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es malformations

vasculaires congé-

nitales constituent,

aplusd’'untitre, un

sujet particulier. En

effet, ce sont des
affections mal connues, non seule-
ment en raison de leur rareté, mais
aussi parce que leur classification
nosologique fait encore |'objet de
débats. Elles ont été décrites depuis
longtemps déja sous forme de mala-
dies et syndromes aussi nombreux
que variés, quiontdonnélieuaune
terminologie foisonnante et redon-
dante ajoutant ala confusion. Pour
cesraisons, il nous fauticitenterde
clarifier, autant que faire se peut,
les concepts nosologiques, physio-
pathologiques et thérapeutiques,
avant d‘en décrire les méthodes
diagnostiques par les ultrasons.
Nous nous aiderons pour cela des
données les plus récentes aux-
guelles la vélocimétrie Doppler a
contribué de fagon trésimportante.

En pratique, I'usage est de re-
grouper les malformations vascu-
laires congénitales, le plus souvent
phacomateuses, qu‘elles soient
veineuses, lymphatiques et artério-
veineuses, dans un cadre indépen-
dant. Les malformations artérielles
congénitales isolées (hypoplasies,
coarctations, aplasies, mégadoli-
choartéeres), ainsi que les malfor-
mations des gros troncs veineux
abdominaux et thoraciques, sont
habituellement traitées avec les
pathologies artérielles et veineuses
acquises, et ne seront pas abordées
dans ce chapitre. Ne seront pas
traités non plus les véritables
tumeurs vasculaires qui paraissent
acquises, méme quand elles concer-
nent e nourrisson, comme par
exemple I’'hémangiome immature,
Ou encore les angiosarcomes.

Ces malformations veineuses,
lymphatiques et artério-veineuses

C. Franceschi*

peuvent apparaitre isolement ou
associées, réalisant alors des formes
mixtes.

Leur localisation, souvent méta-
mérique, locorégionale et superfi-
cielle, peut aussi étre profonde,
diffuse ou plurifocale. Elle peut
atteindre aussi bien les membres
que le tronc, la téte et le cou.

Les signes d‘appel sont habituelle-
ment clinigues, soit dés le premier
age, soit plustardal’'occasiond'une
poussée évolutive. Toutefois, ils
ne suffisent pas toujours a porter
un diagnostic précis, notamment
topographique et hémodynamigue.
Les examens complémentaires,
pendant longtemps réduitsal'arté-
riographie et ala phlébographie, ont
été cesderniéresannéesenrichiset
transformés par la tomodensito-
métrie, I'IRM et I’écho-Doppler,
faisant reculer d'autant les indica-
tions de I'angiographie classique.
Ces malformations sont de nature
histologiquement bénigne, mais
leur évolution peut devenir trés
inquiétante quand les complications
se traduisent par des hématomes
compressifs, des hémorragies mal
controlables ou des défaillances
cardiaques. Le plus souvent, heureu-
sement, elles se limitent a des
douleurs modeérées et des troubles
fonctionnels. Dans tous les cas, le
retentissement psychologique lié
au préjudice esthétique est toujours
trés important.

Les traitements ont beaucoup
évolué depuis les progres del'angio-
graphie thérapeutique, de la
chirurgie vasculaire et réparatrice,
mais grace aussi a une meilleure
connaissance des perturbations
hémodynamiques. Néanmoins, les
guérisons totales et définitives sont
encoreloind‘étre larégle. En effet,
les tentatives de cure radicale n‘ont
pas toujours été couronnées de
succes et ont souvent été respon-

@ Les malformations vasculaires congeénitales

sables d'aggravations. Pour ces
raisons, les traitements sont
devenus moins ambitieux quant aux
résultats mais plus efficaces et moins
risqués grace a une meilleure évalua-
tion de chaque malformation selon
sa nature, sa topographie et ses
caractéristigues hémodynamiqgues,
permettant de mesurer le meilleur
compromis risque-bénéfice. L'éven-
tail thérapeutique s'étend de la
simple abstention jusqu'a la
chirurgie la plus lourde en passant
par la contention, le laser cutanég,
la chirurgie ambulatoire et |'angio-
graphie thérapeutique.

L'investigation par écho-Doppler
est devenue I'examen de premiere
intention dans les malformations
vasculaires. Elle permet selon les cas
d'éviter ou de mieux orienter les
investigations plus lourdes. Elle
est souvent impliquée dans les choix
comme dans la réalisation des théra-
peutiques. La condition de son
succes réside dans I'indispensable
formation spécifique et appro-
fondie du praticien.

| - BASES

ELEMENTAIRES

LES CADRES
NOSOLOGIQUES

[Is sont divers et variés selon des
critéres génétiques, anatomopa-
thologiques, cliniques et hémody-
namiques. Aucun n’est suffisam-
ment convaincant pour recueillir
['unanimité. Nous ne tenterons pas
de fournir une nouvelle classifica-
tion qui serait destinée au méme
sort que les autres et ne ferait
qu‘ajouter a la confusion. Cepen-
dant, la multiplicité des syndromes
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rares ou exceptionnels portant
des dénominations variées, ainsi que
la complexité et la variabilité de la
terminologie, rendent difficile la
communication des informations.
Aussi, nous tenterons non pas une
véritable classification, mais une
présentation physiopathologique,
anatomopathologique, clinique et
hémodynamiqgue limitée a une infor-
mation simplifiée, théoriquement
toujours discutable mais utile aux
praticiens de I'ultrasonographie.

TERMINOLOGIE

Les termes de dysplasie, malfor-
mations angiomateuses, hamar-
tome, angiomes, hémangiomes,
lymphangiomes ne sont pas
toujours tres clairement distincts.
Cependant, on entend générale-
ment par dysplasies les malforma-
tions intéressant les vaisseaux de
gros et moyen calibres. Angiomes,
malformations angiomateuses ou
hamartomes sont des termes syno-
nymes et désignent les malforma-
tions intéressant surtout, mais
non exclusivement, la microcircu-
lation, qu’elles soient ou non a
proprement parler prolifératives.
Les hémangiomes sont les
angiomes intéressant les vaisseaux
sanguins, mais on réserve plutot ce
terme actuellement pour désigner
les angiomes dits non congeénitaus,
apparaissant trés tot, et régressant
ensuite, comme les hémangiomes
capillaires, encore appelés an-
giomes immatures. Les lymphan-
giomes sont les angiomes intéres-
sant la circulation lymphatique. On
appelle phacomatoses ou encore
neurecto-meésodermoses les géno-
pathies qui, sous formes diverses,
traduisent des anomalies neurecto-
meésodermiques congénitales.

PHYSIOPATHOLOGIE
GENERALE

» Les malformations vasculaires
ont pour origine un développe-
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genese, soit limité aux vaisseaux
(artéres, veines, lymphatique et
microcirculation), soit étendu de
maniére systématisée, diffuse ou
meétameérique aux autres tissus, réali-
santalors les manifestations angio-
mateuses du vaste cadre nosolo-
gique des phacomatoses ou
neurecto-mésodermoses. Le type
de malformation dépendra donc du
stade de I'embryogenése au cours
duquel elle s'est constituée. Ulté-
rieurement, et notamment au
décours de la vie extra-utérine,
ces malformations pourront
entrainer des troubles secondaires
aux perturbations locales, régio-
nales ou générales dont elles sont
responsables. On comprendraalors
qu'il ne sera pas toujours facile de
différencier dans la méme maladie
lesanomalies relevant de la malfor-
mation initiale de celles quin‘en sont
gu‘un effet secondaire.

» Les vaisseaux se développent
dansle mésoderme. On comprend
donc pourguoi les anomalies de
développement de ce secteur
embryologique pourront entrainer
des anomalies vasculaires associées
a d'autres anomalies tissulaires
comme c'est le cas dans les phaco-
matoses.

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

CONFIGURATIONS
ANATOMOCLINIQUES

« Malformations lymphatiques :

- Aplasies, hypoplasies, avalvulation
responsables du lymphcedeme
précoce et congénital des membres
inférieurs.

- Capillaires : nodules verrugueux et
papillomateux cutanés appelés
lymphangiomes capillaires.

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

» Malformations artérielles :

- Capillaires : angiomes capillaires
artériels sous forme de télangiec-
tasies.

- Tronculaires : aplasies, hypopla-
sies, coarctations, mégadolichoar-
teéres, anévrismes vestigiaux.

* Malformations veineuses :

- Capillaires : angiomes veineux
« racémeux infiltrant ».

- Tronculaires : aplasies, hypoplasies
et ectasies profondes et superfi-
cielles, avalvulation profonde
congeénitale, varices congénitales.

« Malformations artério-veineuses :
- Capillaires indifférenciées : contrai-
rement a I'usage, nous les regrou-
pons ici avec les malformations
artério-veineuses et non pas arté-
rielles en raison de leurs caracté-
ristiques hémodynamiques. Nous
les appellerons donc angiomes capil-
laires artério-veineux. Elles sont le
plus souvent cutanées, de colora-
tion variable du rouge au bleu
(@angiomes ou naevus plans, tubé-
reux, bleus) ou bien profondes
(angiomes caverneux), a débit anor-
malement élevé, bien que discre-
tement.

- Capillaires différenciés, que I'on
peut appeler pour simplifier arté-
riolo-veinulaires (angiome réticu-
laire, angiome cirsoide, anévrisme
cirsoide) a débit habituellement
éleve.

- Tronculaires avec communications
directesentre lestroncs artériels et
veineux (angiome artério-veineux
tronculaire) a débit habituellement
trés éleve.

» Malformations complexes :

Les malformations arterielles,
veineuses, artério-veineuses et
lymphatiques peuvent se combiner
entre elles selon tout type de moda-
lité, s'intégrant alors le plus souvent
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réalisant tous types de syndromes
et maladies. Les plus typiques sont
les suivantes.

« Le syndrome de Klippel-
Trenaunay-Weber (KTW) qui se
décompose ainsi :

- topographie métameérigue limitée
a1 membre inférieur ou supérieur,
- angiome capillaire plan (na&vus
angiomateux),

- hypertrophie du membre inté-
ressant surtout le squelette qui est
allongé (syndrome angio-ostéohy-
pertrophigue),

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

- absence de fistule artério-veineuse
tronculaire ou réticulaire,

- présence inconstante de malfor-
mations lymphatiques.

« Les syndromes voisins du
syndrome de KTW.

1 - Varices congénitales avec
angiome plan du membre inférieur
sans aplasie des veines profondes
niallongement du membre, etinté-
ressant le plus souvent la veine
marginale externe de cuisse.

2 - Varices congénitales avec
angiome veineux « racémeux »
musculaire et articulaire intéres-
sant la synoviale, notamment au
niveau du genou, mais sans atteinte
veineuse profonde ni allongement
du membre.

3 - Angiomes veineux « racémeux »
sous forme de distribution anar-
chigue de tissu veineux dystro-
phique sus- et/ou sous-aponévro-
tique, sans atteinte des troncs
veineux profonds, pouvant s’infil-
trer dans les muscles et les autres
parties molles des membres infé-
rieurs et supérieurs, de latéteet du
Cou, mais aussi du cerveau.

» Le syndrome de Parkes-Weber
(PW) se décompose ainsi :

- important allongement d'un
membre inférieur (hypertrophie
hémangiectasique) ;

- fistules artério-veineuses a
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tronculaires le long des axes prin-
cipaux, réticulaires au niveau des
cartilages, parfois intraosseuses ;

- ectasie des veines de drainages
des fistules.

*« Les syndromes voisins du
syndrome de PW.

1- Fistules artério-veineuses des
membres inférieurs et supérieurs,
réticulaires (artériolo-veinulaires) a
débit cependant élevé, siégeant
volontiers au niveau de |I'os et des
articulations, entrainant un allon-
gement du membre.

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

3 - Fistules artério-veineuses trans-
craniennes, faisant habituellement
communiqguer la carotide externe
avec le sinus latéral a travers le
crane.

» Les angiomes capillaires super-
ficiels :

lIs sont associés a un foyer fistuleux
réticulaire en leur sein.

» Le syndrome de Protée réalise
une association de malformations
essentiellement veineuses, capil-
laires et lymphatiques dans lesquels
dominent :

- angiomes capillaires,

- lymphangiomes,

- dysplasies lymphatiques,

- dysplasies veineuses,

- hypertrophie des membres et des
extrémités.

Certaines de ces malformations
vasculaires sont par définition
présentes des la naissance, méme
si, lorsque quiescentes, elles ne
sont reconnues que plus tard, lors
d'une poussée évolutive, spon-
tanée, traumatigue ou bien au
décours de la grossesse. Elles ne
semblent pas spontanément
régressives. Leur évolutivité est
variable. De plus, il n‘est pas toujours
facile de faire la part, dans le
méme syndrome, des signes
proprement malformatifs de ceux
qui n’en sont que la conséquence

Aunlitivia

Il - LES MALFOR-
MATIONS

LYMPHATIQUES

Physiopathologie. Les malforma-
tions lymphatiques se caractérisent
par des agénésies, des dystrophies
capillaires ou tronculaires, qui
peuvents'associerentre elles. Elles
peuvent résulter des arréts de déve-
loppement sous forme d‘aplasie
etd’hypoplasie, de proliférations et
dilatations simples (lymphangiomes
capillaires et kystiques) ou hétéro-
génes (lymphangiomes caverneux).
On peut supposer que dans certains
cas les dilatations et proliférations
soient secondaires a des aplasies
d’aval primaires, constituant un
obstacle au drainage. Enfin les pous-
sees évolutives dominées par les
augmentations de volume sont en
général la conséquence d'une
inflammation souvent infectieuse.

Au Doppler. Les malformations
lymphatigues n’entrainent aucune
anomalie hémodynamique déce-
lable, méme a haute fréguence.

En échotomographie. La topo-
graphie souvent superficielle de ces
malformations peut requérir des
fréquences élevées et l'interposi-
tion d'une poche a eau.

Les lymphangiomes capillaires.
Superficiels, ils ne présentent pas
de caracteres échographiques parti-
culiers, notamment aux fréquences
habituelles trop basses, car il s'agit
de formations verrugueuses super-
ficielles.

Les lymphangiomes kystiques
simples (figure 1A) se présentent
comme des formations d’'aspect
polykystique bien limitées a parois
fines constituées de cavités cloi-
sonnées contenant du matériel
hypoéchogene de type liquidien
et peu ou pas compressible par la

ennda DAinmanteacitiiaraniin nninl.
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Figure 1. Lymphangiomes.

A : lymphangiome kystique, structure kystique liquidienne cloisonnée simple.

B : lymphangiome caverneux, structure hétérogéne, kystique, liquidienne et parenchymateuse.

conqgue point de I'organisme, ils
siegent le plus souvent au niveau
de la face et des membres.

Les lymphangiomes caverneux
(figure 1B) ont des parois plus
épaisses. lls sont infiltrants, consti-
tués de kystes clairs mais associés
a du tissu plus échogene et mou
sous la sonde en raison de son carac-
tere spongieux. lls intéressent plus
souvent lalangue et les glandes sali-
vaires.

Les hémolymphangiomes asso-
cient hémangiome et lymphangio-
me. lls ne présentent pas de caracté-
ristigues échographiques permettant
de les différencier du lymphan-
giome caverneux notamment.

Les agénésies lymphatiques ne
présentent pas de caractéeres écho-
graphiques spécifigues, les canaux
lymphatiques normaux, et a fortiori
hypoplasiques, n‘étant pas identi-
fiables. Il existe seulement des signes
d'infiltration tissulaire avec deslacs
liquidiens et des plages de fibrose
plus ou moins denses traduisant un
cedéme lymphatigue.

Les formes compliquées. Les
augmentations brutales de volume
spontanées ou associées a une
hémorragie ou une infection des

kystes peuvent étre dramatiques
nar l'affoft Aa ramnrascinn Qtir les

organes de voisinage, notamment
dans la région oro-pharyngée, ou
par la gravité de I'infection. L'écho-
tomographie aidera non seulement
apréciser le diagnostic mais surtout
a guider les gestes d'évacuation.

Echographie interventionnelle.
Dans les malformations lympha-
tiques, il s'agit simplement d’écho-
guidage classigue d'une ponction
de kyste aux fins de prélévement,
d’évacuation ou d'injection de
produits de contraste ou sclérosants.

Diagnostic différentiel. L'écho-
graphie ne permet pas de diffé-
rencier un cedéme lymphatique
primaire congénital d'un cedéme
lymphatique acquis. Le diagnostic
différentiel de lymphangiome peut
se poser difficilement sur les seuls
caractéres échographigues et
nécessitera un complémentd’infor-
mation devant :

« tout type de tumeur a caractere
polycycligue homogene non hyper-
vascularisé, tels des kystes dysem-
bryoplasiques non vasculaires
comme les laryngoceles, les kystes
branchiaux ;

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

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

« des signes Doppler d'hypervas-
cularisation comme dans les chémo-
dectomes et dans les hémangiomes
hémodynamiquement actifs par
exemple ;

« des cavités liquidiennes se vidant
et se remplissant sous la compres-
sion ou selon la posture comme les
malformations veineuses.

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

lll - LES MALFORMA-

TIONS ARTERIELLES

Les malformations artérielles se limi-
tent a des aplasies, a des hypopla-
sies tronculaires ou bien a des ecta-
sies sous forme d'anévrismes
vestigiaux ou mégadolichoartéres
correspondant a des troubles de
I'embryogenése et ne font pas
I'objet de ce chapitre. Seules les
télangiectasies congénitales parti-
culiéres associées a des phacoma-
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toses, comme la maladie de Rendu-
Osler, peuvent étre évoquées ici,
car, outre qu’elles peuvent étre la
cause d’'hémorragies importantes,
elles sont aussi associées a des
malformations artério-veineuses.

IV - LES MALFORMA-

TIONS VEINEUSES

PHYSIOPATHOLOGIE

Les malformations veineuses
peuvent concerner les gros troncs
profonds des membres essentiel-
lement sous la forme d’agénésies
valvulaires et d'aplasie ou hypoplasie
tronculaire. Quand elles atteignent
les veines superficielles et muscu-
laires, elles prennent essentielle-
ment deux aspects.

« Soit une forme d’angiome veineux
« racémeux » (capillaire ou caver-
neux), dysplasie en grappes anar-
chigues 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 superficiels anato-
miques (systémes saphéniens
notamment).

« Soit un aspect de varices 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 si certaines
ne seraient que secondaires aux
autres gui seraient les véritables
malformations congénitales. Bien
gu'intéressante sur le plan théo-
rique, cette question n‘aurait pasde
placeicisielle n‘avait pasd'incidence
pratique tant diagnostique que
thérapeutique. En effet, une ou
plusieurs veines du réseau saphé-
nien peuvent apparaitre dilatées,
incontinentes ou non, sansquel’'on
puisse les définircomme des malfor-
mations congénitales vraies lorsque
tout narte a nenser atl’‘elles sant |a

conséquence d‘un débit anormale-
ment élevé, soit parce gu’'elles
compensent une agénésie pro-
fonde, soit parce gu’elles drainent
un angiome artério-veineux.

Danstous ces cas, ces veines doivent
étre examinées sous|'aspect de leur
présence « utile » avant de déter-
miner une action thérapeutique qui
pourrait malencontreusement les
supprimer. Les effets de correction
radicale excessive de ces anoma-
lies et malformations pourraient
retentir sur la qualité de drainage
veineux, responsables non seule-
ment de troubles trophiques variés,
mais aussi de |'allongement excessif
des membres comme semble le
demontrer I'allongement osseux
d’un membre inférieur avec des
varices précoces chezl’'enfantdont
la veine fémorale a été occluse a la
naissance par unaccident de cathé-
térisme.

En revanche, les formes « raceé-
meuses » isolées paraissent nette-
ment plus malformatives, contenant
beaucoup de sang veineux, mais
circulant trés peu, tout se passant
comme si les vaisseaux etaient trop
riches mais surtout dilatés en raison
de l'atonie pariétale. Aussi, le
probléme de leur préservation pour
des raisons fonctionnelles ne se
posera-t-il généralement pas.

Les malformations veineuses se
caractérisent donc par un dévelop-
pement anarchique et dystrophique
des réseaux veineux profond et
superficiel. Il en résulte un drai-
nage veineuxanormald’unerégion
plus ou moins étendue d’'un
membre, de la face, du cou ou du
tronc.

Cette anomalie de drainage est
essentiellement associée a une para-
doxale richesse excessive de tissus
veineux dilatés et avalvulés, plus
ou moins bien connectés aux
réseaux principaux, aboutissant a
des volumes importants de sang se
vidangeant mal et responsables
de thromboses douloureuses,
d'cedémes de stase avec lestroubles

fonctionnels et trophiques qui en
résultent.

CLASSIFICATIONS

Les manifestations cliniques ainsi que
la distribution variable d’un sujet a
I"autre de ces anomalies rendent diffi-
cile une classification simple.

On peut cependant classer sché-
matiguement comme suit les malfor-
mations veineuses.

Malformations veineuses
Topographie :

« dystrophies veineuses superficielles
sus-aponévrotiques,

« dystrophies veineuses sous aponeé-
vrotiques,

« dystrophies veineuses sus- et sous-
aponeévrotiques,

« dystrophies veineuses des troncs
veineux profonds principaux.

Forme :

* aplasie,

* hypoplasie,

* angiome veineux capillaire « infil-
trant » (angiome veineux « racé-
meux ») (figure 2),

* angiome veineux caverneux nodu-
laire,

« varices congeénitales,

« avalvulation.

Hémodynamique :

* non fonctionnelles,

« fonctionnelles a hémodynamique
normale ou pathologique.

Malformations non veineuses asso-
ciées

» Angiome plan (capillaire artério-
veineux).

* Lymphangiome capillaire.

* Hypoplasie lymphatique.

» Hypertrophie cutanée.

Malformations veineuses compli-
quées

* Hypertrophie et allongement des
membres.

* Thromboses.

eUlceres.

* Hémorragies, hématomes.
«Comnressions.
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Configurations malformatives
plus fréquentes selon la locali-
sation

Au niveau de la téte et du cou.

Il s'agit le plus souvent de lacs
veineux sous-cutanés, étendus en
profondeur, mal systématises, de
type angiome veineux « raCeémeux »,
du cou et surtout de la face entrai-
nant un préjudice esthétique impor-
tant, parfois associésa unangiome
plan, réalisant une tuméfaction
dépressible et s'accentuant en décli-
vité, pouvant entrainer des troubles
fonctionnels lorsqu’ils s'étendent a
|'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'évoguerons pas les excep-
tionnels formes intracérébrales.

Au niveau des membres.

« Angiomes veineux « racémeux »
des membres supeérieurs.

« Incontinence veineuse profonde
par agénésie valvulaire.

« \Varices congénitales ainsi définies
en raison de leur apparition dans
|’'enfance mais sansautre caractere
permettant de les différencier des
varices dites essentielles.
*Syndromes de KTW (figure 4).

« Pseudo-syndromes de KTW :

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

W

saphéniens, plus souvent ecto-
piques avec angiome « racémeux »,
notamment de la veine marginale
externe (figures 3 et 5) ;

- varices congénitales des réseaux
saphéniens et/ou ectopiques en
rapport avec un angiome veineux
« racémeux » articulaire du genou
(figure 6).

Au niveau du tronc.

Les malformations superficielles
isolées sont plus rares et se résu-
ment a de petits angiomes veineux
«racémeux »,

Les malformations profondes sont
constituées de transpositions,
d’'aplasies et d’hypoplasies qui
peuvent se traduire par des «varices
superficielles » 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 ils
sont tres lents.

Les manceuvres de chasse par
compression manuelle ou contrac-
tion musculaire, particulieres selon
la topographie, montrent ici des
vidanges lentes avec reflux dansles

veines dystrophiques de type
angiome veineux « racémeux »,
ailleurs des signes d‘incontinence
et de reflux peu différents de ceux
gue I'on rencontre dans les varices
pbanales ou encore une absence de
signal sur le trajet des troncs apla-
siques.

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

Il existe encore des confusions dans
la terminologie de I’'hémodyna-
migue veineuse, ce quia pour effet
de brouiller lacommunication entre
les praticiens. Depuis quelques
années et notamment depuis Ia
descriptionde lacure CHIVA, I'analyse
et la terminologie hémodynamiques
de l'insuffisance veineuse se sont
affinées et précisées.

» Flux antérogrades. La direction
des flux spontanés et provoqueés
s'‘exerce dans le sens « normal »,
c’'est-a-dire le plus souvent de la
distalité vers le cceur.

« Flux rétrogrades. Ladirection des
flux spontanés et provoqueés
s’exerce dans le sens inverse des
flux antérogrades.

« Les reflux. Dans les veines super-
ficielles, il peut s'agir de flux anté-
rogrades ou rétrogrades, mais ils
drainent du sang veineux profond
vers les veines superficielles. Dansles
veines profondes, il s'agit pratique-
ment toujours de flux rétrogrades.

Figure 2. Angiome veineux racémeux : infiltration possible de tous les plans cutanés, sous-cutanés et profonds.
Connexions pauvres avec les veines normales, circulation lente.
A: peau. B: espace sous-cutané. C: aponévrose. D : tronc veineux normal. E : veine profonde normale. F : angiome
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Figure 3. Pseudo-syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber: forme superficielle sus- et sous-aponévrotique d’'un angiome
veineux « racémeux » drainant mal ou lié a un angiome plan.

A : peau. B: espace sous-cutané. C: aponévrose. D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F: «varice».
G : angiome plan.

Figure 4. Véritable syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber : allongement osseux, aplasie veineuse profonde, «varice»
vicariante drainant I’angiome plan et les troncs veineux profonds d’amont.
A : peau. B: espace sous-cutané. C: aponévrose. D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F: «varice».
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Figure 5. Pseudo-syndrome de Kiippel-Trenaunay-Weber : forme superficielle sus-aponévrotique, «varice » drainant

un angiome plan.

A : peau. B: espace sous-cutané. C: aponévrose. D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F: «varice». .
G : angiome plan.

Figure 6. Pseudo-syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber : forme «articulaire ». .
A : peau. B: espace sous-cutané. C: aponévrose. D: tronc veineux profond. E : veine profonde normale. F: «varice ».
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Figure 7. Terminologie hémodynamique des flux veineux.

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.

. Figure 8. Pompe valvulo-musculaire.
A : normale en systole. B: normale en diastole. C: partiellement refluante en systole par incontinence.
D : totalement refluante en diastole par incontinence.
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* Flux antérogrades et rétro-
grades, reflux systoliques et dias-
toliques. Les qualificatifs de systo-
lique et diastolique définissent les
deux phases de fonctionnementde
la pompe valvulo-musculaire
profonde activée soit par compres-
sion manuelle, soit par contrac-
tion musculaire. La forme des flux
peut varier selon ces phases.

« Flux et veines de suppléance ou
vicariants. Ils'agit des flux ainsi que
des veines qui les portent, et qui
compensent d'autres voies défi-
cientes.

» Continence et incontinence. Ce
sont les qualificatifs qui définissent
la capacité ou l'incapacité d'une
veine a empécher toute inversion
de flux. Cette capacité est liée a la
qualité des jeux valvulaires des
veines. Cependant, une veine dont
les valvules sont absentes ou
détruites peut garder un flux anté-
rograde quelles que soient les
circonstances posturales et les
phases de la contraction musculaire
quand I'unidirectionnalité des flux
est assurée et maintenue par un
gradient de pression unidirec-
tionnel.

« Varices. Ce terme correspond
seulementaunaspectdilaté et tor-
tueuxd’une veine comme l'indique
son étymologie et ne préjuge pasde
son fonctionnement hémodyna-
mique. Ainsi, une veine variqueuse
peut trés bien assurer une fonction
correcte et salutaire, alors qu‘une
veine d'apparence normale 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 habituellement anté-
rograde, sauf au niveau de la semelle
plantaire ou elle est physiologique-
ment a double sens selon les varia-
tionsdes gradients de pression. Elles
sont dites perforantes de reflux
quand leur sens est rétrograde et
refluant depuis le systéme profond
vers le systéeme superficiel. Elles sont

dites perforantes de réentrée quand
Ioiir eanc mact antérnarade of nAn

refluant. Elles drainent alors en
général une veine superficielle
refluante, antérograde ou non. Les
perforantes et les crosses sont dites
hémodynamiquement efficaces
quand elles débouchent sur des
veines profondes suffisamment
entourées de muscles squelettiques
pour que |'effet de pompe aspirante
exercé par leur biais sur le réseau
superficiel soit suffisant. Elles sont
peu ou pas efficaces dans le cas
contraire.

* Crosses. Unigues, mais parfois
multiples, elles ne sont en fait que
des perforantes particulieres en ce
que leur position anatomique,
contrairement a ces dernieres, est
assez constante. Elles ont la méme
signification fonctionnelle.

¢ Insuffisance veineuse. Terme
générique signifiant une anomalie
delafonction veineuse concernant
safonction dedrainage. Elle est sou-
vent confondue avec lesanomalies
morphologiques des veines. Nous
appellerons pour notre part insuf-
fisance veineuse tronculaire toute
anomalie ne permettant pas un drai-
nage constamment unidirectionnel
a débit et pression corrects.

EN ECHOTOMOGRAPHIE
(DUPLEX OU TRIPLEX)

L‘échotomographie repére les
formations veineuses :

* en confirmant leur caractére
liquide et circulant par leur dépres-
sibilité et vidange sous la sonde ;

* enlessituant topographiguement
par rapport aux plans superficiel,
moyen et profond (cutanés, sous-
cutanés, sous-aponévrotiques,
intramusculaires, voire intra-osseux)
et aux organes avoisinants ;

* en guidant le Doppler continu,
pulsé ou couleur ;

» endéterminant les complications
eéventuelles (thromboses associées
ounon ades calcifications sous for-
me de phlébolithes, hématomes) ;
» en guidant les ponctions a visée
évacuatrice ou thérapeutiques ;

e on rnanfirmant lac hvnnanlacioae lac

aplasies et les ectasies profondes ;
« en établissant avec le Dopplerune
cartographie anatomigue et hémo-
dynamique afin de déterminer les
stratégies et tactiques thérapeu-
tiques.

REGLES GENERALES
DE L'EXPLORATION
ECHO-DOPPLER DES MV

Premier temps de I'exploration, le
Doppler des axes artériels a distance
comme au niveau de la malforma-
tionveineuse est indispensable afin
d’éliminer une malformation arté-
rio-veineuse associée ou respon-
sable. La vélocimétrie Doppler des
artéres est habituellement normale,
affirmant les caractéres exclusive-
ment veineux de la malformation
clinigue. Cependant, on pourra noter
des vitesses artérielles plus marquées
dans I'ensemble d'un membre hy-
pertrophié ou bien au voisinage ou
au niveau d'un angiome plan, mais
dans des limites de la « normale ».

L'exploration veineuse est menée
dans undeuxiéme temps. Couplant
I'échotomographie au Doppler pulsé
et éventuellement au Doppler
couleur.

Elle doit toujours rechercher :

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

* une anomalie des troncs veineux
superficiels sus- et sous-aponévro-
tiques, ainsi que dans les parties
molles etles articulations : ectasies,
thromboses, phlébolithes, vitesses
de vidange lente ou rapide, flux
rétrogrades et reflux ;

* et seterminer parune description
topographique, volumétrique et
hémodynamique précise, docu-
mentée par des schémas plus que
par des tirages d’échographies
toujours incomplets et peu expli-

ritac afin Ao AAtarminarla nlie i tla
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ment possible la stratégie comme
la tactique des autres investigations
éventuelles ainsi que des traitements.
Elle demande des techniques adap-
tées aux sieges 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)

- Lavisualisation de la malformation
ainsi que ses rapports avec les autres
organes et tissus est favorisée parla
position du patient en décubitus
dorsal déclive qui permet de remplir
au mieux les poches de sang veineux.
- Le passage en position assise
permet de mesurer le degré de
vidange posturale spontanée des
dilatations.

« Les sondes

Les sondes d'échographie et de
Doppler préférées serontde7 a12
MHz avec interposition de poches a
eau pour les localisations cutanées
ou tres 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-
cielles, rarement étendues a I'os sur
lequel se dessine une banale
empreinte. Elles sont souvent bien
circonscrites et n‘ont pas de valeur
fonctionnelle. Elles sont donc faciles
a supprimer sans risque.

- Au niveau de la face. Poches
veineuses pouvant étre de trés gros
volume, de vidange lente, y compris
en position assise, déformant le visage
et pouvant s'étendre dans toute
|'épaisseur de la joue ou se ramifier
dans la région oro-pharyngée. Bien
que leur absence de valeur fonc-
tionnelle ne s’oppose pas a leur
suppression, les difficultés techniques

HLon Xl iom wacnlllanblacma nealanAan

notamment ne rendent pastoujours
faciles les thérapeutiques interven-
tionnelles et chirurgicales.

- Au niveau du cou. Quand elles sont
limitées au cou, il s'agit le plus sou-
vent de dilatations jugulaires sim-
ples. Cesdilatations parfois anévris-
males sont plus «inquiétantes » que
dangereuses. Elles ont de plus une
fonction de drainage importante.
Pour cesraisons, onreculera devant
toute tentative de suppression.
Certains proposent des plasties de
réduction de calibre, déplagant le
probléme esthétigue de la dilata-
tion sur celui d'une cicatrice.

* Manceuvres (figure 10)

- La manceuvre de Valsalva permet,
notamment quand le décubitus
dorsal déclive n’est pas possible, de
gonfler de sang les malformations.
- La compression, quand elle est
possible des veinesd'aval (jugulaires
surtout) permet de repérer les voies

principales de drainage de la malfor-
mation.

- La compression directe enfin sous
la sonde d’'échographie permet de
vider le sang des malformations
veineuses, les distinguant 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 kystigues de la téte et du
cou ne sont pas circulantes et sont
trés peu ou non dépressibles.

« Les limites

- Les malformations veineuses intra-
craniennesisolées sont a circulation
lente et ne peuvent pas étre fiable-
ment explorées.

- Les malformations de la langue et
surtout de I'oropharynx peuvent
étre difficiles, voire impossibles, a
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visualiser correctement dans leurs
extensions les plus profondes.

» Thérapeutique

- Repérage et marguage cutané
sous échographie permettant
chirurgie, ponctions et embolisa-
tions plus précises.

- Controle des thérapeutiques :
thromboses, hématomes, réduc-
tion des cavités malformatives.

EXPLORATION DES
MALFORMATIONS
VEINEUSES DES MEMBRES
SUPERIEURS

 La position du patient (figure 9
Bet(C)

- La visualisation de la malformation
ainsi que sesrapports avec lesautres
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 le bras au
zénith) permet de mesurer le degré
de vidange posturale spontanée des
dilatations.

» Les sondes

Les sondes d'échographie et de
Doppler préférées serontde 7 a12
MHz avec interposition de poches
aeau pour leslocalisations cutanées
ou trés superficielles.

« Malformations le plus souvent
rencontrées

Il s‘agit le plus souvent d’angiomes
veineux « racémeux » caricatu-
raux, peu ou pas fonctionnels, réali-
sant des grappes infiltrant la peau,
les muscles et les paguets vasculo-
nerveux, plus ou moins étendus, du
bras et de I'avant-bras, plus rare-
ment de la main. IIs sont souvent
douloureux en raison de throm-
boses veineuses locales. Il n'y a pas
d'obstacle fonctionnel a leur
exérése ou sclérose, maisils sontde
traitement difficile en raison de leur
distribution anarchigue sus- et sous-
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Figure 10. Manceuvre d'exploration dynamique.
A :compression directe par la sonde. B: compressions en amont et en aval de
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