semblent devoir se réduire avec la
mellieure connaissance des condi-
tions hémodynamiques, grace
notamment au Dappler. C'est Ia
raison pour laquelle |l est de
premiére importance que ies prati-
ciens de I'écho-Doppler se familia-
risent avec cette pathologie sous
tous ses aspects diagnostiques et
thérapeutiques. Pulsse ce chapitre
les en avoir convaincus
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