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Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

Les anomalies vasculaires forment un vaste ensemble de pathologies dont le pronostic
esthétique, psychologique, fonctionnel ou vital est tres hétérogéne.

La terminologie en matiére d’angiomes était trés confuse et de nombreuses
dénominations descriptives leur ont été appliquées. Ceci du fait de la distinction souvent
malaisée entre anomalie hamartomateuse et authentique processus tumoral. Cette confusion
nosologique, a entrainé pendant longtemps, une difficulté diagnostique et une imprécision
thérapeutique.

L’International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) a établi en 1996 une
terminologie désormais universelle [1], classant les anomalies vasculaires en deux grandes
familles : les tumeurs vasculaires, caractérisées par une prolifération des cellules de
I'endothélium, et les malformations vasculaires, définies par une dysmorphogenése sans
prolifération cellulaire.

Les malformations veineuses font partie des malformations vasculaires tissulaires a flux
lent. Elles sont dites “en barbe"“ lorsqu’elles atteignent quatre a cing des régions anatomiques
suivantes : les deux régions pré-auriculaires (droite et gauche), le menton, la levre inférieure et
la portion antérieure du cou [2].

Le traitement des malformations veineuses “en barbe” est délicat étant donné I'absence
de consensus mais aussi d’action spécifique ciblée sur leur étiopathogénie, il en est des lors
rarement curatif.

A I’heure actuelle, nous disposons d’un traitement non invasif ou médical et de
traitements plus agressifs tels que la sclérothérapie ou la chirurgie modelante.

Une approche pluridisciplinaire est indispensable pour obtenir le meilleur résultat avec un
minimum de complications.

L’objectif de notre étude ,apres I’analyse des résultats et la revue de la littérature, est
d’évaluer le profil clinique et thérapeutique des malformations veineuses dites “en barbe”,
d’exposer notre approche thérapeutique dans la prise en charge de ces derniéres et enfin de

proposer des recommandations pratiques .
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Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

|. TYPE D’ETUDE

Il s’agit d’une étude descriptive et rétrospective, s’étalant sur une période de 9 ans de

Janvier 2008 a décembre 2017.

Il. POPULATION A L’ETUDE

L’étude a porté sur tous les cas de malformations veineuses faciales disposées “en
barbe“ colligées au service de chirurgie maxillo-faciale et esthétique du centre hospitalier

universitaire MOHAMMED VI de Marrakech , et qui étaient au nombre de cing.

L’ensemble des patients ont été opérés par le méme opérateur durant la période d’étude.

- Criteres d’inclusion :

Tous les patients ayant des malformations veineuses atteignant quatre a cing des

régions anatomiques suivantes :

e Les deux régions pré-auriculaires (droite et gauche)

e La levre inférieure

e Le menton

e La portion antérieure du cou

- Criteres d’exclusion :
e Les patients ayant des angiomes “en barbe” autres que les malformations
veineuses (hémangiomes, malformations artérioveineuses...).
e Les patients ayant des malformations veineuses s’intégrant dans le cadre de

syndromes polymalformatifs.
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I1l. SOURCE ET COLLECTE DES DONNEES

Les patients ont été identifiés a partir du registre d’hospitalisation du service de chirurgie

maxillo-faciale et esthétique du centre hospitalier universitaire MOHAMMED VI de Marrakech.

Les données cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives ont été recueillies a partir :
e Des dossiers d’hospitalisation.
e Des comptes rendus opératoires écrits par le chirurgien ou I'un de ces aides.

e Des fiches de protocoles thérapeutiques et de surveillance du traitement.

Pour une meilleure analyse des dossiers de malades, nous avons mis au point une fiche

d’exploitation. (cf. ANNEXES)

IV. VARIABLES ETUDIEES

—Identité

—L’age de consultation ou de diagnostic
—Les antécédents

—Histoire évolutive de I'angiome
—Type de la Iésion

—~Nombre de lésions

-Siége

—Taille

—Couleur

—Histologie

—Examens paracliniques et indications
—Complications locales et systémiques

—Retentissement fonctionnel
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—Retentissement esthétique

- Traitement antérieur

—Type de chirurgie : primaire ou réparatrice
—Technique opératoire

—Suites post-opératoires

V. ANALYSE DES DONNEES :

Les données ont été recueillies manuellement sous forme de tableaux et traitées sur

Microsoft Excel 2016.
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Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

I. CARACTERISTIQUES EPIDEMIOLOGIQUES:

1. Age:

La moyenne d’age de nos malades a été de 34 ans avec des extrémes allant de 19 ans a 61 ans.

2. Sexe:

La majorité de nos patients étaient de sexe masculin : quatre patients, soit 80% des cas.

Les femmes constituaient la minorité : une seule patiente, soit 20% des cas.

Répartition des patients selon le
sexe

i Masculin & Féminin

Figure 1 : Répartition des patients selon le sexe

Il. ETUDE CLINIQUE ET PARACLINIQUE:

1. Type d’angiomes:

*Répartition des patients selon le type d’angiomes : I’ensemble de nos patients avaient

des malformations veineuses soit 100% des cas.
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Répartition des patients selon le
type d'angiomes

i Malformations veineuses & Malformations artério-veineuses - Hémangiomes

Figure 2: Répartition des patients selon le type d’angiomes

2. Nombre d’angiomes:

Dans notre série, quatre patients avaient une seule Iésion angiomateuse soit 80% des cas,

un seul malade présentait plusieurs lésions angiomateuses soit 20% des cas.

Répartition des patients selon le
nombre de lésions

i Une seule lésion & > une lésion

Figure 3: Répartition des patients selon le nombre de lésions
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3. Taille de I’'angiome:

*Répartition des patients selon la taille de ’'angiome : chez 80 % des patients la taille de

I’langiome était supérieure a 10 cm tandis que chez 20 % des cas, elle était inférieure a 10cm.

Répartition des patients
selon la taille de I' angiome

E<10cm ®E>10cm

20%

Figure 4: Répartition des patients selon la taille de ’angiome

4, Couleur de I’'angiome:

Dans notre série quatre patients avaient des lésions de couleur bleuatre, et un seul

patient avait une lésion de couleur violacée.

Répartition des patients selon la
couleur des lésions

Violacée
20%

~

Figure 5:Répartition des patients selon la couleur des Iésions
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5. Complications des angiomes:

Dans notre série un seul angiome s’est compliqué de saignement local et aucun malade

n’a présenté d’ulcération, de thrombose, de signes de surinfection ou de nécrose.

Complications des angiomes dans
notre série
25%

20%

15% [—

10%

5%

Yal Ta¥ 0 Ta¥
U U U U

Saignement Ulcération Thrombose Nécrose Surinfection

0%

Figure 6: Complications des angiomes dans notre série

6. Extension de I’angiome:

Dans le cadre du bilan d’extension, quatre patients ont bénéficié d’un scanner
craniofacial soit 80% des cas tandis qu’ un seul patient a bénéficié d’une angio-IRM faciale soit
20% des cas.

Aucun patient n’a bénéficié d’'un doppler veineux.

Les angiomes étaient superficiels dans 100% des cas et aucun autre angiome de

localisation profonde n’a été objectivé.
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90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0% T T Gn/f) T 1
scanner cranio- Angio-IRM  Echo-doppler
facial faciale veineux

Figure 7: Répartition des patients selon les examens paracliniques réalisés

7. Retentissement fonctionnel et esthétique de I’angiome:

Le préjudice esthétique était le principal motif de consultation dans notre série (100% des
patients) alors que la géne fonctionnelle ( troubles de la préhension labiale ) a été rapportée par

4 patients soit 80% de notre série .

120%

100%

80%

60%

40%

20%

0%
Fonctionnel Esthétique

Figure 8: Répartition des patients selon le retentissement des angiomes.

-12 -



Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

lll. Prise en charge thérapeutique:

1. Traitement médical:

Aucun patient n’a recu de traitement médical préalable

2. Sclérothérapie percutanée:

Aucun patient n’a bénéficié d’une sclérotherapie percutanée.

3. Traitement chirurgical:

*Traitement chirurgical utilisé : Tous nos malades ont bénéficié d’un traitement
chirurgical : I'exérése-suture seule , la plastie en Z seule et la vermillectomie seule ont été
utilisées respectivement chez les trois premiers malades. Les associations exérése-suture +
plastie en Z et exérése-suture+vermillectomie ont été utlisées respectivement chez les

guatriéme et cinquieme malades.
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Répartition des patients selon les
techniques chirurgicales utilisées

M Exérese-suture
H Plastieen Z
= Vermillectomie

B Vermillectomie + Exérése-suture

W Plastie en Z + Exérése-suture

Figure 9:Répartition des patients selon le traitement chirurgical utilisé

4, Les suites post-opératoires:

Les suites post-opératoires étaient simples dans 100% des cas et aucune complication

post-opératoire n’a été constatée chez nos malades.

-14 -



Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

- 15 -



Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

|. Rappels : Bases fondamentales de I’étude des angiomes:

1. Vascularisation de la peau:

L'unité vasculaire fonctionnelle cutanée est considérée comme une zone en forme de
cone dont la base en forme de cercle ou ovale se trouverait a la surface de I'épiderme et dont le
sommet correspond a une artériole nourriciére du derme profond.

Entre les différentes unités vasculaires contigués existerait un dense réseau
anastomotique superficiel et profond.

La partie centrale du céne a la surface du revétement cutané serait la zone de circulation
maximale, alors que la périphérie aurait une circulation réduite.

Les mesures de la température cutanée mettent d’ailleurs en évidence une diminution de
0,1° du centre a la périphérie des cercles en surface.

La vascularisation s'effectue a partir d'arteres sous-cutanées de moyens calibre et qui
traversent de facon grossierement verticale les septums interlobulaires de I'hypoderme.

Les artéres efférentes s'anastomosent en un plexus dermique profond, a partir duquel se
détachent des artérioles dermiques qui montent quasi verticalement jusqu'au derme superficiel
ou elles vont s'anastomoser en un plexus sous-papillaire.

De ce plexus, se détachent des artérioles efférentes qui parviennent aux papilles
dermiques, situées en position sous-épidermique, ou elles vont donner naissance a un réseau
capillaire drainé par des veinules qui sont elles-mémes drainées par un plexus veineux sous-
papillaire, des veines dermiques puis un plexus dermique veineux profond qui alimente des
veines septales hypodermiques paralleles aux artéres.

Les lymphatiques sont des sacs borgnes situés au niveau dermique, ils forment deux

réseaux paralleles aux plexus artériels: superficiel et profond [3 ; 4].
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e

Figure 10: Vascularisation de la peau.

Fleche : artéere cutanée directe. 1. Plexus cutané superficiel ou sous-papillaire ; 2. Plexus moyen ou
cutané ; 3. Plexus sous—cutané ou sous- dermique ; 4. Hypoderme ; 5. Epiderme ; 6. Derme ; 7. Muscle
panniculaire ; 8. Muscle squelettique [5].

2. HISTOLOGIE DE LA PEAU:

2.1. L’EPIDERME :

L'épiderme est la couche la plus superficielle de la peau. C’est un épithélium malpighien

pluristratifié keratinisé dont la population cellulaire est hétérogene.

La grande majorité des cellules est constituée par les kératinocytes a divers stades de
leur maturation, associées a d’autres cellules:
e Cellules dendritiques dont les projections cytoplasmiques s'intercalent entre les
kératinocytes.
e Le mélanocyte situé au niveau de l'assise basale, il élabore un pigment : la mélanine
qu'il stocke dans des mélanosomes et déverse dans les kératinocytes.
e La cellule de Langerhans qui est une cellule macrophagique mobile captant les

antigenes a la surface de la peau et les présentant aux lymphocytes.
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e La cellule de Merkel est une cellule neuro-endocrine qui a un rbéle de mécano-

récepteur [6].
On peut séparer |'épiderme en couches successives qui se différencient par leur aspect
morphologique:

e le stratum basal (ou couche basale), qui repose sur la membrane basale a la
jonction dermoépidermique,

e le stratum spinosum (ancien corps muqueux de Malpighi),

e le stratum granulosum (ou couche granuleuse),

e le stratum lucidum,

e et enfin, tout a fait en surface, le stratum corneum (ou couche cornée) [6].

coupe ce peau (épiderme)

d'aprés site Intemet pg.com

L. COMmee

meélanocyte

Figure 11: Histologie de la peau

http://svt.ac-dijon.fr/schemassvt/IMG/gif/peau_epiderm.gif [7]
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Couche cornée

Couche de
¥ - transition

Couche
granuleuse

Couche épineuse

Couche basale

Membrane basilaire

Figure 12:L’épiderme est constitué de plusieurs couches cellulaires qui,de la plus profonde a la plus

superficielle, sont les suivantes : la couche basale, la couche épineuse, la couche granuleuse, la couche

de transition (seulement dans la peau épaisse) et la couche cornée (modifié de (Geras, 1990).

http://archimede.bibl.ulaval.ca/archimede/fichiers/22895/22895001.jpg[8]

2.2. LE DERME:

Le derme est un tissu conjonctif fait de fibres de collagene et de fibres élastiques
entourées d'une substance fondamentale dite « amorphe ». Il est constitué de:

¢ Fibres de collagéne qui constituent 98% de la masse du derme.

e Fibres élastiques, elles s’intercalent entre les fibres de collagéne mais sont
beaucoup plus fines. On en distingue plusieurs types: les fibres d’élastine,
d’élaunine et les fibres d’oxytalane.

e Substance fondamentale amorphe: Elle est constituée de mucopolysaccharides
(MPS) mais aussi d’acides en particulier I’acide hyaluronique. Les MPS sulfatés

sont principalement représentés par la chondroitine.
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e Cellules dermiques: On y trouve surtout des fibroblastes, ce sont eux qui donnent
naissance aux fibres élastiques, ainsi qu'a la substance fondamentale. On appelle

fibrocyte; un fibroblaste ancien situé au sein du tissu conjonctif mature.

On retrouve aussi d’autres cellules comme les desmyofibroblastes entre les fibrocytes, les
cellules musculaires lisses et les macrophages.

Le derme comporte aussi les vaisseaux et les nerfs cutanés [3; 9].

2.3. Hypoderme:

On y distingue trois composants:
e Le tissu graisseux formé d'adipocytes groupés en lobules.
e Les septums interlobulaires qui sont des tractus conjonctifs séparant les lobules
graisseux.

e Les vaisseaux et les nerfs

Epiderme

Derme

Hypoderme

Figure 13: La peau humaine est composée de I'épiderme et du derme; I’hypoderme est le tissu sous-
jacent au derme (Holbrook, 1987 modifié de Geras, 1990).

http://archimede.bibl.ulaval.ca/archimede/fichiers/22895/22895000.jpg [10]
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3. Histologie de I’endothélium vasculaire

3.1. Structure:

L'endothélium est un tissu de type épithélial qui se différencie des autres épithéliums car
il dérive du mésoderme embryonnaire. C'est une cellule plate et polarisée; la face apicale est en
contact avec la lumiére du vaisseau, la face basale étant quant a elle fixée sur une lame basale
constituée de collagéne.

Selon la taille du vaisseau, la morphologie de la cellule est tres différente. Dans les gros
vaisseaux, tels que les artéres et les veines, elle a une forme prismatique comme la plupart des
cellules épithéliales. Dans les capillaires les plus petits, elle forme un petit tube a l'intérieur
duquel le sang circule.

Les cellules sont reliées entre elles et avec la lame basale par des desmosomes et des
hémidesmosomes. Il s'agit donc d'un tissu pouvant résister a de fortes sollicitations mécaniques,
mais perméable aux substances dissoutes de petite taille et a I'eau. Les cellules telles que les
hématies ne peuvent pas le traverser mais les leucocytes, trés déformables, le peuvent.

La lame basale est une structure collagénique, synthétisée par I'endothélium .Elle lui

confére une certaine résistance mécanique.

3.2. Fonction:

La fonction la plus évidente de I'endothélium est de contenir le sang a l'intérieur des
vaisseaux sanguins, tout en autorisant I'échange des substances nutritives avec le milieu
intérieur. Dans cette fonction, les cellules endothéliales et la lame basale coopérent en agissant
comme un filtre moléculaire.

Une autre fonction est le contréle de la coagulation sanguine. Les cellules épithéliales
inhibent cette coagulation alors que la lame basale favorise l'agrégation des thrombocytes. Une
rupture de I'endothélium est donc aussitot colmatée et limite les hémorragies.

L’endothélium participe aussi au controle de la vasomotricité. En réponse a diverses
hormones, l'endothélium peut générer de l'oxyde nitrique a partir de l'acide aminé L- Arginine

provoquant une relaxation de la couche musculaire vasculaire et une vasodilatation [11].
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4. C(Classification des angiomes:

La classification des angiomes a beaucoup évolué depuis 1976, date du premier

“Workshop on Vascular Anomalies “. Ce groupe de travail international n'a cessé de se réunir
depuis, tous les 2 ans. Il comporte aujourd'hui une participation multidisciplinaire issue de tous
les continents. En 1992 fut créée I'International Society for the Study of Vascular Anomalies
(ISSVA), qui regroupe les membres du Workshop. L'ISSVA continue a assurer tous les 2 ans cette
réunion qui a amélioré la communication entre les soignants de toutes disciplines, ainsi que la
compréhension et la classification de ces Iésions. Son but principal aujourd'hui est I'amélioration
des thérapeutiques [1].

La classification adoptée par I'ISSVA lors de son Workshop de Rome en 1996 peut
sembler simple. Pourtant, elle prend en compte l'essentiel des données cliniques, radiologiques,
histologiques et biologiques. Elle repose sur les travaux biologiques fondateurs de Mulliken et

Glowacki au début des années 1980. Elle distingue deux groupes: les tumeurs vasculaires et les

malformations vasculaires [12].

4.1. Les tumeurs vasculaires :

Caractérisées par une hyperplasie cellulaire et par I'implication possible de certains facteurs
d’angiogenese. Parmi les tumeurs vasculaires, I'hémangiome infantile est la variété la plus fréquente.
C’est une tumeur bénigne commune répartie en hémangiome cutané, sous—cutané et mixte. D'autres
lésions longtemps confondues avec I'hémangiome infantile en sont aujourd'hui clairement
différenciées.

Cette distinction s'est faite peu a peu au cours des années 1980 a 2000, sur des bases
cliniques, puis histologiques, et finalement sur la découverte de marqueurs
immunophénotypiques confirmant les entités différentes. L'hémangiome infantile partage avec
les microvaisseaux du placenta un phénotype particulier, que n'ont ni les autres tumeurs

vasculaires infantiles, ni les malformations vasculaires.
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Figure 14: Hémangiome “en barbe” [12]

4.2. Les malformations vasculaires:

Les malformations vasculaires regroupent des lésions ou existent des anomalies de la
morphogenése vasculaire. Les vaisseaux sont dysplasiques sans véritable prolifération cellulaire.

Les anomalies sont structurales et le turn-over cellulaire endothélial est normal [12].

Selon leur hémodynamique, on distingue les malformations vasculaires:
—A flux lent et selon le type de vaisseau altéré de facon prédominante, elles sont
capillaires, veineuses ou lymphatiques.
—A flux rapide qui sont les malformations artério-veineuses (MAV) et les fistules

artério-veineuses (FAV).

La plupart de ces lésions sont isolées et sporadiques. Quelques-unes sont familiales et

d'autres s'inserent dans des syndromes trés complexes.

De rares exceptions montrent la coexistence possible de malformations vasculaires et de
tumeurs vasculaires, exemples:
—Association chez un méme enfant d'hémangiome infantile et de malformation
veineuse (MV) ou de malformation lymphatique (ML);
—Superposition de granulomes pyogéniques sur des malformations capillaires ou sur

des malformations artérielles (MA) ;
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—Coexistence au sein des mémes lésions de veines malformées et d'une tumeur,
I'némangioendothéliome a cellules fusiformes, dans les lésions cutanées du
syndrome de Maffucci;

—Coexistence de I'hnémangio-endothéliome kaposiforme et de ML [13;14].

Tableau I: classification selon I’'ISSVA des angiomes [12]

Hémangiomes infantiles :

e Cutané

e Sous-cutané

e mixte Hémangiome congénital

e non involutif (NICH)

e a involution rapide (RICH)
Hémangiome en « touffe »
Hémangioendothéliome kaposiforme

Tumeurs vasculaires

Malformations capillaires a flux lent
e Angiome plan
e Télangiectasies
e Angiokératome
Malformations vasculaires Malformations veineuses a flux lent
Malformations lymphatiques a flux lent
e Macrokystiques
e Microkystiques
Malformations artérioveineuses a flux rapide

Malformations multiples

Il. Discussion des résultats :

1. Epidémiologie :

1.1. Age:

Dans I' ensemble des séries rapportées, I’age moyen de la premiére consultation varie
entre 1 mois et 1T an.

Dans la série francaise de M.Piram intéressant 21 cas, I’dge moyen de consultation était

de 1, 7 mois [15]. Aux USA , M.Waner rapporte un age médian de 6,5 mois pour une série
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intéressant 8 cas [16] ,tandis que pour A.N.Haggstrom |I’dge moyen était de 1 an pour une série
intéressant 13 cas [17].

Les données de notre étude montrent un age moyen de la premiere consultation de 34
ans , ceci pourrait s’expliquer par le fait que les malformations veineuses sont sensibles aux
modifications hormonales (puberté, grossesse, prise d’oestroprogestatifs) a I'origine de
I’laugmentation du volume des lacs veineux [18].

Une autre explication pourrait trouver son sens dans notre contexte puisque I'ensemble
de nos patients sont issus de milieux défavorisés ou le préjudice esthétique n’est pas considéré

comme étant un probléeme important pendant I’enfance et 'adolescence.

Tableau II: Moyenne d’age des patients lors de la premiére consultation selon les auteurs

Auteurs Moyenne d’age des patients lors de la premiére consultation
M.Piram (France)[15]2016 6,5 mois
A.N.Haggstrom (USA) [17]2011 1,7 mois
M.Waner (USA) [16] 2003 1 an
Notre série 34 ans
1.2. Sexe:

Les malformations veineuses atteignent de facon égale les deux sexes avec un sexe ratio
de 1[19].

En revanche, la localisation dite “en barbe” des angiomes tous types confondues serait
plus fréquente chez le sexe féminin.

Certains auteurs pensent que cette prépondérance féminine pourrait trouver une
explication dans le fait que les consultations de nourrissons féminins sont plus fréquentes en
raison de I'impact esthétique de I’angiome “en barbe “.

Dans notre série comportant 5 patients ayant des malformations veineuses “en barbe”,

80% des malades sont de sexe masculin.
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Tableau lll : Répartition des cas d’angiomes “ en barbe “ selon le sexe

Nombre de cas Féminin % Masculin %
Auteurs .
d’angiomes en barbe
M.Piram ( France )[15]2016 21 91% 9%
A.N.Haggstrom ( USA)[17]2011 13 92% 8%
M.Waner (USA) [16] 2003 8 75% 25%
Notre série 5 20% 80%

2. Etude clinique:

2.1. Orientation clinique du diagnostic:

La clinique peut le plus souvent poser le diagnostic. Les étapes de discussion clinique

sont: (tableau)

a. L’histoire évolutive de la lésion :

Elle est déterminée par I’anamnése:

e Présente a la naissance ou non

e Développement rapide ou lent.

e Les poussées évolutives.

b. La sémiologie des lésions :

e La couleur

e L’infiltration

e La chaleur locale : normale ou augmentée.

e Présence d’un thrill, battement, souffle, ces signes sont retrouvés par la

palpation et I'auscultation.

Dans 90 % des cas, cet examen clinique détermine le type d’angiome [20].

Dans notre série la totalité des angiomes étaient des malformations veineuses, quatre

angiomes étaient de couleur bleuatre, et le dernier avait une couleur violacée.
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La chaleur locale était normale et aucun angiome ne laissait percevoir de thrill, de

battement ou de souffle a 'auscultation.

Figure 16: Cas de notre série présentant une malformation veineuse “en barbe” avec
incompétence labiale importante (vue de face)
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Figure 17 : Cas de notre série présentant une malformation veineuse “en barbe” avec
incompétence labiale importante (vue de profil)

2.2. Orientation paraclinigue du diagnostic:

a. L’échographie doppler :
C’est un examen atraumatique, facile, peu coliteux et répétitif. Il intervient aux différents

stades de la prise en charge des malformations veineuses “en barbe *“.

Il permet de préciser:
e L’existence d’une fistule.
e L’'importance hémodynamique par la vélocimétrie doppler.
e Les afférences et les éfférences des courants veineux.
e L’étude du territoire veineux par I’étude du remplissage dynamique des veines et

leur éventuelle incontinence.

Cet examen nécessite une coopération du patient, et en pratique, il ne peut étre utilisé

qu'apres 18 mois [21; 22; 23].

b. Doppler pulsé:

Le Doppler pulsé permet de déterminer le débit veineux [22].
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c. Doppler couleur:

Il différencie entre un hémangiome et une malformation veineuse [24].

d. Echographie:
e Enfant nouveau-né [21],
o Différencie entre malformation vasculaire et tumeur vasculaire [24],

e Détecte une localisation profonde, notamment hépatique [25].

Figure 18 : Formation ovalaire hypoéchogéne au sein des tissus sous—cutanés, siege de deux

structures focales échogenes avec discret cone d’ombre postérieur correspondant a des
phlébolithes, avec enregistrement de flux veineux monophasiques en son sein [24].
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e. La radiographie sans préparation:

Elle met en évidence :
¢ Des phlébolites pathognomoniques de la stase et de la thrombose des lacs veineux
[22 ; 26].
e L’hypo- ou I’hypertrophie osseuse sous jacente [21].
e Les atteintes du massif facial par la téléradiographie et la panoramique dentaire

[21 ; 24].

f. La phlébographie:
Elle est remplacée par I’écho-doppler et I'IRM, néanmoins, elle peut parfois étre réalisée
en pré-chirurgical dans les malformations veineuses. Elle apprécie leurs aspects et surtout leurs

points d’ébauche avec le réseau normal [24; 26].

A B

Figure 19: Phlébographie sous scopie et opacification par ponction directe d’'une poche

veineuse:les phlébolites apparaissent comme des nodules radio-opaques dans les espaces
cervicaux situés en dehors de la poche opacifiée [24],

g. Lescanner:
Il décéle les localisations viscérales des angiomes [25], il apprécie I'extension en surface et en

profondeur des malformations vasculaires. Il détermine le retentissement sur les structures voisines. [21].
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h. L’imagerie par résonance magnétique:

e De nos jours L'IRM est devenue un examen indispensable a I’évaluation de
I'extension de la lésion et a la recherche de lésions satellites, guidant
ainsi la prise en charge thérapeutique. L'IRM doit faire I'objet d’une
demande détaillée pour étre informative. Elle doit comporter une
sequence en T2 avec saturation de graisse dans au moins deux plans de
I’espace, permettant l'identification des lésions en fort hypersignal et
I’appréciation du volume lésionnel. Par ailleurs, I'injection de produit de
contraste, non indispensable, montre un réhaussement progressif et
hetérogéne, qui différencie la malformation veineuse de la malformation
lymphatique [27]. Enfin, I’extension en profondeur et la communication
avec un réseau veineux profond doivent étre recherchées (veine jugulaire

interne, réseau veineux intracranien via la veine angulaire) [28].

Figure 20: Volumineuse masse de contours lobulés, infiltrant la région cervicale
antérogauche, englobant la parotide,en isoT1, franc hyperT2, avec net rehaussement apres

injection [28].

Le choix entre ces derniéres techniques est difficile et c’est le colit de la prestation qui va
trancher entre les deux [29].
Dans notre série, I'IRM a été réalisée dans un seul cas alors que les autres cas ont

bénéficié d’un scanner.
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i. La biopsie:

Elle est rarement pratiquée, elle peut étre utile en cas d’hémangiome congénital, tumeur
trompeuse entierement développée durant la vie intra-utérine et qui pose un diagnostic
différentiel avec les malformations vasculaires du nouveau-né [25].

Aucune biopsie n’a été réalisée dans notre étude, par contre I’étude anatomopathologique des

pieces opératoires a été réalisée dans 100% des cas.

organisées. Calcifications dystrophigues dans les thromboses organisées [25].

j. Bilan hématologique:
Numération formule sanguine, hémoglobine, plaquettes, D-dimeres, fibrinogene, produit
de dégradation de la fibrine et TP/TCA doivent étre demandés au cours des poussées

inflammatoires des malformations veineuses ou en pré-operatoire. [21 ; 25].

k. Les examens spécialisés:

IIs seront demandés en fonction des signes d’appels.

Ainsi un examen oto-rhino-laryngologique avec une exploration fibroscopique seront
realisés en cas de stridor chez les patients ayant des angiomes “en barbe” en raison d’une
possible localisation angiomateuse laryngée sous-glottique associée, source de décompensation
respiratoire parfois aigué lors d’un épisode infectieux surtout chez I’enfant [22].

Aucun patient n’avait une localisation laryngée dans notre étude
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Al

Figure 22: Malformation veineuse “ en barbe” avec atteinte laryngée ayant nécessité
la mise en place d’une trachéostomie [22].

Tableau IV: Les caractéristiques des malformations veineuses (J.B. Mulliken) [30; 31]

Malformations veineuses

Cliniques :
* Toutes présentes a la naissance, peuvent ne pas étre visibles.
* Croissance proportionnée, nombreuses poussées dues a des traumatismes, des infections
ou des variations hormonales.

Cellulaires :
Endothélium plat, turn-over normal. Nombre normal de mastocytes
Membrane basale mince, normale in vitro : croissance endothéliale difficile.

Hématologiques :
Stase primaire (veineuse), coagulopathie de consommation localisée.

Radiologiques :
A l'angiographie: lésions diffuses, pas de prise de contraste parenchymateuse, phlébolites,
ectasies.

Squelettiques :
Distorsion, hypertrophie ou hypotrophie.
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Tableau V : Les moyens non invasifs du diagnostic [24

Technique Intérét

Analyse des veines, des arteres et recherche des

Echographie Doppler ) . )
fistules artério-veineuses.

Doppler couleur Différencie malformation veineuse et hémangiome.

Doppler pulse Detérmine le débit veineux

Différencie entre malformation veineuse et

Echographie
grap malformation lymphatique

Radiographie simple Etat osseux, phlébolites.
Panoramique et radiographie de profil Evalue les béances.
Scanner Extension des lésions, état osseux.

Extension des lésions, reconnaissance d’une
malformation veineuse pure ou artério-veineuse.

IRM

Tableau VI: Place des angiographies [24]

Technique Intérét

Quelques indications de plus en plus limitées dans les
dysplasies veineuses avant la chirurgie.
Angiographie par ponction directe. Malformation veineuse : avant embolisation percutanée.

|IPhlébographie

3. Formes cliniques

Les malformations veineuses prennent schématiquement deux aspects : malformation

capillaro-veineuse (MCV) et phlébectasie (cavernome) [32; 33].

3.1. Malformation capillaro-veineuse:

C’est une masse bleutée, froide, lentement évolutive. Si la composante capillaire est
importante, elle prendra une teinte violacée ou méme rosée [21; 34; 35].
Les malformations capillaro-veineuses peuvent intéresser tous les plans: cutané, sous-

cutané, musculaire et osseux. [25; 36; 37].

L’évolution de ces malformations est émaillée de complications:
e Les douleurs : la circulation étant lente, des thromboses peuvent survenir et donner lieu a
des épisodes douloureux, inflammatoires au décours desquels se déposent des granulations

dures constituant les phlébolites palpables et visibles radiologiquement [21 ; 36].
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e Les troubles de I’hémostase : ces malformations sont fréquemment le siege de
coagulation intravasculaire localisée susceptible de se disséminer a I'occasion d’un
traumatisme ou d’un geste chirurgical méme a distance. Elle intéresse les facteurs

de coagulation plasmatiques et épargne les plaquettes.

IIs sont dus a un défaut de libération de I'activateur endothélial de la fibrinolyse. Un
dosage de fibrinogene et de PDF doit étre systématiquement demandé devant des malformations
capillaro-veineuses “en barbe“, afin d’administrer une héparinothérapie préventive a faible dose,
pour éviter les décompensations graves [21; 26; 38; 36;39].

e Troubles fonctionnels : La distension veineuse locale peut étre responsable de
troubles fonctionnels importants ( phonation , mastication ,respiration, déglutition ,
préhension labiale et expressivité faciale ). [21 ; 36 ; 39].

e Probléme esthétique : Les MCV “en barbe” entrainent des tuméfactions,

défigurantes difficilement supportées par les patients [36 ; 37].

3.2. Phlébectasie (cavernome):

Elle constitue une dilatation veineuse localisée souvent unique développée sur un gros
tronc veineux ou dérivante de celui-ci. Le diagnostic différentiel peut étre posé avec le

lymphangiome kystique mais la transillumination peut aider a faire la distinction [40; 41; 35].

4. Prise en charge thérapeutique:

4.1. But:

a. Esthétique:

Le préjudice esthétique est le principal motif de consultation dans le cadre des
malformations veineuses "en barbe”, que ce soit pour I'adulte ou les enfants dont les parents
réclament un traitement précoce.

Il a motivé la consultation de I’ensemble de nos patients
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b. Fonctionnel:

Par leur disposition “en barbe”, les malformations veineuses peuvent avoir un retentissement
fonctionnel important et entrainer un ensemble de troubles des grandes fonctions orofaciales
( phonation, mastication, respiration, déglutition , préhension labiale et expressivité faciale ) .

L’atteinte fonctionnelle était présente chez 80% de nos patients.

c. Psychosocial:

Les malformations veineuses “en barbe“ sont des malformations géantes, tres
dysmorphiques et difficiles a camoufler .Trés exposées , elles suscitent habituellement une géne
psychologique et émotionnelle tres importantes chez les patients atteints et peuvent avoir des

conséquences facheuses sur leur vie sociale [42].

d. Vital:

Les malformations veineuses “en barbe” engagent rarement le pronostic vital. Lorsque
c’est le cas, deux types de manifestations peuvent étre observées :
—La détresse respiratoire témoignant le plus souvent de la présence d’un angiome
sous—glottique associé. C’est une urgence thérapeutique nécessitant le plus
souvent la réalisation d’une trachéostomie [43].
—-L’insuffisance cardiaque qui peut compliquer les angiomes particulierement

extensifs [43].

4.2. Moyens thérapeutiques et indications :

Le traitement des malformations veineuses “en barbe” comprend cinq volets:
e L’abstention thérapeutique
e Le traitement médical
e La sclérothérapie percutanée
e La chirurgie de modelage

e L’accompagnement psychologique
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a. Abstention thérapeutique :

Contrairement aux hémangiomes dont I’histoire naturelle conduit le plus souvent a une
involution spontanée, les malformations veineuses n’ont aucune tendance a la régression
spontanée. De ce fait, 'abstention thérapeutique n’est généralement pas envisageable.

Cependant, la mise en balance du risque cicatriciel et fonctionnel , trées importants dans

le cas des malformations veineuses “ en barbe”,avec le bénéfice d ‘un éventuel traitement par
sclérothérapie ou chirurgie pourrait amener a adopter |'abstention thérapeutique comme
solution provisoire en attente du développement de nouvelles thérapies surtout quand la rancon

cicatricielle serait trop importante .

b. Traitement medical

b.1. Contention élastique

Le traitement médical des malformations veineuses sera instauré des la premiére douleur.
Cette compression externe peut étre assimilée a un traitement de substitution, palliant le déficit
de muscle lisse dans les parois des veines anormales. La malformation veineuse n’étant plus
sous tension, la douleur s’amende rapidement. Par ailleurs, cette contention, en empéchant la
stagnation sanguine dans les lacs veineux, va également réduire les phénoménes potentiels de
phlébothrombose qui sont douloureux. La fréquence, la durée et le moment opportun pour
porter cette contention dépendent de la symptomatologie du patient.

Chez les enfants, la contention doit étre réalisée sur mesure et modifiée avec la croissance.
Le médecin prescripteur doit garder a I'esprit que cette contention inesthétique peut étre trés
contraignante surtout pour un enfant (il est inutile de la prescrire en prévention). Il est important que
toute la malformation soit comprimée pour éviter un gonflement douloureux en aval du bandage qui
pourrait étre a I'origine d’'un échec du traitement. Cette contention est contre-indiquée lors des
épisodes aigus de phlébothrombose qui entrainent une réaction inflammatoire trés douloureuse
pendant une dizaine de jours et nécessitent I'administration d’anti-inflammatoires non stéroidiens,

voire la prise d’aspirine ou d’héparine de bas poids moléculaire [44].
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b.2. Acide acétyl salicylique
Certains patients sont soulagés par la prise journaliere d’une faible dose d’acide acétyl
salicylique (100 mg/j) qu’ils poursuivent pendant plusieurs mois. Son mode d’action est
méconnu mais son activité anti-inflammatoire semble réduire les épisodes de phlébothrombose.

Ce traitement n’est efficace que dans un faible pourcentage de malformations veineuses.

b.3. Héparine de bas poids moléculaire

Les malformations veineuses douloureuses associées a une coagulation intravasculaire
localisée (CIVL) (avec des D-diméres > N) sont souvent soulagées par I'injection sous- cutanée
journaliere d’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) [45 ; 46 ; 47] .Une amélioration de la
symptomatologie est perceptible dans les cing jours qui suivent le début du traitement. Le
dosage est de I'ordre de 100 U anti-Xa/kg par jour pour les adultes et de 30 U anti-Xa/kg par
jour pour les enfants. Un contréle sanguin des D-dimeres et de I’activité anti-Xa est réalisé dix
jours apres le début du traitement pour vérifier son efficacité et adapter le dosage si nécessaire.
L’inconvénient de ce traitement en est son mode d’administration par injection sous-cutanée.
Des hématomes douloureux peuvent parfois apparaitre aux endroits d’injection et entrainer
I’arrét du traitement. Ces injections doivent étre poursuivies pendant plusieurs mois. Certaines
personnes peuvent néanmoins étre soulagées de facon constante aprés une simple cure d’un
mois. D’autres, en revanche, devront poursuivre le traitement plusieurs mois au risque de voir
réapparaitre les douleurs. Chez ces derniers, une sclérothérapie sera envisagée pour diminuer la
taille de leur lésion et en atténuer la symptomatologie. L’injection d’héparine de bas poids
moléculaire est également préconisée chez tout patient présentant des D- dimeres élevées et qui
doit subir une sclérothérapie ; 1l en est de méme avant une résection chirurgicale pour éviter un

saignement per- opératoire.

b.4. Traitement par laser :

o Types de lasers :

s Le Laser Argon:

Son utilisation est devenue limitée vu I'apparition de nouveaux types de lasers [30; 48].
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Il émet deux longueurs d’ondes 488 et 515 nm. Sa spécificité d’action sur les vaisseaux
dermiques n’est que partielle et sa profondeur d’action est limitée (ne dépasse pas 1,5 mm de

profondeur), ceci en raison de son absorption notable par la mélanine de la couche basale .

Le laser Argon donne dans un pourcentage de cas non négligeable (2 a 15% selon les
séries), des cicatrices pathologiques souvent irréversibles: hyperpigmentation, atrophie,
hypertrophie [49; 50; 51]. Celles ci peuvent étre évitées:

-en utilisant la fluence minimale efficace avec une technique discontinue et des impacts
de I'ordre de la dizaine de milliseconde. Cette technique est rendue possible depuis
I'avénement des pieces a main automatiques qui ont en outre le grand avantage de
rendre le traitement reproductible et beaucoup plus rapide [49 ; 52].

-en pratiquant le traitement laser en automne et en hiver avec une photoprotection

[’été suivant [51].

% Le laser Nd-Yag doublé:

Il émet une longueur d’onde de 532 nm. Elle est plus proche du pic d’absorption de
I’oxyhémoglobine que les longueurs d’onde du laser Argon [53]. Son couplage aux piéces a main
automatique a augmenté son efficacité et a diminué les risques de cicatrices (hypertrophie,
atrophie, hypotrophie). Globalement, les résultats thérapeutiques avec I’argon et le Nd-yag
doublé sont comparables dans la mesure ou I’hexascan est utilisé comme adjuvant

thérapeutique dans un cas comme dans I'autre [49].

% Le laser Yag:

C’est un laser fiable avec un faible colit de maintenance.

< Le laser Krypton.

Il émet une longueur d’onde de 568, donc plus sélective que le laser a argon [53].
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% Laser d vapeur de cuivre:
Il se révele plus efficace. Il émet une longueur d’onde de 578 nm proche de la courbe
d’absorption de [I’hémoglobine. Cependant, il présente des contraintes technologiques

importantes [54; 55].

% Le laser a colorant continu:

Comme avec le colorant pulsé, les longueurs d’onde 577 ou 585 nm sont choisies mais
avec une émission continue et non pulsée [49].

Les longueurs d’onde correspondent a la bande d’absorption de I’hémoglobine et
permettent donc d’obtenir un effet de photothermolyse sélective a condition que le temps
d’exposition soit inférieur au temps de relaxation thermique [56; 57]. On peut aussi obtenir une
altération spécifique de I’hémoglobine, sans altération de I’épiderme, ni des autres structures
cellulaires environnantes. Ce laser, couplé a I’hexascan, permet de contrbler les parametres

thermiques et de limiter les effets secondaires (cicatrice, pigmentation).

% Le laser a colorant pulsé:
Utilisé depuis 1986. L’émission laser se fait sur le mode pulsé a une longueur d’onde choisie a

585 nm, la durée du pulse, caractéristique essentielle, est extrémement breve [53; 54; 58;59].

e Les caractéristiques du laser a colorant pulsé sont :

—La longueur d’onde de 585 nm : mieux absorbée par I'oxyhémoglobine et peu par
la mélanine, ce qui permet une meilleure pénétration dans le derme, une
profondeur du traitement a 1,2 mm et donc une meilleure efficacité clinique [58].

—Le temps d’exposition de I'impact laser: extrémement bref (450 microsecondes)
est inférieur au temps de relaxation thermique des vaisseaux (1 a 10
millisecondes) ce qui est suffisant pour obtenir une destruction du vaisseau tout
en respectant au mieux les structures avoisinantes. Ceci a été confirmé par des

études histologiques [55].
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—Le faisceau laser est transmis a une piéce a main muni d’un tuteur : permettant
de travailler toujours a la méme distance de la peau ce qui assure le caractére

constant de I’énergie délivrée a chaque impact.

Il y a deux piéces a main interchangeables permettant de traiter a chaque impact une
surface de 3 a 5 mm de diameétre, le choix d’un spot de 5 mm permet de traiter une zone

étendue en une durée de temps courte [60;61].

% Le laser CO2 ou le laser Erbium:
Le laser CO2 ou le laser Erbium sont indiqués en phase tardive sur des zones
cicatricielles. lls améliorent I'aspect par leur effet lissant et tenseur.
Les séances, souvent trés douloureuses, sont réalisées sous anesthésie générale.

Dans notre série, aucun patient n’a benéficié d’un traitement par laser

¢ INDICATIONS

Les malformations veineuses “en barbe” sont en général des malformations
particulierement volumineuses surmontées de lésions verruqueuses et ayant un aspect cutané
trés épais voir cartonné. Néanmoins elles peuvent s’associer a des lésions planes.

Le laser peut donc étre utilisé dans le traitement de ces lésions planes associées, mais
reste a lui seul encore insuffisant pour le traitement de la lésion principale .Il est donc judicieux
de réduire dans un premier temps I’essentiel de la masse vasculaire par la chirurgie modelante

et revenir compléter et parfaire le résultat par le laser.

c. Sclérothérapie pércutanée :

c.1. Principes et déroulement :

Actuellement, | ‘approche par sclérothérapie percutanée est la technique de référence
pour le traitement des malformations veineuses en milieu de radiologie interventionnelle.

L’objectif de la sclérothérapie par ponction directe est la réduction du volume lésionnel.
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Celle-ci permet la diminution des signes fonctionnels, voire la disparition compléte de la
lésion dans certains cas [62].Les produits sclérosants liquides utilisables sont multiples (éthanol
a 95 %, Trombovar, Aetoxisclérol, Polidocanol).

Le principe est d’induire la fibrose et la destruction de I’endothélium de la malformation
veineuse.

Le geste est réalisé en ambulatoire sous anesthésie génerale ou locorégionale. La
malformation est ponctionnée sous controle échographique, puis opacifiée a I'aide de produit de
contraste. Aprés évaluation de I'architecture de la lésion et du réseau vasculaire environnant,
I’injection du produit sclérosant est controlée par fluoroscopie.

Dans les suites, il est classique d’observer une inflammation en regard de la lésion [63],
qui peut se compliquer d’un cedeme compressif, d’une necrose cutanée ou muqueuse, ou d’une
fibrose musculaire. Certains produits sclérosants exposent également a une neurotoxicité [62].II
existe un risque exceptionnel de complication thromboembolique . Sur le plan genéral,

I'injection peut se compliquer d’une coagulopathie en cas de Iésion volumineuse.

c.2. Indications :

La sclérothérapie percutanée est un traitement trés efficace pour les petites et moyennes
malformations veineuses dont l'objectif est la guérison. Pour les formes volumineuses dont
celles “en barbe”, le traitement est plus long et plus complexe et le recours a un complément
chirurgical est généralement nécéssaire. L’intérét principal de cette technique est alors une
diminution de la taille et de la symptomatologie de I’'angiome “en barbe” en vue d’ un traitement
chirurgical ultérieur [64].

Dans notre série aucun patient n’a bénéficié d’une sclérothérapie percutanée

d. Traitement Chirurgical:

d.1. Principes:

Comme pour toute malformation vasculaire, la résection chirurgicale des malformations

veineuses “ en barbe” doit étre programmée par une équipe pluridisciplinaire.
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Une malformation veineuse est une anomalie du développement des veines et non une
tumeur maligne. Elle est peu évolutive dans le temps et peut donc faire I'objet d’une résection
partielle sans aggravation.

Actuellement l'intéret de la chirurgie est d’améliorer la dysmorphie et de prévenir les
complications fonctionnelles de I’'angiome “en barbe”. Le principe de cette chirurgie sera donc le
plus souvent celui d’une simple résection ou bien d’une résection modelante et non
“carcinologique”, sans retirer beaucoup de peau [65].

Le chirurgien doit toujours avoir a l'esprit les risques de certains gestes qui pourraient
aggraver, voire faire évoluer dramatiquement une malformation veineuse, tels que la ligature des
pédicules nourriciers ou encore la résection trop élargie.

Néanmoins, si la résection est trop partielle, la malformation veineuse aura tendance a
récidiver dans les mois, voire les années a venir. Le patient doit étre informé non seulement des

avantages qu’il peut espérer de la chirurgie, mais également des séquelles potentielles.

d.2. Moment de I’intervention :

Le moment de I'intervention doit étre judicieusement choisi.

Il dépendra de I’dge du patient, de sa symptomatologie et de la géne occasionnée par sa
lesion [66; 67].

e L’idéal: dans I’enfance, les malformations veineuses asymptomatiques sont suivies
en consultation tous les 3 a 12 mois. Il est extrémement rare de devoir opérer une
malformation veineuse dans les premiers mois de vie. Un phénomene hémorragique,
heureusement peu fréquent, peut néanmoins conduire le chirurgien a devoir agir.

e La puberté, en revanche, est souvent associée a une augmentation de volume de la
lésion et a I'apparition de douleurs ou de troubles fonctionnels. Le patient accepte

mal sa différence et désire un traitement curatif.

Dans notre cas, la majorité de nos patients ont consulté a I’age adulte. lls ont donc été

opérés tardivement.
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d.3. Mesures pré-opératoires :

¢ Bilan pré-opératoire.

Le bilan préoperatoire devra comporter un bilan d’extension: échographie-doppler et IRM,
mais également un bilan d’hémostase a la recherche de troubles de la coagulation. Il est donc
judicieux de réaliser un bilan complet (numération formule sanguine, hémoglobine, plaquettes,
D-dimeres, fibrinogéne, produit de dégradation de la fibrine et TP/TCA) avant d’entreprendre un

geste chirurgical [67].

¢ Gestion médicamenteuse :
Lors d’anomalie de la coagulation confirmée a type de coagulopathie intravasculaire
localisée (CIVL), un traitement par héparine de bas poids moléculaire (HBPM) a la posologie de

100 Ul/kg/]) pendant 10 a 20 jours est recommandé en période pré-opératoire [68].

d.4. Techniques chirurgicales et indications :

Les malformations veineuses “en barbe” sont des malformations trés volumineuses ayant des
répercussions fonctionnelles, esthétiques mais aussi psychologiques particulierement importantes.
Hormis le cas ou une intervention chirurgicale serait trop lourde de conséquences (aggravation des
troubles fonctionnels, risque cicatriciel important ), la chirurgie , seule ou en association a une
sclérothérapie préalable , est le plus souvent indiquée dans le cadre de ce type de malformations [66;67].

Plusieurs procédés peuvent étre utilisés; leurs indications dépendent de plusieurs
parametres (zone anatomique traitée, taille de la malformation, orientation des lignes de tension,

caracteres évolutifs des lésions) :

o L’exérése-suture:

Technique la plus couramment utilisée en chirurgie et représente |'application principale
de I'expansion naturelle différée. C'est une mobilisation de toute I'épaisseur cutanée. Le dessin
de I'exérese est classiquement fusiforme .La ligne de suture finale doit étre linéaire. En dehors
de la forme de I'exérése, il faut prendre en compte I'orientation du grand axe de la malformation,

qui doit étre paralléle aux lignes de tension pour limiter I'élargissement [69].
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L’exérése-suture seule a été utilisée chez un seul patient de notre série.

o Les exéréses itératives:
Constituée d’une série d’exérese a intervalle de temps suffisant pour permettre le
relichement et I’expansion cutanée, cette technique permet de réduire la taille de la
malformation. Cependant I'orientation de I’exérese doit étre paralléle aux lignes de tensions

pour éviter un élargissement secondaire [70].

Wilirs F

Figure 23: Exérése-suture d’une partie de la malformation veineuse

“en barbe” chez un patient de notre série

o L’exérése selon la plastie en W:

Décrite pour la premiére fois en 1959 par BORGES; la plastie en W est un procédé de
relaichement. Cette technique cherche a briser la malformation afin de la rendre moins attirante
pour le regard. Elle s'inspire de l'idée qu'une multitude de petites malformations peuvent étre
moins visibles qu'une grande et unique malformation. Les W plasties transforment une
malformation linéaire en une multitude de petits fragments cicatriciels d'orientation opposée dont
I'axe peut étre choisi entre + 30° - 30°et+ 60° - 60°, il est le plus souvent pour moitié a + 45° et
pour moitié a -45° par rapport a la Iésion initiale (la somme des angles est toujours égale a 0).

Elle est indiquée dans les malformations perpendiculaires aux lignes de tension.
Cependant ce procédé doit étre précédé par un test thérapeutique surtout dans notre contexte

(’age et le phototype Ill) pour évaluer la tendance a la dystrophie et la dyschromie [70].
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Cette technique n’a été utilisée chez aucun malade de notre série.

e Plastie en Z:

Ce procédé permet de réaliser des lignes de sutures brisées, moins visibles, mais aussi
des petits déplacements différentiels cutanés, précieux dans le traitement de la partie péri-
buccale des malformations veineuses “en barbe”.

Indiquée en cas de rétraction cutanée importante ou pour réorienter une malformation
non paralléle aux lignes de tension [71].

La plastie en Z seule a été utilisée chez un cas de notre série.

Figure 24: Plastie en Z chez un patient de notre série

e Les Z multiples:

S’opposent point par point a la plastie en W ; l'orientation finale est composée de
segments orientés a 90° et d'autres orientés soit a + 45° soit a - 45° mais tous dans le méme
sens selon le dessin initial. IIs allongent la distance entre les extrémités de la malformation et ce
d'autant plus que les Z sont grands.

Ce procédé est rarement utilisé pour le traitement des malformations veineuses “en barbe “[72].

e Plastie en VY:

Technique permettant I'allongement cutané. L’incision cutanée représente un V sous l'effet de
la traction, le V se transforme en Y. Ce procédé est indiqué surtout au niveau labial inférieur [72].

e Les lambeaux cutanés [73,74]:

= Définition :
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Un lambeau est un transfert tissulaire incluant sa propre vascularisation qui est le
pédicule. Ce dernier est gardé définitivement ou temporairement en continuité avec la zone

donneuse, ou est immédiatement anastomosé sur des vaisseaux proches de la zone receveuse.’

= Classification des lambeaux :

Avant d’envisager les différents types de lambeaux, il semble nécessaire de préciser
d’'une maniere générale leurs caractéristiques permettant de les classer selon différents types :

—Classification selon le type de tissu prélevé :

Il s’agit d’une classification basée grossiérement sur I’épaisseur du tissu transposé et I’on
distingue :

—Les lambeaux dermiques : n’emportant que la peau.

—Les lambeaux cutanéo-graisseux : comprenant la peau et la graisse sous-jacente.

—Les lambeaux fascio-cutanés : comprennent la peau, le tissu sous-cutané avec le
fascia. Celui-ci constitue une lame porte-vaisseaux qui enrichit I’apport vasculaire.

—Les lambeaux musculo-cutanés : comportent outre la peau et le tissu cellulaire
sous—cutané, le fascia périmusculaire et le muscle. La vascularisation est alors
enrichie par des perforantes musculo-cutanées.

—Classification selon le type de pédicule:

—Les lambeaux peuvent tourner autour d’une charniére cutanéo-graisseuse ou
fascio-cutanée et on parle alors de lambeaux dits en « péninsule ».

-Si I'on souléve une palette cutanéo-graisseuse sur un pédicule graisseux ou sur
une charniere de fascia, on obtient un lambeau en « ilot »

—Enfin le lambeau peut étre levé électivement sur un pédicule (artére et veines
concomitantes) et on a alors un lambeau en Tlot vasculaire pur.

—Classification selon le mode de vascularisation :
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Les lambeaux cutanés peuvent étre divisés en deux groupes :

—Les lambeaux cutanés taillés au hasard (Random- Flap) : ils sont dessinés sans tenir
compte de la vascularisation tégumentaire. Le respect des régles classiques de
dimensions est alors capital.

—Les lambeaux axiaux « artériel flaps » : lls contiennent au moins un axe artério-

veineux anatomiquement défini dans I'épaisseur du lambeau

Selon la direction des flux, on distingue ainsi :
+Les lambeaux a apport antérograde (lambeau naso-génien a pédicule supérieur)
+Les lambeaux a apport rétrograde (lambeau medio-frontal).

—Classification selon le mode migratoire : Nous distinguons :

Les lambeaux locaux ou locorégionaux : ou le transfert est basé sur les qualités
élastiques de la peau. On en distingue trois types selon la mobilisation des tissus :

v Le lambeau d’avancement :

—La perte de substance cutanée est ramenée a un rectangle.

—-Un lambeau rectangulaire est taillé au contact de la perte de substance.

—Le lambeau est décollé a la demande jusqu’a ce que son étirement lui permette
de recouvrir la perte de substance.

—L’avancement du lambeau est facilité par I’excision de part et d’autre de sa base
de deux triangles d’avancement.

v Le lambeau de transposition :

—-Un lambeau taillé a distance d’une perte de substance, passant lors de sa
mobilisation au dessus d’une zone non décollée, appelée, ilot d’arrét, qu’il
enjambe : C’est un lambeau de transposition avec « enjambement ».

—Lorsque le lambeau est contigu a la perte de substance, et vient directement la

recouvrir sans enjamber d’flot d’arrét, on I'appelle alors un «lambeau de translation».]
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v Le lambeau de rotation :
—La perte de substance est ramenée a un triangle.
—Une incision arciforme dans le prolongement de la base du triangle permet de
tailler un vaste lambeau qui vient combler par un mouvement de rotation la

perte de substance.

Les lambeaux a distance: correspondent a un transfert tissulaire non immédiatement
adjacent a la perte de substance et nécessitent au moins deux temps opératoires avec mise en
place au niveau du site receveur, puis sevrage du pédicule.

Les lambeaux libres : ce sont des transferts vascularisés au niveau du site receveur par

un rebranchement vasculaire microchirurgical.

o Greffe de peau totale:
Technique ancienne, elle est d’indication exceptionnelle mais peut-étre retenue en cas de
malformation veineuse “ en barbe” avec la particularité de donner de meilleurs résultats quand

toute l'unité anatomique est greffée [75].

e Résection vermillonnaire ou “Lipshave “ [76 ; 77 ; 78 ; 79] :

La levre peut étre déformée et asymétrique, notamment au niveau du vermillon. La prise
en charge de ces séquelles reste un défi pour le chirurgien. Les techniques classiques de
résection vermillonaire et de lambeaux locaux seront appliquées dans ces séquelles labiales. Les
déficits vermillonaires apparus apres résection de volumineux angiomes peuvent étre traités par
lambeau de glissement vestibulaire, par lambeau en rideau hétéro-labial, éventuellement
associés a des lambeaux musculaires d’orbiculaire labial si un effet de comblement est souhaité.
Parfois, des gestes plus atypiques seront réalisés, comme par exemple sur les grosses lévres, la
réalisation d’excisions sagittales transfixiantes médianes ou paramédianes bilatérales

symétriques:
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PN

Figure 25: B Traitement des macrochéilies selon la technique de Berenguer, avec excisions
transfixiantes labiales inférieures paramédianes, plus ou moins associées a une excision a la
jonction cutanéomuqueuse [80].

La vermillectomie ou lipshave seule a été utilisée chez un cas de notre série.

Figure 26: Malformation veineuse “en barbe” : aspect pré et postopératoire d’une vermillectomie
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e Association des différentes techniques chirurgicales :

Etendues en surface et touchant différentes régions faciales, le traitement chirurgical des
malformations veineuses “en barbe” requiert des fois I'association de plusieurs techniques
chirurgicales pour obtenir un résultat satisfaisant.

L'exérese-suture a été utilisée en association a une vermillectomie chez un seul cas de

notre série, et a une plastie en Z chez un seul autre cas également.

Figure 27: Malformation veineuse “en barbe”: aspect pré et post-opératoire aprés une exérése—
suture associée a une vermillectomie

Figure 28: Malformation veineuse “en barbe” :

aspect avant et apres une exérése-suture associée a une plastie en Z
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d.5. Contre-indications:

Il existe certains cas ou le recours a la chirurgie dans le cadre des malformations
veineuses “en barbe “est une contre-indication absolue [66; 67]:
e Risque dysmorphique post-opératoire
e Risque hémorragique important (D-diméres > 500,TP < 50%, Plaquettes < 120000 )

e Malformation veineuse en poussée inflammatoire

d.6. Complications :

» Complications per-opératoires [68 ; 81 ; 82 ; 83 ; 84 ; 85]:

= Complications générales:
Elles sont liées dans la majorité des cas a l'anésthésie générale (choc anaphylactique,
détresse respiratoire, arrét cardiaque) et ce d’autant plus que la disposition “en barbe” de la

malformation pourrait dans certains cas compromettre la liberté de la filiere bucco-respiratoire

= Saighement per-opératoire :

La chirurgie des angiomes est une chirurgie a haut risque hémorragique. La quantité de
sang est variable pouvant aller du simple saignement rapidement maitrisé par une coagulation
au bistouri éléctrique a une hémorragie trés importante aux conséquences hémodynamiques

facheuses et nécessitant la transfusion de culots globulaires .

» Complications postopératoires :

oComplications a court terme [86 ; 87 ; 88 ; 89].

= Infection de la plaie opératoire :
La contamination de la plaie opératoire peut survenir dans les jours qui suivent
I’intervention. Cependant la mise systématique des patients sous antibiothérapie en post-

opératoire a permis d’en réduire I'incidence de maniére considérable.
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= Désunion et lachage de suture :

Le lachage de suture est un accident fréquent en post-opératoire, Il est surtout favorisé
par la constitution d’hématomes en sous cutané mettant en tension les points de sutures. Il est
donc important d’obtenir une hémostase compléte avant de réaliser des sutures.

Lorsqu’une plaie se désunit, il est difficile de refaire une suture de bonne qualité dans les
tissus inflammatoires. La cicatrisation dirigée, suivie d’une reprise chirurgicale ultérieure de la

cicatrice, constitue le traitement habituel de ces complications.

= Nécrose cutanée :

La nécrose cutanée constitue la complication la plus grave, elle consiste en la perte
d’une zone cutanée plus ou moins étendue .Elle est le plus souvent de cause ischémique
(tabagisme chronique, embolisation préalable, pansement trop compressif, hématome négligé)
et ses conséquences sur le plan ésthétique sont désastreuses. La reprise chirurgicale avec

excision des tissus nécrosés dans ce cas s’avere inéluctable.

= Troubles de la sensibilité :

IIs sont quasi-systématiques autour de la zone opérée et récuperent progressivement en
quelques mois. Il peut parfois persister des zones insensibles ou moins sensibles, notamment
pres de la cicatrice. Le tabac limite la récupération de la sensibilité.

Dans notre série , les suites post-opératoires étaient simples chez I’ensemble de nos

patients , et aucune complication n’ a été constatée

oComplications a long terme :

e Cicatrice inésthétique [89 ;90 ;91 ;92 ;93;94;95;96; 97].

> Cicatrice hypertrophique :
Ce sont des cicatrices qui augmentent progressivement de volume aprés la fin de
I’épidermisation. Elles surviennent dans les suites d’une suture ou d’une cicatrisation dirigée. Ce

type de cicatrices affecte surtout les parois jugales en particulier chez I’enfant ou le jeune adulte.
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> Cicatrice rétractile :
La cicatrice initiale s’épaissit, présente souvent un caractére inflammatoire et se rétracte.
Les téguments sains avoisinants sont attirés par la cicatrice. Ce type de cicatrices se voit surtout

en péri-buccal.

» Cicatrice dyschromique :
La cicatrice prend alors un aspect hypo ou hyperpigmenté survenant le plus souvent

suite a une cicatrisation dirigée ou une exposition solaire importante.

= Récidive de la malformation :
Les malformations veineuses “ en barbe ” sont des Iésions a haut potentiel de récidive et
ce d’autant plus que leur réséction, en principe modelante, n’est pas compléte. la prise en
charge chirurgicale de ces patients nécessite donc souvent plusieurs reprises thérapeutiques

pour un résultat satisfaisant ou du moins acceptable.

4.3. Accompagnement psychologique::[ 98].

Le visage est le centre de I'identité et I'interface privilégiée de la relation sociale .1l est
donc naturel que toute atteinte portant préjudice a I’esthétique faciale puisse avoir un
retentissement psychologique négatif.

De ce fait, les malformations faciales placent au coeur de la démarche thérapeutique la
question de la souffrance psychique du patient. Un accompagnement et une relation d’aide
s’averent indispensables pour la réussite du projet thérapeutique ainsi que pour le bien-étre
physique et moral du sujet. La prise en charge psychologique du patient est le fait d’une équipe
pluridisciplinaire. Elle s’effectue tout au long de I’histoire médicale du patient et s’articule
habituellement autour de trois axes complémentaires : la réconciliation du patient avec son

visage, la revalorisation de son identité sociale et la gestion de sa souffrance morale.
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4.4. Perspectives thérapeutigues : thérapie génique [ 99].

Les malformations veineuses se caractérisent par des ectasies veineuses avec une
déficience relative en muscle lisse. Elles sont souvent responsables de déformation, douleur,
coagulopathie et saignement. Malgré des sclérothérapies récidivantes et des résections
chirurgicales, les récidives sont fréquentes. La rapamycine est un inhibiteur de mTor qui cible la
cause des malformations veineuses, a savoir la voie de signalisation PI3K-AKT. Les résultats
initiaux démontrent que cette nouvelle thérapie diminue la douleur, les saignements et la
coagulopathie, et améliore la qualité de vie des patients. Une étude multicentrique européenne
de phase 3 a été mise en route en janvier 2016 pour objectiver les bénéfices et risques de cette
pathologie et déterminer quelles malformations sont les plus a méme de répondre positivement
a cette médication. Actuellement, prés de 40 patients ont déja été inclus avec des résultats
toujours aussi satisfaisants au niveau de la symptomatologie méme si le volume de la

malformation ne diminue pas beaucoup.
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La prise en charge des malformations veineuses “en barbe” est un défi pour le chirurgien.

Sa prise en charge requiert une bonne compréhension de la panoplie technique disponible.

Notre experience prone les techniques chirurgicales. Néanmoins, il faudrait toujours prendre
en compte le terrain et ses attentes esthétiques. Aucun protocole thérapeutique standardisé ne peut

étre proposé car chaque cas est unique dans sa prise en charge.

Au niveau de la stratégie thérapeutique:
1. Une attitude thérapeutique adéquate, particulierement attentive a I’étendue en
surface et en profondeur de I’angiome ,impose :
—Plusieurs temps opératoires que le praticien se doit de limiter au maximum.
—Plusieurs procédés thérapeutiques devant étre simples.

—-Une attitude adaptative tenant compte du caractére bénin de la lésion.

2. L’age préscolaire est I'dge idéal pour réparer I’angiome. La tendance actuelle est
d’opérer le plus précocement possible vu I’extensibilité de la peau, I’age adulte est
une circonstance habituelle dans notre contexte.

3. La réparation chirurgicale chez I’enfant peut étre dans certains cas provisoire
tenant compte de la croissance dans I’attente d’une reconstruction future.

4. La réparation chirurgicale chez le patient consultant a I’'dge adulte est plus

exigeante sur le plan esthétique et impose un protocole a caractére définitif.

Sur le plan technique:
5. L’exérése simple en un temps est préférée a chaque fois que cela est possible.
6. Quand I'angiome peut étre excisé en moins de trois temps: I'exérése itérative associée
ou non a une autoplastie constituent une bonne méthode chirurgicale.
7. La chirurgie peut étre partielle ou évitée quand elle engage le pronostic fonctionnel par

des cicatrices mal placées au niveau des zones péribuccales ou bien lorsqu’elle entrave

les impératifs esthétiques de la reconstruction faciale.
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Bien que la sclérothérapie reste actuellement le “gold standard” du traitement des
malformations veineuses, la chirurgie garde une place prépondérante dans la stratégie

thérapeutique des formes dites’en barbe”.

Classiquement, la chirurgie des malformations veineuses “en barbe” est une chirurgie de
remodelage (résection du tissu angiomateux, redrapage cutané.) permettant d’améliorer le

pronostic esthétique mais aussi fonctionnel.

La prise en charge optimale des malformations veineuses “en barbe” est spécifique a

chaque patient. Elle doit étre collégiale et multidisciplinaire.
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Annexe (1) : Fiche d’exploitation

Malformations veineuses type angiomes
“en barbe” : Place de la chirurgie

*Obligatoire
Sexe :Masculin L Féminin L
Age :

Tardive L

Découverte :Néonatale L

Type de la lésion :

2 L Plusieurs L

Nombre de lésions : 1

"

Taille :

Couleur : Rouge L Violacée L Bleuatre L
Histologie : Faite Non faite

Examens complémentaires : Oui Non L

Complications :

Locales :Crise_s_douloureuses__L Nécrose L Ulcération L Infection L
Saighement L Extension
Systémiques :Insuffisance cardiaque L Troubles de la coagulation L
Retentissement fonctionnel : Oui Non

Retentissement esthétique : Oui L Non L

Traitement :

Traitement médical : Aspirine L Héparine de bas poids moléculaire L
Sclérothérapie percutanée : Oui Non L
Chirurgie primaire : Oui L Non L
Chirurgie réparatrice : Oui L Non L
Technique opératoire :
Suites opératoires : Simples L Récidive L Séquelles L

-6l -



Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

Annexe (2) :Série de nos patients

Patient 1:
Patient 4gé de 45 ans, sans antécédents pathologiques particuliers ,présentant une
malformation veineuse en “ barbe” avec troubles importants de la préhension labiale.

Figure 26: Aspect initial de la Iésion

Figure 27: Aspects pré et post-opératoire apres exéreése-suture associée a une vermillectomie.
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Patient 2 :

Patiente dgée de 24 ans sans antécédents pathologiques particuliers qui présente une
malformation veineuse en “barbe” avec une composante plane importante associée a un angiome
fronto-orbitaire.

Figure 4 : Aspect apres vermillectomie ( vue de face)
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Patient 3 :

Patient 4gé de 21 ans sans antécédents pathologiques particuliers présentant une
malformation veineuse “en barbe” avec une tuméfaction labiale inférieure tres importante source
d’incompétence labiale.

Figure 6 : Aspect de la Iésion en post-opératoire
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Patient 4 :

Patient 4gé de 61 ans , diabétique type 2 sous anti-diabétiques oraux , qui présente une
malformation veineuse “en barbe” avec un aspect cartonné des zones cutanées saines
adjacentes .

Figure 7 : Aspect initial des lésions

Figure 8: Aspect de la [ésion apres exérése-suture associée a une plastie en Z
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Patient 5 :
Patient 4gé de 19 ans , sans antécédents pathologiques particuliers , qui présente une
malformation veineuse “en barbe” surmontée de verrucosités .

Figure 9 : Aspect initial de la Iésion

Figure 10 : Aspect de la lesion apres exérése-suture
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RESUMES
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Résumé :

Les malformations veineuses « en barbe » sont des formes particuliéres des
malformations veineuses cervico-faciales. Volumineuses et trés exposées , elles engagent le
pronostic fonctionnel, esthétique mais aussi psychologique. Leur diagnostic est clinique aidé
qguelques fois par les examens complémentaires. Elles posent un réel probléme thérapeutique vu
I'absence de consensus mais aussi d’action spécifique ciblée sur leur étiopathogénie , d’oli
I’interét de cette étude qui a pour objectif d’asseoir la place de la chirurgie dans le traitement de
ces entités pathologiques. Il s’agit d’une étude descriptive et rétrospective incluant 5 cas de
malformations veineuses « en barbe » colligés au service de chirurgie maxillo-faciale et
esthétique du CHU MOHAMMED VI étalée sur une période de 9 ans allant de 2008 a 2017. La
moyenne d’age de nos patients était de 34 ans et 80% de nos malades étaient de sexe masculin.
Aucun malade n’a bénéficié d’un traitement médical ou d’une sclérothérapie pércutanée . Une
chirurgie modelante a été réalisée chez I'ensemble des patients, et aucune complication post-

opératoire n’ a été objectivée.

La prise en charge thérapeutique des malformations veineuses « en barbe » comprend
plusieurs volets allant des moyens non invasifs (abstention thérapeutique , moyens
médicamenteux ) aux thérapies plus agressives (sclérothérapie percutanée, chirurgie modelante)

en passant par ’'accompagnement pyschologique des malades.

Malgré la diversité des options thérapeutiques disponibles, la chirurgie, associée ou non
a une sclérothérapie, garde une place prépondérante dans le traitement des malformations

veineuses « en barbe ».

- 68 -



Les malformations veineuses type angiomes “en barbe”: place de la chirurgie. A propos de 5 cas

Abstract :

Venous malformations in a “beard” distribution are a particular forms of cervicofacial
venous malformations. Larges and too exposed, they affect the functional, esthetic, and
pyschologic prognoses. The diagnosis of venous malformations is generally clinical and imaging
methods are not always necessary.The treatment poses a real issue because of the lack of
consensus and the non availability of a specific therapy. The aim of this study is to establish the
place of surgery in the treatment of these abnormalities .This is a descriptive and retrospective
study that includes 5 cases of in “beard” venous malformations collected in the maxillofacial
surgery esthetics service in Mohammed VI teaching hospital in Marrakech during a period of 9
years between 2008 and 2017. The average age was 34 years, 80% of our patients were males.
No patient had received a medical treatment or a percutaneous sclerotherapy. All the patients

underwent a modelling surgery and no significant complications of surgery were observed.

The therapeutic management of venous malformations in a “beard” includes several
techniques : non-invasive methods ( therapeutic abstention, medical treatment ), invasive

methods ( percutaneous sclerotherapy, surgery) and psychological management of the patients.

In spite of the different therapeutic available options , surgery associated or not with
sclerotherapy remains the main solution for the treatment of the veinous malformations in a

“beard”.
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