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Serment d’Hippocrate 
Au moment d’être admis à devenir membre de la profession 

médicale, je m’engage solennellement à consacrer ma vie au service 

de l’humanité. 

Je traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur 

sont dus. 

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de 

mes malades sera mon premier but. 

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les 

nobles traditions de la profession médicale. 

Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune 

considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir 

et mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dès sa 

conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales 

d’une façon contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 
Déclaration Genève, 1948 
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I. Définition: 

 Le terme anomalies vasculaires, anciennement dénommé «angiomes» désigne un 

ensemble de malformations et de tumeurs vasculaires de cause inconnue, déterminées in utero 

et très hétérogènes. 

       La terminologie en matière d’anomalies vasculaire   était très confuse. Nombreuses 

dénominations descriptives ont été appliquées. Ceci du fait de la distinction souvent malaisée 

entre anomalie hamartomateuse et authentique processus tumoral. Cette confusion nosologique, 

a entraîné pendant longtemps, une difficulté diagnostique et une imprécision thérapeutique. 

La classification adoptée par l’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 .Elle distingue deux groupes : les tumeurs vasculaires et les malformations vasculaires.  

Les tumeurs se développent par hyperplasie cellulaire. Les malformations sont faites de 

vaisseaux dysplasiques et mal formés sans accélération du turnover cellulaire. Et classées en 

lésions à haut débit ou à bas débit et, selon les voies vasculaires, en malformations capillaires, 

veineuses et lymphatiques.  

Anomalies vasculaires  sont localisées ou diffuses, segmentaires ou disséminées sur une 

ou plusieurs parties du corps ou organes. La localisation cervico-faciale est la plus fréquente 

dont certaines localisations sont imprévisibles dangereuses.. 

Le diagnostic repose sur  L’observation clinique de la lésion, mais surtout l’anamnèse. 

 La reconstitution de son développement et de son histoire sont habituellement suffisantes pour 

affirmer le type d’anomalie vasculaire rencontrée et écarter le diagnostic de tumeur ou 

d’anomalie d’autre origine. Les techniques d’imagerie sont complémentaires : choisies en 

fonction des arguments de l’examen clinique, elles participent le plus souvent, au moins dans 

les malformations vasculaires, au traitement et à la surveillance, telles que les échographies 
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couplées au doppler et l’imagerie radiologique non irradiante (imagerie par résonance 

magnétique [IRM] permet de confirmer le diagnostic clinique et  l'angiographie  permet de 

planifier  le traitement de certaines malformations vasculaires...  

Les anomalies vasculaires  doivent être traitées en fonction de leur histopathologie et de 

leur localisation, ainsi que leurs caractéristiques hémodynamiques révélées par les examens 

radiologiques.  La prise en charge des anomalies vasculaires fait appel à la compétence de 

multiples praticiens de spécialités différentes. le traitement peut aller de l’abstentions 

thérapeutiques jusqu’a embolisation. 

II. But de l’étude : 

D’évaluer le profil épidémiologique, clinique, para clinique et thérapeutique des 

anomalies vasculaires  de la face. 
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I. Type d’étude : 

Il s’agit d’une étude descriptive et rétrospective, réalisée sur une série de 23 patients , 

s’étalant sur une période de 5 ans de 2015 à 2020 .sur  le profil épidémiologique, clinique, para 

clinique et thérapeutique des anomalies vasculaire de la face. 

II. Lieu de l’étude : 

Notre étude a été réalisée au niveau de l’hôpital militaire Avicenne de Marrakech, au 

niveau du service de stomatologie et de chirurgie maxillo-faciale. 

III. Durée d’étude : 

L’étude s’est étalée sur une durée de 5 ans, de 2015 à 2020. 

IV. Population cible : 

1. Critères d’inclusion : 

Sont inclus dans notre étude : tous les patients hospitalisés pour anomalies vasculaire de 

la face au service de stomatologie et chirurgie maxillo-faciale de l’hôpital militaire Avicenne de 

Marrakech entre 2015et 2020 

2. Critères d’exclusion : 

Ont été exclus de cette étude :  

• Les patients dont les dossiers étaient incomplets. 
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V. Méthodes : 

Pour la réalisation de notre travail, nous avons élaboré une fiche d’exploitation 

comprenant les différentes variables nécessaires à notre étude. 

La fiche a été remplie en faisant recours au registre des consultations et du compte rendu 

opératoires. Ce qui nous a permis d’obtenir les résultats présentés dans le chapitre suivant. 

Cette étude a consisté en l’analyse rétrospective des données des dossiers cliniques dont 

l’objectif est de déterminer les aspects épidémiologiques, les manifestations radio-cliniques, le 

type de traitement réalisé pour chaque patient. 

La comparaison des résultats de notre série à ceux rapportés par la littérature à travers 

une revue de la bibliographie. 
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I. Caractéristiques épidémiologiques : 

1. Age : 

La moyenne d’âge de nos malades a été de 14 ans  allant de 4 mois à 53 ans 

La tranche d’âge la plus fréquente  a été de  1-10 ans 

Tableau I : Répartition des patients selon la tranche d’âge 

Tranche d’âge Nombre de patient Pourcentage 

1mois-1ans 5 22 

1-10ans 9 39 

10-30ans 5 22 

30-50ans 4 17 

 

 

Figure 1 : Répartition des patients selon la tranche d’âge 
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2. Sexe : 

On remarque une prédominance de sexe féminin 15 patientes soit 65%des cas par contre 

le sexe masculin a présenté 35% soit  sexe ratio 0.53 

 

Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe 

3. Fréquence : 

La fréquence d’anomalie vasculaire  dans notre étude a été 4.6 / an sur une étude de 5 

ans. 
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II. Etude clinique : 

1. Type d’anomalies  vasculaires : 

• 52.17% (12 patients) avaient des hémangiomes infantiles. 

• 34.79% (8 patients) avaient des malformations vasculaires à flux lent. 

• 13.04% (3patients) avaient   des malformations vasculaires à flux rapide. 

 

Figure 3 : Répartition des patients selon le type d’anomalies vasculaire 
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Tableau II : Répartition des patients selon le type d’anomalie vasculaire 

Type anomalie vasculaire Nombre de patient Pourcentage  

Hémangiome infantile (HI) 12 52 

Hémangiome congénital(HC) 0 0 

Hémangiome en « touffe »(HT) 0 0 

Hémangioendothéliome (kaposiforme(HK) 0 0 

Malformations capillaires(MAC) 3 13 

Malformations veineuses(MV) 5 22 

Malformations lymphatiques(ML) 0 0 

Malformations artérioveineuses(MAV) 3 13 

Malformations multiples(MM) 0 0 

12 patients a été diagnostiqué avec un hémangiome infantile soit 52% suivi par les 

malformations veineuses 22%, malformations capillaires 13%, malformation arterioveineuse 13% 

par contre notre série n’a pas enregistré le reste d’anomalie vasculaire.. 

 

Figure 4 : Répartition des patients selon le type d’anomalie vasculaire 
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2. La taille des anomalies  vasculaires : 

• Chez  47.82%  des cas (soit11 patient) la  taille D’ AV était entre 2-4cm. 

• 43.48% des  cas (soit 10 patient)  la taille D’ AV  était >4cm. 

• 8.70%  des cas (soit 2 patient) la  taille D’AV était <2cm. 

 

Figure 5 : Répartition des patients selon la taille d’anomalies vasculaires 

3. La localisation  des anomalies  vasculaires : 

• 34.78% des cas (soit 8 patient) avaient  une localisation palpébrale. 

• 30.43% des cas (soit 7 patient)  avaient une localisation labiale. 

• 17.39% des cas (soit 4 patient) avaient  une localisation frontale. 

• 8.7% des cas (soit 2 patient) avaient une localisation nasale. 

• 8.7% des cas (soit 2patient) avaient une localisation jugale. 
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Figure 6 : Répartition des patients selon la localisation d’anomalies vasculaire s 
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4. Couleur d’anomalies vasculaires : 

Dans notre série 10 patients (soit 43.6%) avaient des lésions de couleur rougeâtre Et 8 

patients (soit 34.50%) avaient une couleur violacée et 5 patients (soit 21.90%) avaient  une 

couleur bleuâtre. 

 

Figure 9 : Répartition des patients selon la couleur des lésion 

5. Les complications des anomalies vasculaires: 

Dans notre série 17% anomalies vasculaires superficielles se sont compliquées de 

saignement local ,13% d’ulcération , 4% de nécrose et aucun patient n’a pas présenté une 

thrombose, surinfection, ni une extension. 
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Figure 10 : Complications des anomalies vasculaires dans notre série 

6. Retentissements fonctionnels et esthétiques d’anomalies vasculaires: 

Dans notre série le retentissement esthétique  était le motif de consultation le plus 

fréquent (78% des patients). 

Alors que le retentissement  fonctionnel a été rapporté chez 14 patients  (soit 61%). 

 

Figure 11 : Répartition des patients selon le retentissement  des anomalies vasculaires. 
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III. Les examens paracliniques : 

• Dans notre série  15 patients (soit 65%) ont  bénéficié d’un écho-doppler. 

• 10 patients (soit 43%) ont bénéficié d’un IRM. 

• 4 patients (soit17%) ont bénéficié d’une artériographie. 

• 3 patients (soit 4%) ont bénéficié d’angio-scanner. 

 

Figure 12: Répartition des patients selon les examens para cliniques  
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1. Echo-doppler : 

Dans notre série  15 patients (soit 65%) ont  bénéficié d’un écho-doppler. 

 

Figure 13 : Hémangiome infantile sous-cutané: échographie bidimensionnelle (A) : masse 

tissulaire bien limitée d’aspect lobulaire hyperéchogène par rapport au tissu cellulograisseux 

sous-cutané. Doppler couleur. (B) : riche réseau vasculaire artériel et veineux. Le spectre artériel 

montre un système à basse résistance (index de résistance artérielle = 0,46). [4] 

2. IRM 

Dans notre série 10 patients (soit 43%) ont bénéficié d’un IRM 

 

Figure 1 4 : Malformation veineuse profonde de la joue gauche : a : aspect clinique initial ; b : 

IRM en séquence T2 avec saturation de la graisse, coupe transversale : lésion en hyper signal au 

sein du corps adipeux de la joue (boule de Bichat) [161] 
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3. Artériographie : 

•  Dans Notre série 4 patients (soit17%) ont bénéficié d’une artériographie. 

 

Figure 15 : MAV labiale supérieure, a : angiogramme facial de profil, b : contrôle final objectivant 

une occlusion complète de la MAV[162] 

4. Angio-scanner : 

Dans notre série 3 patients (soit 4%)ont bénéficie d’angio-scanner. 

 

Figure 16 : MAV mandibulaire droite responsable d’une hémorragie buccale de grande 

abondance. A : coupe scannographique objectivant la localisation intra-mandibulaire droite. B : 

angiogramme facial de profile, c : angiogramme au temps veineux objectivant la veine de 

drainage, d : contrôle final avec cast d’ONYX. 162] 
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IV. Prise en charge thérapeutique : 

1. Traitement médical : 

Dans notre série aucun patient n’a bénéficié d’un traitement médical 

2. Traitement chirurgical : 

• 17 patients   (soit74%) ont bénéficié d’un traitement chirurgical: 

  

Figure 17: Exérèse-suture de la malformation veineuse d’un patient dans notre série 

  

Figure 18 : Rhinoplastie par voie externe. Figure19 : Aspect post opératoire 
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3. Traitement endovasculaire 

• 3 patients  (soit 13%) ont bénéficié d’un traitement endovasculaire (embolisation) 

  

Figure 20 : Patient avec MAV avant traitement Figure 21 : Aspect post opératoire 

4. Sclérothérapie 

• 2 patients (soit 9%) ont bénéficié d’une sclérothérapie. 

5. Laser 

Un seul patient (soit 4%) a bénéficié d’un traitement par laser. 

 

 

Figure 22 : Répartition des patients selon le traitement utilisé 
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Tableau III : Le traitement utilisé selon le types d’anomalies vasculaires: 

Type d’AV 

Chirurgie 

Laser Sclérotherapie Embolisation Chirurgie 

précoce 

Chirurgie 

tardive 

Hémangiome 

infantile 
7 5 - - - 

Malformations 

veineuses 
3 - 2 - 

Malformations 

capillaires 
2 1 - - 

Malformations 

artérioveineuses 
- - - 3 

Total 17 1 2 3 

 

12 patients ayant comme anomalie vasculaire hémangiome infantile ont bénéficié d’un 

traitement chirurgical : la chirurgie précoce (7 patients) et la chirurgie tardive (5 patients). 

5 patients qui ont été diagnostiqué par les malformations veineuses ont bénéficié d’un 

traitement chirurgical   (3 patients) et d’une sclerotherapie (2 patients). 

En ce qui concerne les malformations capillaires le laser a été réalisé chez un seul patient 

par contre 2 patients ont bénéficié de la chirurgie. 

L’embolisation n’a été faite que chez les patients diagnostiqués d’une malformation 

arterioveineuse (soit 3 patients). 
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6. Les suites postopératoires : 

Les suites postopératoires étaient simples et aucune complication postopératoire n’a été 

constatée chez 85% malades.par contre 10% de cas récidivants  et 5% présente une  surinfection. 

 

Figure 23 : Les suites postopératoires 
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I. Rappel anatomique et histologique: 

1. Vascularisation de la peau : 

L'unité vasculaire fonctionnelle cutanée est considérée comme une zone en forme de 

cône dont la base en forme de cercle ou ovale se trouverait à la surface de l'épiderme et dont le 

sommet correspond à une artériole nourricière du derme profond. 

Entre les différentes unités vasculaires contiguës existerait un dense réseau 

anastomotique superficiel et profond. 

La partie centrale du cône à la surface du revêtement 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 0,1 

° du centre à la périphérie des cercles en surface. 

La vascularisation s'effectue à partir d'artères sous-cutanées de moyens calibre et qui 

traversent de façon grossièrement verticale les septums interlobulaires de l'hypoderme. 

Les artères efférentes s'anastomosent en un plexus dermique profond, à 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 immédiatement sous-épidermique, où elles vont donner 

naissance à un réseau capillaire drainé par des veinules qui sont elles-mêmes drainées par un 

plexus veineux sous-papillaire , des veines dermiques puis un plexus dermiques veineux 

profond qui alimente des veines septales hypodermiques parallèles aux artères 

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

réseaux parallèles aux plexus artériels, superficiel et profond. 
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Figure 24 : La vascularisation cutanée. 

2. Histologie de la peau : 

2.1. L’épiderme : 

L'épiderme est la couche la plus superficielle de la peau, et est décrit comme un 

épithélium malpighien pluristratifié kératinisé. La population cellulaire de l'épiderme est 

hétérogène. 

La grande majorité des cellules est constituée par les kératinocytes à divers stades de 

leur maturation, associées à d’autres cellules : 

• Cellules dendritiques dont les projections cytoplasmiques s'intercalent entre les 

kératinocytes. 

• 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. 
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• La cellule de Langerhans qui est une cellule macrophagique mobile captant les antigènes 

à la surface de la peau et les présentant aux lymphocytes. 

• La cellule de Merkel est une cellule neuro-endocrine qui a un rôle de mécanorécepteur 

[163]. 

• On peut séparer l'épiderme en couches successives qui se différencient par leur aspect 

morphologique : 

• le stratum basal (ou couche basale), qui repose sur la membrane basale à la jonction 

dermoépidermique. 

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

• le stratum granulosum (ou couche granuleuse), 

• le stratum lucidum, et enfin, tout à fait en surface, le stratum corneum (ou couche 

cornée) [163]. 

 

Figure 25: Histologie de la peau 

http://svt.ac-dijon.fr/schemassvt/IMG/gif/peau_epiderm.gif [11] 
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Figure 26 L’épiderme est constitué de plusieurs couches cellulaires qui, de la plus profonde à 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 [12 

2.2. Le derme : 

Le derme est un tissu conjonctif fait de fibres de collagène et de fibres élastiques 

entourées d'une substance fondamentale dite « amorphe ».Il est constitué de : 

• Fibres de collagène qui constituent 98% de la masse du derme. 

• Fibres élastiques, elles s’intercalent entre les fibres de collagène mais sont beaucoup plus 

fines. On en distingue plusieurs types : les fibres d’élastines, d’élaunine et les fibres 

d’oxytalanes. 

• Substance fondamentale amorphe : Elle est constituée de mucopolysaccharides (MPS) et 

d’acides en particulier l’acide hyaluronique. Les MPS sulfatés sont principalement 

représentés par la chondroïtine. 
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• Cellules dermiques : On y trouve surtout des fibroblastes, ce sont eux qui donnent 

naissance aux fibres élastiques, ainsi qu'à 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 et 

les cellules musculaires lisses et des macrophages. 

Le derme comporte aussi les vaisseaux et les nerfs cutanés. 

2.3. Hypoderme : 

On y distingue trois composants : 

• Le tissu graisseux formé d'adipocytes groupés en lobules. 

• Les septums interlobulaires qui sont des tractus conjonctifs qui séparent les lobules 

graisseux. 

• Les vaisseaux et les nerfs. 

 

Figure 27 : La peau normale humaine est composée de l’épiderme et du derme; l’hypoderme est 

le tissu sous-jacent au derme (Holbrook, 1987 modifié de Geras,  
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3. Histologie de l’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 lumière du vaisseau, la face basale étant quant à elle fixée sur une lame basale 

constituée de collagène. 

Selon la taille du vaisseau, la morphologie de la cellule est très différente. Dans les gros 

vaisseaux, tels que les artères 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 à l'intérieur 

duquel le sang circule. 

Les cellules sont reliées entre elles et avec la lame basale par des  mosomes et des 

hémidesmosomes. Il s'agit donc d'un tissu pouvant résister à de fortes sollicitations mécaniques 

(et à proximité du cœur elles sont élevées), mais perméable aux substances dissoutes de petites 

tailles et à l'eau. Les cellules telles que les hématies ne peuvent pas le traverser mais les 

leucocytes, très déformables, le peuvent. 

La lame basale est une structure collagénique, synthétisée par l'endothélium et lui 

apporte une certaine résistance mécanique. 

3.2. Fonction: 

La fonction la plus évidente de l'endothélium est de contenir le sang à l'intérieur des 

vaisseaux sanguins, tout en autorisant l'échange des substances nutritives avec le milieu 

intérieur. Dans cette fonction, les cellules endothéliales et la lame basale coopèrent en agissant 

comme un filtre moléculaire 

Une autre fonction est le contrôle de la coagulation sanguine. Les cellules épithéliales 

inhibent cette coagulation alors que la lame basale favorise l'agrégation des thrombocytes. Une 

rupture de l'endothélium est donc aussitôt colmatée et limite les hémorragies 
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L'endothélium participe aussi au contrôle de la vasomotricité. En réponse à diverses 

hormones, l'endothélium peut générer de l'oxyde nitrique à partir de l'acide aminé LArginine 

provoquant une relaxation de la couche musculaire vasculaire et une vasodilatation [164]. 

II. Epidémiologie : 

Il existe peu d’études qui s’intéressent  aux anomalies vasculaires en globalité et donc les 

données épidémiologiques sont discordantes. L’âge moyen de diagnostic et le sex-ratio diffère 

d’une spécialité à une autre et selon le type anomalies vasculaires. 

1. Age : 

Dans notre série l’âge moyen  a été de 14 ans  .ce résultat concorde avec celui de du 

FRIDEN ET Malloizel qui varie entre 13.9ans et 17.5 et discorde  avec A .HASSANIEN (9ans). 

Tableau IV: comparaison entre L’ âge moyen dans notre série et les différentes séries  

Auteur Notre série A. HASSANIEN [157]. Malloizel [160]. FRIDEN [159]. 

Age moyen 14 ans 9 ans 13.9 ans 17.5 ans 

2. Sexe : 

Dans notre série  on remarque une prédominance du sexe féminin 65% ce résultat 

concorde avec celui de MALLOIZE ET DE FRIDEN L qui varie entre 60.7% ET 61% ET désaccorde 

avec  RAJLAKCHEMIE ET A.HASSANIA qui ont une prédominance masculine qui varie entre 40% ET 

54% 

La prédominance féminine  pourrait être expliquée par l’augmentation du taux sérique de 

l’œstradiol et du nombre de récepteurs cytosoliques oestrogéniques des cellules angiomateuses 

en phase de croissance comme l’a démontré Sasaki [30] sur les biopsies. Certains auteurs 

pensent que cette prépondérance féminine est due au fait que les consultations des parents de 

nourrissons féminins sont plus fréquentes, vu qu’ils attachent plus d’importance à leur devenir 

esthétique (57), et ce qui reste plausible dans notre contexte socio culturel 
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Tableau V: comparaison entre le sexe prédominant dans notre série et les différentes séries 

Auteur 
Notre 

série 
Malloize[160] Friden[159]. Rajlakchemi[158]. Ahassania[157]. 

% sexe 

feminin 
65% 60.7% 61% 40% 45.5% 

% sexe 

masculine 
35% 39.3% 39% 60% 54.5% 

III. Classification des anomalies vasculaires : 

Les anomalies vasculaires regroupent les malformations vasculaires et les tumeurs 

vasculaires. Ces 2 entités ont longtemps été source de confusion, phénomène majoré entre 

autres par l’usage extensif du terme « hémangiome » ou « angiome » pour toute lésion d’allure 

vasculaire, qu’elle soit d’origine tumorale ou « malformation vasculaire » En 1982, Mulliken et 

Glowacki, précurseurs de la classification actuelle des anomalies vasculaires, distinguent 

clairement les tumeurs vasculaires, caractérisées par une prolifération cellulaire endothéliale, des 

malformations vasculaires, caractérisées par une anomalie de la morphogénèse vasculaire [2].En 

1996, la société internationale pour l’étude des anomalies vasculaires (ISSVA), s’est basée sur 

cette distinction pour élaborer une première classification, en fonction de critères 

hémodynamiques (flux lent ou rapide) et anatomiques (type de vaisseaux atteints). Puis, la 

découverte fortuite en 2008 de l’efficacité du Propranolol et son agrément par la Food and Drug 

Administration (FDA) sur une de ses entités, l’hémangiome infantile, a fait des anomalies 

vasculaires, un sujet d’actualité. De plus, les découvertes récentes de gènes mutés responsables 

des formes familiales, n’ont fait que raviver l’intérêt pour ces pathologies. Et donc la 

classification de l’ISSVA a été développée en 2014, s’intéressant même à la biologie et la 

génétique des ces anomalies, approuvée selon le 20ème workshop de l’ISSVA, mise à jour 

dernièrement en 2018. 
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La classification adoptée par l'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. [2] 

1. Les tumeurs : 

Caractérisées par une hyperplasie cellulaire et par l’implication possible de certains 

facteurs d’angiogenèse. Parmi les tumeurs vasculaires, l'hémangiome infantile qui est une 

tumeur bénigne commune, réparti en hémangiome cutané, sous-cutané et mixte. D'autres 

lésions longtemps confondues avec l'hémangiome infantile en sont aujourd'hui clairement 

différenciées, qu'il s'agisse de l'hémangiome congénital, dont on distingue deux types : 

Les hémangiomes congénitaux rapidement involutifs ou RICH (rapidly involuting 

congenital hemangioma) 

Les hémangiomes congénitaux non involutifs ou NICH (non involuting congenital 

hemangioma) 

L'angiome en « touffes » est une forme très rare d’hémangiome est en général acquise 

mais peut être congénitale 

L'hémangioendothéliome kaposiforme est une tumeur vasculaire rare qui affecte la peau, 

le tissu sous-cutané et s’infiltre en profondeur. 

Cette distinction s'est faite peu à peu au cours des années 1980 à 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. [2,3] 
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2. Les malformations vasculaires : 

Les malformations vasculaires regroupent des lésions ou existent des anomalies de la 

morphogenèse vasculaire. Les vaisseaux sont dysplasiques sans véritable prolifération cellulaire. 

Les anomalies sont structurales et le turn-over cellulaire endothélial est normal [2] 

A flux lent et selon le type de vaisseau altéré de façon prédominante, elles sont 

capillaires, veineuses ou lymphatique. 

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'insèrent dans des syndromes très complexes. 

De rares exceptions montrent la coexistence possible de malformations vasculaires et de 

tumeurs vasculaires, exemples : 

Association chez un même 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) 

Coexistence au sein des mêmes lésions de veines malformées et d'une tumeur, 

l'hémangioendothéliome à cellules fusiformes, dans les lésions cutanées du syndrome de 

Maffucci ; 

Coexistence de l'hémangioendothéliome kaposiforme et de ML[3,4]. 
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Tableau VI : Classification selon l’ISSVA des anomalies vasculaire. [2] 

Tumeurs vasculaire 

Hémangiomes infantiles : 

 Cutané 

 Sous-cutané 

 mixte 

Hémangiome congénital : 

 non involutif (NICH) 

 à involution rapide (RICH) 

 Hémangiome en « touffe » 

Hémangioendothéliome kaposiforme 

Malformation vasculaire 

Malformations capillaires à flux lent 

 Angiome plan 

 Télangiectasies 

 Angiokératome 

Malformations veineuses à flux lent Malformations 

lymphatiques à flux lent 

 Macrokystiques 

 Microkystiques 

Malformations artérioveineuses à flux rapide  

Malformations multiples 
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Tableau  VII : Classification des anomalies vasculaires selon le 20ème workshop de l'ISSVA [165] 

Anomalies vasculaires 

Tumeurs Malformations vasculaires 

Bénigne 

Localement 

agressive ou 

borderline 

Maligne 

Simple Combinée 
Des 

grands 
vaisseaux 

Associées avec 
d’autres 

anomalies 

Malformations capillaires 

Malformations lymphatiques 

Malformations veineuses 

Malformations artérioveineuses 

Fistules artério-veineuses 

MCV, MCL 

MLV, MCLV 

MCAV 

MCLAV 

Autres 

 

 

 

 

 

Tableau VIII: Classifications des Tumeurs vasculaires bénignes selon le 20ème workshop de 

l'ISSVA 

Tumeurs vasculaires bénignes 

Hémangiome infantile / Hémangiome de la petite enfance 

Hémangiome congénital                                       
• GNAQ / GNA11 
• Rapidement involutif (RICHE) * 
• Non involutif (NICH) 
• Partiellement involuant (PICH) 

Angiome en touffe *                                                              
• GNA14 

Hémangiome à cellules fusiformes                                          
• IDH1 / IDH2 

Hémangiome épithélioïde FOS 

• Granulome pyogénique (également connu sous le nom d'hémangiome capillaire lobulaire)                                                                             
• BRAF / RAS / GNA14 
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Tableau IX: Classifications des Tumeurs vasculaires localement agressives ou borderline selon le 

20ème workshop de l'ISSVA 

Tumeurs vasculaires localement agressives ou borderline 

Hémangioendothéliome kaposiforme*°GNA14 

Hémangioendothéliome rétiforme 

Angioendothéliome intralymphatique papillaire (PILA), tumeur de Dabska 

Hémangioendothéliome composite 

Hémangioendothéliome pseudomyogène FOSB 

Hémangioendothéliome polymorphe 

Hémangioendothéliome non spécifié ailleurs 

Sarcome de Kaposi 

Autres 

Tableau X : Classifications des Tumeurs vasculaires malignes selon le 20ème workshop de 

l'ISSVA 

Tumeurs vasculaires malignes 

Angiosarcome (post-irradiation) MYC 

Hémangioendothéliome épithélioïde CAMTA1 / TFE3 

Autres 
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Tableau  XI : Classification des malformations capillaires selon le 20ème workshop de l'ISSVA en 

2018.. 

Malformations vasculaires simples 

Malformations capillaires (MC) 

Naevus simple, tache de vin, ou baiser de l’ange 

MC cutanée et / ou muqueuse 

Non syndromique 

• GNAQ 

• MC avec anomalies du CNS et/ ou oculaires ( Sturge-Weber syndrome)                          

GNAQ 

• MC avec hypertrophie osseuse et /ou des tissus mous                                                        

GNA11 

• MC diffus avec hypertrophie                                                                                                     

GNA11 

MC réticulée 

• MC of MIC-CAP (microcephalie malformation capillaire                                                              

STAMBP 

MC of MCAP (megalencephalie malformation capillaire –polymicrogyrie 

• PIK3CA 

MC of MC-AVM malformation artério-veineuse RASA1 / EPHB4 

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) 

Autres 

Télangiectasie 

hémorragie héréditaire (HHT) rendu-Osler-Web 

(HHT1 ENG, HHT2ACVRL1, HHT3, JPHT SMAD4) 

Autres 
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Tableau XII: Classification des malformations lymphatiques selon le 20ème workshop de l'ISSVA 

en 2018 

Malformations vasculaires simples Iia 

Malformations lymphatiques (LM) 

• Commune (kystique)                                                                                                                 

PIK3CA                                                                                                                                                    

PIK3CA 

 LM Macrokystique 

 LM Microkystique 

 LM Mixte 

• Anomalie lymphatique généralisée (ALG) 

 Lymphangiomatose kaposiforme (LAK) 

• maladie Gorham-Stout 

• LM canalaire 

• Anomalie lymphatique progressive acquise 

• Lymphoedème primaire 

• Autres 
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Tableau XIII: Classification des malformations veineuses selon le 20ème workshop de l'ISSVA en 

2018. 

Malformations vasculaires simples III 

Malformations veineuses (VM) 

Communes 

• Familiale cutaneo-muqueuses(VMCM) 

• TEK (TIE2) 

• Syndrome Blue rubber bleb neavus (Bean)  

• TEK (TIE2) 

• malformation glomuveineuses GVM 

• Glomulin 

• malformation caverneuse cérébrale (CCM) 

• (CCM1 KRIT1, CCM2 Malcavernin, CCM3 PDCD10) 

• malformation vasculaires familiale intra-osseuses (VMOS) 

• ELMO2 

• malformation veineuse verruqueuses (formerly verrucous hemangioma) 

• MAP3K3 

• Autres 
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Tableau XIV: Classification des malformations artério-veineuses selon le 20ème workshop de 

l'ISSVA en 2018. 

Malformations vasculaire simple 

Malformations artérioveineuses (MAV) 

• Sporadique 

• MAP2K1 

• En HHT 

• (HHT1 ENG, HHT2 ACVRL1, HHT3, JPHT SMAD4) 

• En MC-AVM 

• RASA1 / EPHB4 

• Autres 

• Fistules artério-veineuse (FAV) (congénital) 

• Sporadique 

• MAP2K1 

• En HHT  

• (HHT1 ENG, HHT2 ACVRL1, HHT3, JPHT SMAD4) 

• En CM-AVM  

• RASA1 / EPHB4 

• Autres 
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Tableau XV : Classification de l'ISSVA des malformations vasculaires combinées selon le 20ème 

workshop de l'ISSVA en2018 

Malformations vasculaires combinés 

MC + MV Malformation capillaro-veineuse MCV 

MC + ML Malformation capillaro-lymphatique MCL 

MC + MAV Malformation capillaro-artérioveineuse MCAV 

MV + ML Malformation lymphatico-veineuse MLV 

MC+ ML + MV Malformation capillaro-lymphatico-veineuse MCLV 

MC + ML + MAV 
Malformation capillaro-lymphatico- 

arterioveineuse 
MCLAV 

MC+ MV + MAV Malformation capillaro-veino-arterio-veineuse MCVAV 

MC + ML + MV + 

MAV 

Malformation capillaro-lymphatico-veino- 

artério-veineuse 
MCLVAV 
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Tableau XVI : Classification des malformations vasculaires associées à d'autres anomalies selon 

le 20ème workshop de l'ISSVA en 2018. 

Malformations vasculaires associées à d’autres anomalies 

Syndrome de Klippel-Trenaunay:                                                      
• MC 
• + MV +/- LM + hypertrophie des membres 
• PIK3CA 

Syndrome de Parkes Weber: MC 
• + FAV + gigantisme 
• RASA1 

Syndrome de Servelle-Martorell:  
• MV des membres + croissance osseuse 

Syndrome de Sturge-Weber: 
• Ano 
• Malies faciales + MC lepto-méningés + anomalies oculaires +/- croissance des os 
• et /ou des tissus mou 
• GNAQ 

MC des membres + hypertrophie congénital non-progressive des membres 
• GNA11 

Maffucci syndrome :  
• M V +/- hémangiome à cellules fusiformes + enchondrome 
• IDH1 / IDH2 

Macrocéphalies- CM (M-CM / MCAP)PIK3CA 

Microcéphalie - CM (MICCAP) STAMBP 

Syndrome de CLOVES:                                                                                                          
• ML 
• + MV+ MC +/- MAV +croissance lipomateuse 
• PICK3CA 

Syndrome de protée:                                                                                                           
• MC, 
• MV et/ou ML +croissance asymétrique somatique 
• AKT1 

Syndrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba: AVM + VM +macrocéphalie, croissance lipomateuse 
PTEN 
Syndrome de CLAPO: MC de la lèvre inférieure + ML tête et cou + asymétrie et hypertrophie 
partielle ou généralisée PIK3CA 
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IV. Etude clinique : 

Si le diagnostic d'une lésion angiomatose de la face est habituellement évident, le 

diagnostic d'une tumeur vasculaire sous un revêtement cutané d'aspect normal peut se révéler 

difficile. La démarche diagnostique doit donc suivre des règles précises comportant un examen 

clinique rigoureux et un certain nombre d'examens paracliniques. . [ 182]. 

1. Examen clinique: 

l débutera naturellement par l'interrogatoire qui précisera la date exacte de découverte de 

la lésion, ainsi que son évolution morphologique et clinique. Il est indispensable de rechercher 

d'éventuels antécédents d'angiomatose familiale. . [ 182]. 

 L'examen clinique doit chercher à préciser au mieux la lésion : 

 Aspect cutané, dimensions, topographie, extension en surface et en profondeur, 

caractère pulsatile, mobilité par rapport aux plans profonds, existence d'un thrill, perception 

d'un souffle par le patient et/ou par l'auscultation, modification de la température locale, 

conséquences fonctionnelles éventuelles. . [ 182]. 

Si la lésion est bien visible, ce qui est habituellement le cas, il est indispensable de 

réaliser quelques photographies de la lésion sous forme de diapositives, qui permettront 

ultérieurement d'apprécier l'évolutivité de la tumeur vasculaire. . [ 182]. 

La présentation par le patient de documents photographiques antérieurs à la première 

consultation permet souvent d'apprécier très rapidement le potentiel évolutif de l'angiome. 

Les  aspects cliniques des hémangiomes sont extraordinairement variables. . [ 182]. 

Ce sont cependant le plus souvent des angiomes tubéreux superficiels, mixtes ou 

profonds, de consistance ferme ; ces lésions ne sont pas pulsatiles et aucun souffle n'y est 

perceptible lors de l’auscultation. 
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Et Les malformations capillaires cliniquement se manifeste  par un aspect plat 

heperkeratosique d’une coloration rose, rouge a violet avec une température normale et absence 

de souffle a auscultation. 

En ce qui concerne les malformations veineuses, cliniquement elles sont bleues, molles, 

dépressibles, froides. Elles gonflent en position déclive et à l'effort. Elles croissent avec l’âge. 

Aucun thrill ni souffle n'est retrouvé. 

Des calcifications intra lésionnelles (phlébolithes) sont parfois révélées par la palpation. 

Par contre Les malformations lymphatiques se présentent sous la forme dune tuméfaction 

volumineuse rénitente avec une couleur de la peau et une chaleur normale et absence de souffle 

al’ auscultation. 

En fin les malformations arterio-veineuses Cliniquement, se traduisent par une 

tuméfaction cutanée et sous-cutanée rouge, chaude, battante, pulsatile avec, à l'auscultation, un 

souffle et, à la palpation, un thrill.  

Donc La clinique peut le plus souvent poser le diagnostic par ces  étapes suivantes : 

1.1. L’histoire évolutive de la lésion : 

Elle est déterminée par l’anamnèse : 

• Présente à la naissance ou non 

• Développement rapide ou lent 

• Les poussées évolutives. 

• Les facteurs déclenchant. 

1.2. La sémiologie des lésions : 

• La couleur 

• L’infiltration 

• La chaleur locale : normale ou augmentée. 
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• Dimensions, 

• Topographie,  

• Extension en surface et en profondeur 

• Présence d’un thrill, battement, souffle, ces signes sont retrouvés par la palpation et 

l’auscultation. 

• Dans 90 % des cas, cet examen clinique détermine le type d’anomalie vasculaire. [ 37]. 

• Dans notre série 43.6%  des anomalies vasculaires étaient de couleur rougeâtre 

• Et 34.50% de couleur violacée et 21.90% de couleur bleuâtre. 

• Pour le caractère infiltré il a été retrouvé essentiellement dans les hémangiomes infantile. 

• Dans notre série La chaleur locale était normale dans les hémangiomes infantile et les 

malformations veineuses  par contre elle est chaude a la palpation  avec présence  d’un 

trille de  battement ou de souffle  a l’auscultation dans les malformations artério-

veineuses. 

Dans l’étude de RAJLAKCHEMIE la localisation céphalique a été la plus observée45%, 

d’autres études effectuées, à CALIFORNIA [48], ont révélé 30%  de cas de localisations 

céphaliques .dans notre étude toutes les patients avaient une localisation faciale. 
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Tableau XVII: Les caractéristiques des anomalies vasculaires (J.B. Mulliken) [128,166 ] 

Hémangiomes immature Malformation 

Clinique : 

• Généralement invisible à la naissance 30% 

présent sous forme de macule rouge ou 

pâle, avec télangiectasie. Prolifération 

post-natale et involution lente. 

• Fille/Garçon : 3/1 

Clinique : 
• Toutes présentes à la naissance, peuvent ne 

pas être visibles. 
• Croissance proportionnée, nombreuses 

poussées dues à des traumatismes, des 

infections ou des variations hormonales. 

• Fille/Garçon : 1/1 

Cellulaire : 
Hyperplasie endothéliale, turnover accru des 
mastocytes. 
Membrane basale feuilletée. 

In vitro : formation de tube capillaire. 

Cellulaire : 
Endothélium plat, turnover normal. 
Nombre normal de mastocytes 

Membrane basale mince, normale in vitro : 

croissance endothéliale difficile. 

Hématologique : 
Piège à plaquette: thrombopénie (syndrome 
de Kasabach-Meritt). 

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

Radiologique : 

A l’angiographie : masse tumorale bien 

délimitée avec opacification lobulaire 

homogène et réseau équatorial homogène. 

Radiologique : 
A l’angiographie : lésions diffuses, pas de prise 
de contraste parenchymateuse 

Faible débit : phlébolites, ectasie. 

Haut débit : artères dilatées déroulées avec 

shunt artèrio-veineux. 

Squelettique : 
Rare " effet de masse " sur les os adjacents, 
hypertrophie rare 

Squelettique : 
Faible débit : distorsion, hypertrophie ou 
hypotrophie. 

Haut débit : destruction, distorsion ou 

hypertrophie. 
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Tableau XVIII:  Les caractéristiques cliniques des malforamtions vasculaires  

 
Malformation 

capillaire 

Malformation 

veineuse 

Malformation 

lymphatique 

Malformation 

artério-veineuse 

Couleur Rose, rouge à violet Bleu-violet Peau normale Rose, rouge 

Aspect 
Plat, 

hyperkératosique 
Plat, surélevé 

Kyste rénitent, 

plaque vésiculeuse 
Plat, surélevé 

Température Normale Normale Normale Chaude 

Palpation Normale Ferme, Ferme Thrill 

Auscultation Absence de souffle 
Absence de 

souffle 
Absence de souffle Souffle 

2. Examen paraclinique: 

2.1. L’échographie doppler : 

C’est un examen a traumatique, facile, peu coûteux, répétitif, intervient au stade de 

diagnostic, traitement et de surveillance. 

Il permet de préciser : [51.83,100] 

• L’existence d’une fistule. 

• L’importance hémodynamique par la vélocimétrie doppler. 

• Le siège de la malformation. 

• Les afférences et les efférentes des courants artério-veineux. 

• L’étude des artères. 

• L’étude du territoire veineux par l’étude du remplissage dynamique des veines et leur 

éventuelle incontinence 

Cet examen nécessite une coopération du patient, et en pratique, elle ne peut être 

utilisée qu'après 18 mois. 



Tumeurs  et malformations vasculaires de la face  

48 

2.2. Doppler pulsé : 

Le Doppler pulsé permet de déterminer le débit artériel comparatif avec le coté sain 

 [82.83] 

2.3. Doppler couleur : 

Il différencie entre un hémangiome et une malformation veineuse [37,39,51]  

2.4. Echographie : 

• Enfant nouveau-né [51] 

• Différencie entre HMG et lymphangiome kystique [39] 

• Détecte une localisation profonde, notamment hépatique [37] 

2.5. La radiographie sans préparation : 

Elle met en évidence : 

• Des phlébolites pathognomoniques de la stase et de la thrombose des lacs veineux 

[46.83]. 

• L’hypo- ou l’hypertrophie osseuse [51]. 

• Les atteintes du massif facial par téléradiographie et le panoramique dentaire [39, 51] 

• Les inégalités de longueur des membres par les radiographies mensurations [51]. 

2.6. L’artériographie – angiographie : 

Elle est indiquée dans les malformations artério-veineuses dans un but diagnostic d’une 

part, d’autre part, elle est nécessaire dans un but thérapeutique : embolisation artérielle  

[39,46,51]. 

L’angiographie est nécessaire avant l’embolisation percutanée [39,118]. 

 

 

 



Tumeurs  et malformations vasculaires de la face  

49 

2.7. La phlébographie : 

Elle est remplacée par l’écho-doppler et le scanner, néanmoins, elle conserve toujours 

l’indication pré-chirurgicale dans les malformations veineuses. Elle apprécie leurs aspects et 

surtout leurs points d’ébauche avec le réseau normal [39, 46]. 

2.8. La lymphographie : 

La lymphographie conventionnelle a été remplacée par la lymphographie isotopique [51]. 

Elle est indiquée en cas de suspicion de malformations lymphatiques isolées ou associées 

à d’autres anomalies vasculaires [83]. 

2.9. Le scanner : 

Il décèle les localisations viscérales des HMG [37], il apprécie l’extension en surface et en 

profondeur des malformations vasculaires. 

Il détermine le retentissement sur les structures voisines, les structures osseuses et 

l’éventuelle calcification [51]. 

Il est facile à manipuler, mais il est non indispensable dans tous les cas et il est réservé à 

certaines indications. 

2.10. L’IRM : 

• Dernière née en imagerie médicale et ses indications se confondent avec celles du 

scanner [51] : 

• Elle présente, plus d’avantage, vu : 

o Qu’elle ne nécessite ni injection, ni irradiation [40] 

o Qu’elle offre des images dans plusieurs plans (axial, sagittal, frontal) ce qui permet 

une bonne appréciation de l’extension [40] 

o Elle délimite très bien les malformations veineuses en flash T2. [46,83] 
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• Ses inconvénients : 

Ne montre pas les calcifications. [51] 

Délimite mal certaines coulées malformatives des aponévroses graisseuses et 

musculaires. 

Le choix entre ces dernières techniques est difficile et c’est le prix de l’examen qui va 

trancher entre les deux. 

Dans notre série  15 cas ont  bénéficié d’un écho-doppler ,et10 cas d’un IRM et 4 cas 

d’une artériographie et 3 cas d’angio-scanner . 

2.11. La biopsie : 

Elle est rarement pratiquée, elle peut être utile en cas d’HMG congénital, tumeur 

trompeuse entièrement développée durant la vie intra-utérine et qui pose un diagnostic 

différentiel avec les tumeurs congénitales du nouveau-né [9, 37]. 

Indication de la biopsie est très restreinte (doute sur une tumeur maligne), compte- tenu 

du risque de saignement et d’expansion de la MAVs après ce geste. 

Aucune biopsie n’a été réalisée dans notre étude, par contre l’étude 

anatomopathologique des pièces opératoires a été réalisée dans 100% des cas. 

2.12. Bilan hématologique : 

Fibrinogène, facteurs de coagulation, produit de dégradation de la fibrine (PDF), Ddimers, 

complexes solubles ; doivent être demandés dans certains cas : syndrome de Kasabach Merritt et 

au cours des poussées inflammatoires des malformations veineuses [37, 51]. 

2.13. Les examens spécialisés : 

Ils seront demandés en fonction des localisations des malformations et des signes 

d’appels. 

Ainsi, l’examen ophtalmologique, ORL, gynécologique, digestif avec les endoscopies 

éventuelles correspondantes seront demandés en fonction du siège [83].. 
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L’examen orthopédique a un rôle de suivre les inégalités de longueur d’un membre 

(syndrome de Klippel Trenaunay), de voir le retentissement sur le rachis et intervenir au moment 

approprié [5]. 

Tableau XIX: Stratégie d ‟exploration des anomalies vasculaires [83] 

Angiomes superficiels Examens complémentaires 

• HMG immature :  
(régressif du nourrisson) 

• Néant 
• Sauf si risque : 

o Fonctionnel (examen ophtalmologique, ORL, 
articulé dentaire) 

o Vital (fibroscopie laryngée, échographie du foie, 
plaquette 

o (Syndrome de Kasabach-Merritt (SKM)). 

• Angiome plan  
(malformation capillaire) 

• Néant 
• Sauf si doute 

o Klippel trenaunay : Radio mensuration, écho 
doppler. 

o Sturge Weber : examen ophtalmologique, débit 
cérébral, 

o scanner, IRM. 

• Angiome veineux 
(malformation veineuse) 

• Scanner – IRM ++ 
•  Bilan coagulation (préopératoire) 
• Localisation cervico-céphalique : examen 

ophtalmologique, ORL, articulé dentaire. 
• Localisation périphérique dont le Klippel trenaunay 

++ écho doppler +/- artériographie, phlébographie, 
lymphographie 

• Lymphangiome 
(malformation lymphatique) 

•  Echographie, scanner, IRM+ 
• Transillumination ++ 

• Fistule artério-veineuse et 
malformation artério-
veineuse. 

• Bilan de référence 
o ++ échographie doppler pulsé : fistule artèrio-

veineuse et débit comparatif. 
o ++ artériographie : architecture 
o scanner, IRM échographie cardiaque, débit 

cardiaque. 
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Tableau XX: Les moyens non invasifs du diagnostic [39] 

Technique Intérêt 

Echographie Doppler 
Analyse des artères, les veines et recherche des fistules 

artério-veineuses. 

Doppler couleur Différencier HMG et malformation veineuse. 

Doppler pulse Donner un débit artériel (comparatif avec lecôté 

Echographie Utile pour malformation lymphatique macrokystique. 

Radiographie simple. Etat osseux, phlébolites 

Panoramique et radiographie 

profil 
Evaluer les béances. 

Scanner Extension des lésions à caractère ± vasculaire,état osseux. 

IRM 
Extension des lésions, reconnaissance d’une 

malformation vasculaire ou artério-veineuse 

Tableau XXI : Place des angiographies [39] 

Technique Intérêt 

Artériographie 

En cas de malformation artério-veineuse : 

nécessaire pour embolisation par voie 

artérielle. 

Phlébographie 

Quelques indications de plus en plus limitées 

dans les dysplasies veineuses des membres 

inférieurs avant chirurgie 

Angiographie par ponction directe.. 
Malformation veineuse oumalformation 

lymphatique : avant embolisation percutanée 
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Tableau XXII : Hiérarchie des examens dans les cas difficiles [51] 

 HMG Capillaire MAV Veineux Lymphatique 

Doppler artériel et veineux - - +++ +++ - 

Echographie ++ - - ++ +++ 

Scanner ++ ++ + + ++ ++ 

IRM - ++ + +++ +/- 

Artériographie - - +++ +/- - 

Angiographie isotopique - - - + ++ 

V. Formes cliniques: 

1. Tumeurs cutanées : 

1.1. Tumeur vasculaire benine 

a. Hémangiomes infantiles : 

• Parmi les tumeurs vasculaires, l'hémangiome infantile est le plus fréquent .Il touche de 7 

à 10% des nourrissons.  

• se présente alors sous la forme d’une masse ou d’une tâche cutanée rouge framboise, 

non soufflantes à l’auscultation, sans battement ni frémissement à la palpation et qui se 

caractérise par un développement rapide durant les premières semaines de vie. 

• Les hémangiomes dits tumoraux sont arrondis, bien délimités et souvent proéminents et 

les hémangiomes dits segmentaires sont constitués de papules érythémateuses 

coalescentes sur fond télangiectasique distribuées sur un territoire de développement 

cutané [8]. 

• L’hémangiome est souvent unique, ne dépassant pas 3 cm, on en distingue trois types : 

o HMG cutané tubéreux : l est purement cutané constitué d’une nappe rouge d’abord 

lisse puis saillante, brillante, posée sur une peau saine, c’est " la fraise " du langage 
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populaire [46]. terme véhiculé au 18ème et 19ème

o HMG sous cutané : Il constitue une tuméfaction sous-cutanée, saillante, chaude, sous 

une peau saine ou discrètement bleuté et/ou télangiectasique [37]. 

 siècle, né de la croyance 

d’Hippocrate, que la mère pouvait marquer de ses envies son fœtus en gestation 

[51]. 

o HMG mixte : Il associe une composante tubéreuse et une composante sous cutanée 

c’est l’aspect le plus fréquemment rencontré. Les ¾ des HMG évoluent sur ce mode 

[51]. 

a.1. Localisation: 

Il est ubiquitaire (103), pas de localisation élective (37). 

La localisation cervico-céphalique paraît plus fréquente dans certaines études, elle varie 

de 49% à 75% (48, 57,115,153). 

Ceci, peut être expliqué par la fréquence élevée des consultations des parents 

" inquiets ", pour des lésions cervico-céphaliques inesthétiques. 

Cela est concordant avec notre série ou la localisation cervico-faciale occupe 100% par 

rapport aux autres localisations, car notre étude intéresse seulement la face. 

a.2. Nombre: 

L'hémangiome est souvent unique, peut-être multiples 2 à 3 éléments voir plus [51]. 

Parfois l'hémangiome est profus réalisant le tableau d'hémangiomatose miliaire diffuse du 

nouveau-né, caractérisée par des dizaines voir des centaines de petites lésions angiomatoses 

éruptives inquiétantes, car associées à une localisation viscérale [80, 143]. 

Les données de notre étude sont identiques à la littérature puisque 100% de nos malades 

avaient une lésion unique. 

a.3. Taille: 

Tout peut se voir depuis le petit HMG minuscule jusqu’à la lésion gigantesque [51]. Les 

HMG de taille inférieure à 3 cm sont les plus fréquents. Selon les études, sa fréquence varie de 

57 à 80% [10,57,115,153], les formes étendues sont rares [31] 
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La taille de l’HI dépendrait de l’intensité et la rapidité de la prolifération cellulaire qui 

pourrait varier en fonction du contexte : susceptibilité génétique individuelle, territoire cutané 

intéressé, maintien ou non de conditions d’hypoxie locale [40]. 

a.4. Aspect évolutif: 

Les hémangiomes sont présents dès la naissance dans 20 à 50 % des cas,   sinon ils 

apparaissent souvent quelques jours à quelques semaines après la naissance [78] et cela 

constitue un très bon facteur diagnostique. Ils sont toujours présents avant l’âge d’un an. 

Et L'évolution naturelle de l'hémangiome est stéréotypée : phase de croissance 

progressive, phase de stabilisation et une phase d'involution avec restitution ad integrum dans la 

majorité des cas. La régression de la composante vasculaire est totale mais dans 20% des cas, il 

persiste des séquelles inesthétiques sous la forme de cicatrices dystrophiques. 

 Le premier stade : La phase de croissance : 

S’étendant de 3 à 12 mois ; elle est rapide dans les 3 premiers mois, elle peut se 

prolonger jusqu'au 6e ou 8e mois pour les hémangiomes cutanés, ou jusqu'au 9e , 12e mois 

pour les lésions à participation sous-cutanée. 

Durant cette période, 80 % des hémangiomes doublent leur taille initiale, 5 % la triplent et 

moins de 5% se développent en mettant en jeu le pronostic esthétique, fonctionnel ou vital. 

À la fin de sa phase d'expansion, soit d'emblée, soit après un temps de latence variable, 

débute la régression spontanée. 

Dans de rares cas, en particulier pour les HI segmentaires, cela peut aller jusqu’au 24e 

mois [40]. 

 Le deuxième stade : La phase de stabilisation : 

A partir du 6ème - 8ème mois, l'angiome se stabilise quelque soit sa taille ou son siège 

jusqu'à 18ème - 20ème mois [104]. 
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 Le troisième stade : La phase d'involution : 

Elle est lente et progressive. La composante tubéreuse pâlit en premier et la composante 

sous cutanée s'affaisse plus lentement parfois incomplètement [105]. Cette phase résolutive 

s'étend de l'âge de 12-18 mois à 5 - 6 ans 104, 84]. La régression totale est la règle dans près 

de 80% des cas, après l'âge de 6 ans [103, 128]. 

La courbe évolutive des lésions sous-cutanées est retardée de quelques mois par rapport 

à celle des lésions tubéreuses, la régression en est plus lente et plus incomplète [104]. 

Dans les formes non compliquées localement et de volume relativement limité, la 

séquelle à long terme est limitée à : 

• Un piqueté télangiectasique pour la composante tubéreuse, accessible à un traitement 

complémentaire esthétique au laser après la puberté et à la demande[84]. 

• Une peau fripée trop lâche, si la composante sous-cutanée était volumineuse, justiciable 

d'un geste de chirurgie plastique limité dans la mesure où l'essentiel de la masse 

angiomateuse a régressé et où la sanction est une cicatrice linéaire sans perte de 

substance [84] 

 

Figure 28 : Evolution triphasique de l’hémangiome 
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a.5. Aspect histologique : 

La lésion est située dans le derme et/ou l'hypoderme expliquant les aspects cliniques 

différents tubéreux, mixte et profond [144]. Trois phases caractéristiques se succèdent. 

 A la phase précoce : 

la lésion est très cellulaire (HMG est dit cellulaire ou immature) constituée d'une 

prolifération de cellules endothéliales et péricytaires, tassées les unes contre les autres, autour 

de lumières virtuelles visibles en microscopie électronique ou après coloration des fibres de 

réticuline. Ces cellules forment des amas ou lobules distincts, contenant de nombreux 

mastocytes et souvent centrés par un vaisseaux plus volumineux afférent ou efférent[145] 

 

Figure 29 : Hémangiome infantile à la phase de croissance [167]. 
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 A la phase d'état et de stabilisation : 

La cellularité de la lésion diminue. La lumière des capillaires ainsi que leur paroi sont 

mieux visibles, de même que les artères efférentes et afférentes [144]. 

 

Figure 30 : Hémangiome infantile à la phase de stabilisation [167]. 

 A la phase de régression : 

Le nombre de capillaire diminue et est remplacé soit par un tissu fibreux ou par des 

adipocytes, réalisant l'aspect d'un angiolipome [144] 

Les formes d'HMG superficielles ulcérées peuvent être difficiles à distinguer 

histologiquement d'un bourgeon charnu inflammatoire exubérant où la lobulation est, 

cependant, en général moins marquée. De même, le granulome pyogénique a un aspect 

histologique superposable à celui d'un HMG en phase d'état, [26.144] 

 

Figure 31 : Hémangiome infantile à un stade régressif [16]. 
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a.6. Les complications: 

Les hémangiomes infantiles sont des tumeurs bénignes dont l’évolution est le plus 

souvent favorable. Cependant, ils peuvent présenter certaines complications et mettre en jeu le 

pronostic esthétique, fonctionnel voir même vital de l’enfant. Certaines localisations sont plus à 

risque et nécessitent un traitement précoce. 

 Locale: 

• Ulcération: 

C’est la complication la plus fréquente. Elles surviennent préférentiellement pendant la 

phase de croissance, en cas de forme segmentaire [58] et volontiers sur les zones de frottement: 

le dos, la région périnéale irritée par le contact des couches et la région péribuccale soumise aux 

frottements lors des tétées. 

Elle est souvent douloureuse et expose à la surinfection, au saignement et au risque 

cicatriciel [46] 

Dans notre série, 16% des angiomes se sont compliqués  d’ulcération. 

• Saignement: 

C’est une complication peu fréquente [115] qui se manifeste habituellement sous la 

forme d’un saignement en nappe d’un HMG ulcéré, rarement à la suite du traumatisme d’un 

HMG intact [16]. 

. Généralement, il n’y a pas de risque hémorragique majeur, car la composante 

hémodynamique de l’HMG est de type capillaire [84] 

• Nécrose: 

La nécrose d’un HMG peut être spontanée ou induite par des conduites thérapeutiques 

intempestives (cryothérapie, isotope radioactif, sclérothérapie), ces gestes étant pratiquement 

abandonnés aujourd’hui [104]. 
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Cette nécrose se manifeste par une croûte noirâtre centrée sur la lésion]. Elle peut 

survenir sur un HMG superficiel, cutané ou mixte, mais jamais sur un HMG sous-cutané. Elle 

accélère le processus de régression de l’HMG au prix d’une cicatrice indélébile. 

La cause de la nécrose spontanée n’est pas connue, mais certains auteurs estiment que 

dans ces cas, l’apport sanguin ne suffit pas à la demande de cette tumeur en croissance. 

Certaines cytokines dont le tumor necrosis factor (TNF) paraissent également jouer un rôle [16]. 

La nécrose accélère le processus de régression avec cependant survenue d'une cicatrice 

souvent indélébile [46]. La nécrose ne contre-indique pas le traitement par injection de 

corticoïde [51] 

• Surinfection: 

Elle est souvent une complication de l’ulcération mais elle peut parfois survenir de façon 

isolée en particulier au niveau des régions anales ou péri-orales [7,51,128] 

Elle se manifeste par un écoulement purulent provenant de l’ulcération, parfois par une 

cellulite péri-lésionnelle 

En présence, exceptionnelle, de fièvre et de symptômes constitutionnels, la présence d’un 

sepsis ou d’une ostéomyélite sous-jacente doit être évoquée. 

• Extension: 

L’extension d’un HMG en phase de prolifération se fait en surface et surtout en 

profondeur. Le pronostic esthétique ou fonctionnel peut être mis en jeu surtout dans les 

localisations cervico-céphaliques. Une surveillance stricte s’impose dans les premiers mois de la 

vie [46]. 
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 Complications Générales: 

o Insuffisance cardiaque: 

Elle complique le plus souvent un HMG hépatique [50]., mais peut survenir en présence 

d’HMG cutanés volumineux ou d’HMG multiples [51]. Ces trois situations sont source 

d’hémodétournement qui peut rompre l’équilibre hémodynamique du patient, entraînant une 

insuffisance cardiaque à haut débit avec cardiomégalie comme lors d’un shunt artério-veineux 

[128. Dans ce cas, le traitement combat d’une part la défaillance cardiaque (restriction 

liquidienne, diurétique, digitalique) et d’autre part le blocage de l’évolutivité de l’HMG par 

corticoïdes [38, 51]. 

Le diagnostic est réalisé par échographie cardiaque. 

L’insuffisance cardiaque et l’hypoxie associée sont des facteurs d’hypotrophie sévère. 

o Thrombopénie: 

Elle se voit au cours du syndrome de Kasabach-Meritt qui est une forme particulièrement 

grave d’HMG. Ce syndrome associe un HMG inflammatoire brutalement extensif, des lésions de 

purpura diffuses et une thrombopénie sévère souvent inférieure à 10000/mm3, avec des 

facteurs de coagulation habituellement normaux au début. C’est une urgence 

dermatopédiatrique [46, 128]. 

Le traitement repose sur les antiagrégants plaquettaires associés au traitement accélérant 

l'involution de l'HMG (corticothérapie, interféron etc.) [38] 

Dans notre série, on n’a pas été confronté à ce genre de complications grave susceptible 

de mettre en jeu le pronostic vital de nos malades. 

o Formes graves: 

L’HMG est une tumeur qui, bien que bénigne, peut mettre en jeu le pronostic fonctionnel 

ou esthétique du malade, voir même le pronostic vital par sa localisation et/ou son volume. 
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• Les formes qui Mise en jeu du pronostic fonctionnel: 

o HMG péribuccal: 

Les HMG labiaux et péribuccaux peuvent avoir, par effet de masse, un retentissement 

grave sur l’articulé dentaire par effet de masse et par leurs pressions sur l’os, entraînant ainsi 

des troubles graves de l’occlusion [51] 

La localisation labiale supérieure est la plus fréquente. Elle représente l’HMG « tapir » qui 

peut effacer et allonger le philtrum médian, entraînant un trouble de la succion [51, 104]. 

Les   ulcérations sont précoces et fréquentes, ce qui accélère sa régression spontanée 

mais laisse une marque cicatricielle mutilante [63]. 

L’HMG de la lèvre inférieure a, par effet de pesanteur, une tendance particulière à l’étirer, 

la rendant hypotonique et laissant des séquelles esthétique difficile à réparer ainsi que le 

retentissement fonctionnel dont l’incompétence labiale. 

L’atteinte labiale inférieure doit susciter un examen ORL et un examen stomatologique, 

surtout en cas d’atteinte cutanée cervico-mentonnière. Il faudra alors rechercher l’existence d’un 

HMG sous-glottique [104, 84] 

.En absence de symptomatologie respiratoire, la surveillance est essentiellement clinique, 

mais l’exploration par radiographie cervicale standard en expiration ou fibroscopie, une 

tomodensitométrie s’imposent en cas de doute [84]. 

o HMG péri-oculaire : 

C’est surtout dans sa localisation palpébrale supérieure que l’HMG peut menacer la 

fonction visuelle [34, 39, 40 

Une obstruction, même de très courte durée, au cours du premier mois de vie de   

l’enfant, peut provoquer des anomalies de l’axe visuel au niveau du système nerveux central 

avec risque d’amblyopie irréversible ; 
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Un strabisme peut accompagner l’amblyopie ou être causé par l’HMG lui-même [13.46,51  

• l’HMG de la paupière peut, par effet de masse, provoquer une déformation de la 

cornée, et engendrer un trouble de la réfraction unilatéral (astigmatisme, myopie) parfois 

définitif [51.128]. 

Le prolongement intra-orbitaire et rétrobulbaire d’un HMG superficiel, peut refouler le 

globe oculaire, infiltrer et altérer la fonction des muscles oculomoteurs, comprimer le nerf 

optique et entraîner une cécité [34, 84]. Certains auteurs ont décrit l’association d’un HMG 

périorbitaire à un HMG irien [28]. 

Devant un HMG palpébral, la surveillance ophtalmologique est donc indispensable. 

Toutes ces anomalies justifient un traitement chirurgical et fait de la localisation palpébrale pour 

certains une indication quasi systématique de la chirurgie [51.84.128]. 

Dans notre série 3 patients présente cette localisation. 

o HMG auriculaire : 

Ils peuvent être à l’origine d’une fermeture du conduit auditif, d’une otite externe avec 

suppuration chronique [51], d’une déformation des cartilages, ainsi qu’une surdité qui gêne 

l’acquisition du langage dans les formes bilatérales [84]. Une surveillance par des examens ORL 

est donc indispensable. 

Cette localisation n’a pas été retrouvée dans notre série. 

o HMG péri-narinaire: 

Un HMG volumineux péri-narinaire peut entraîner une obstruction nasale avec gêne 

respiratoire [46]. 

o L'HMG du cuir chevelu : 

La localisation sur une des fontanelles n'accroît pas le risque de localisation 

intracrânienne, tout bilan systématique est inutile [13, 51]. 
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La régression spontanée de la tumeur laisse une zone alopécique. 51 

Cette localisation n’a pas été retrouvée dans notre série. 

• Les formes mettant en jeu le pronostic esthétique : 

o Angiome Cyrano : 

C'est l'HMG de la pointe du nez. La caractéristique anatomique de cet angiome est la 

composante sous-cutanée [11].Cette forme est menacée essentiellement d'une nécrose locale 

avec destruction des cartilages et des structures narinaires quand l'HMG est mixte [84]., et d'une 

déformation irréversible des cartilages alaires et donc de la pointe du nez [11,51]. 

Le traitement chirurgical précoce entre 2 et 4 ans est indiqué pour cette localisation [11]. 

En dehors d’une prise en charge précoce, il peut altérer définitivement la croissance du 

cartilage du nez et obstruer les narines lorsque leur volume augmente. 

Dans notre série 2 patients présente cette localisation. 

o HMG profus du visage : 

Les formes profuses en dehors des localisations périorificielles peuvent laisser des 

séquelles esthétiques majeures [84]. 

• Les formes mettant en jeu le pronostic vital : 

o Le syndrome de Kasabach Meritt : 

Le syndrome de Kasabach et Merritt est une affection rare et grave, associant chez un 

nouveau-né ou un nourrisson une thrombopénie profonde (< 10 000/mm3 ) et une tumeur 

vasculaire. Il a été récemment montré que cette tumeur vasculaire n’était pas un hémangiome 

infantile, mais un hémangioendothéliome kaposiforme ou un angiome en touffes [20,21]. 

o Forme miliaire disséminée : 

Il s’agit de très nombreux HMG tubéreux de petites tailles (de 2 mm à 2 cm de diamètre) 

[51, 80, 143]. 
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Elle s’associe fréquemment à une localisation viscérale notamment un HMG hépatique. 

Une multiplication des examens cliniques du nourrisson est nécessaire afin de dépister un 

symptôme anormal (gros foie, souffle hépatique, signe d’insuffisance cardiaque, dyspnée, tirage, 

stridor, difficulté de s’alimenter, saignement digestif, etc.) 37,51]. 

Un suivi régulier tous les 2 – 3 semaines est nécessaire [143] 

o HMG volumineux extensif : 

Il peut entraîner une insuffisance cardiaque par haut débit sanguin [37]. 

o HMG cutané associé à une localisation viscérale. : 

Hémangiomes et malformations associées : 

Il est impossible de dire si elles sont fortuites ou non, en l’absence de compréhension du 

phénomène qui est à l’origine de cette angiogénèse pure et temporaire, régressive qui 

caractérise les HMG. 

Les malformations peuvent toucher divers organes, mais habituellement l’HMG est 

proche, voir exactement en regard, et qui est généralement extensif [37]. Certains ont décrit : 

• Des malformations de la fosse postérieure (malformation de Dandy Walker, kyste 

arachnoïde) du cervelet (hypoplasie cérébelleuse, hypoplasie vermiènne) [142] 

• Des malformations oculaires (microphtalmie, cataracte congénitale etc.) 

• Des anomalies artérielles (coartation de l’aorte dilatation des vaisseaux du cou) [89, 146]. 

• Des anomalies sternales (agénésie sternale, fente sternale, sinus dermique médian 

presternal [89] 

• Un Dysraphisme spinal peut se voir au cours des HMG de localisation sacral [73]. 

• Des anomalies uro-génitales anales peuvent se voir au cours des HMG du dos ou des 

membres [37]. 

L’HMG peut s’associer à diverses anomalies réalisant un syndrome poly malformatif 
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Le PHACES syndrome : L’acronyme anglais PHACES proposé par Frieden et al. en 1996, 

reprend les anomalies de la fosse postérieure (P), l’hémangiome facial (H), des anomalies 

artérielles intra- et extracrâniennes, la coarctation aortique (A) et des anomalies cardiaques (C) 

congénitales et des anomalies oculaires (eye) (E) ; s’y ajoute le S d’anomalies Sternales et 

ventrales rapprochées ensuite. [1] 

IL concernerait 20 % des nourrissons ayant un hémangiome infantile segmentaire facial et 

70% des enfants souffrant du syndrome PHACES ne présentent qu’une seule atteinte 

extracutanée [1, 56] 

Les nouveau-nés atteints de ce syndrome sont le plus souvent neurologiquement 

asymptomatiques ; Drolet et coll. rapportent 5 cas d’ischémie artérielle cérébrale aigue 

symptomatique avec séquelles neurologiques advenues entre 3 et 6 semaines de vie chez 4 

enfants, et à 4 mois chez le 5ème enfant [1]. 

Les anomalies cérébrales les plus fréquentes sont : 

• Le syndrome de Dandy-Walker, , associant hydrocéphalie, agénésie partielle ou totale du 

vermis cérébelleux et kyste de la fosse cérébrale postérieure. 

• Les malformations du cervelet. 

• Des atteintes vasculaires cérébrales peuvent entraîner dès la période néonatale ou parfois 

des années après : 

• Un accident vasculaire ischémique 

• Une hémiparésie 

• Des convulsions, 

• Des migraines sévères, 

• Des zones cérébrales d’infarctus s’installent du fait d’une artérite occlusive progressive, 

• Des sténoses 
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• Des anévrysmes 

• Déficit neurologique persistant moteur et cognitif, 

• Migraines sévères, 

• Aspect radiologique de Moya-Moya (sténose progressive des artères cérébrales situées à 

la base du cerveau et développement d’un réseau collatéral). 

Les anomalies neurologiques intracrâniennes sont retrouvées les ¾ du temps dans les cas 

d’hémangiomes en plaques couvrant l’aire fronto-palpébrale supérieure S1+S4. Les anomalies 

cardiaques et aortiques sont plutôt associées aux hémangiomes S3 avec présence de raphé ou 

fossette médians supra-ombilicaux et anomalies sternales (=syndrome dysplasie vasculaire/ 

anomalies sternales). 

Le diagnostic du syndrome PHACES est posé devant la présence d’un hémangiome 

segmentaire large situé dans la face ou le cuir chevelu (plus que 5 cm) et l’association d’une 

autre malformation de l’acronyme [74, 76]. 

L’examen physique complet, une IRM cérébrale, une échographie cardiaque et des gros 

vaisseaux, un examen ophtalmologique et un examen radiologique doivent être réalisés en 40 

conséquence chez tout nouveau-né porteur d’un HI étendu segmentaire du visage (localisation 

S1, S3 et S4) [1]. 
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Tableau XXIII : Critères diagnostiques du syndrome PHACES [76]. 

Syndrome PHACE Possible syndrome PHACE 

Hémangiome facial de diamètre > 5 cm 
Et 1 critère majeur ou 2 critères mineurs 

Hémangiome facial de diamètre > 5 
cm et 1 critère mineur, ou 
Hémangiome du cou ou du torse et 1 
critère majeur ou 2 critères mineurs, 
ou 
Absence d’hémangiome mais 2 
critères majeurs 

Critères majeurs Critères mineurs 

Cérébrovasculaire : 
Anomalies d’artères cérébrales majeures 
Sténose ou occlusion plasie 
Absence ou hypoplasie 
Origine ou trajet aberrant 
Persistance artère trigéminale 
Anévrisme sacculaire 
Cérébral : 
Anomalies de la fosse postérieure 
Malformation de Dandy-Walker 
Hypoplasie/dysplasie cérébelleuse 
Cardiovasculaire : 
Coarctation de l’aorte 
Origine aberrante de l’artère sousclavière Oculaire : 
Anomalies du segment postérieur 
Vascularisation fœtale persistante 
Anomalies vasculaires rétiniennes 
Colobome 
Hypoplasie du nerf optique 
Staphylome papillaire 
Colobome Ligne médiane : 
Défaut, fente sternale 
Malformation du raphé sus-ombilical 

Persistance d’une artère 
embryonnaire autre que artère 
trigéminale (artères pro-atlantale, 
hypoglosse, otique) 
Anomalies de la ligne médiane 
Anomalies de migration neuronale 
Communication interventriculair 
Arc aortique droit, arc aortique 
double 
Anomalies du segment antérieur 
Cataracte 
Colobome 
Microphtalmie 
Sclerocornea 
Hypopituitarisme 
Thyroïde ectopique 
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Ces malformations sont rares [51]. Une investigation systématique devant des HMG 

extensifs cervico-céphaliques, ou de la région lombosacrée, ou de la face antérieure du thorax, 

est discutée. 

Ces malformations sont pour beaucoup visibles dès la période néonatale ou rapidement 

symptomatique, ce qui décide des explorations à demander pour les préciser [37]. 

Dans notre étude  les hémangiomes infantiles présentent 52% des cas , ce qui désaccorde 

avec toutes les séries et qui varie ente 10% et 29.2% 

Tableau XXIV : Comparaison de Pourcentage de  hémangiome infantile dans notre série et les 

différentes série  

Auteur Notre série A.hassanien Friden Rajlakcemie Malloizel 

% des hémangiome 

infantile 
52% 27.7% 13.7% 10% 29.2% 

b. Hémangiomes congénitaux : 

De description plus récente, les hémangiomes congénitaux se distinguent de l’HI par leur 

présence, entièrement développés dès la naissance. Ils apparaissent in utero et peuvent être 

détectés par échographie). Il en existe deux types : l’hémangiome congénital non involutif (NICH) 

[59] dont le volume reste stable dans le temps et l’hémangiome congénital rapidement involutif 

(RICH) [18,19] qui va régresser en quelques mois, en règle avant un an. 

Histologiquement les NICH sont constitués de lobules de capillaires associés à de 

volumineux vaisseaux extra lobulaires artériels, veineux et lymphatiques avec des 

communications artérioveineuses. Les capillaires dans les lobules sont moins ronds que ceux de 

l’HI, souvent étoilés ou ramifiés. Les noyaux endothéliaux sont ronds et denses et saillent dans 

les lumières, en clou de tapissier. Le cytoplasme peut contenir des globules éosinophiles 

réfringents. L’hyalinisation des parois des capillaires est rare et focale. Certains lobules sont 

centrés par un vaisseau de plus grande taille. Sa paroi est alors fine, sans média musculaire à la 

différence des afférences des lobules de l’HI. Ces aspects rappellent les lobules du granulome 

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0378603X17301560?fbclid=IwAR2P0vmJYv9C7DZu-Amf_7FoRM9VJODdFGa5GBjicBVIBgbLgO1kfrcbWss#!�
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pyogénique. L’immunohistochimie met en évidence des cellules exprimant l’alpha-actine de 

muscle lisse, moins bien organisé que dans l’HI, formant un réseau lâche entre les lumières 

capillaires. 

Les RICH ont un aspect histologique assez proche de celui des NICH avec des lobules 

capillaires souvent plus petits séparés par de larges zones fibreuses. Les noyaux endothéliaux 

sont d’aspect plus banal, sans inclusions éosinophiles. Des calcifications sont parfois présentes. 

RICH et NICH n’expriment pas Glut-1, ce qui peut aider au diagnostic différentiel avec les HI, 

surtout sur de petites biopsies. 

Dans notre série aucun des malades n’a présenté  un hémangiome congénital  par contre 

un seul cas a été diagnostiqué dans la serie de FrIden. 

c. Hémangiome en « touffe » (tufted angioma) : 

Cette forme très rare d’hémangiome est en général acquise, mais peut être congénitale. 

Cliniquement, il s’agit, soit de plaques rouges, infiltrées et sensibles, soit d’une tumeur violacée 

et saillante. Elle s’associe dans plus de 30 % des cas à une hypersudation péri-lésionelle. Son 

évolution est lente et progressive, mais elle peut aussi régresser. Son diagnostic est 

histologique, caractérisé par la dispersion dans tout le derme de petites « touffes » 

capillaires distribuées en « grenailles de plomb ». La plupart de ces « touffes » sont entourées 

d’un vaisseau en croissant à lumière vide. Occasionnellement, ces hémangiomes peuvent 

s’associer à un syndrome de Kasabach-Merritt. L’hémangiome subit alors une phase de 

croissance brusque réalisant une tuméfaction pseudo-inflammatoire modérément douloureuse. 

L’association à une thrombopénie majeure due à la séquestration des plaquettes affirme le 

diagnostic. Le traitement repose sur la corticothérapie générale et en cas d’échec sur la 

vincristine ou l’interféron alpha 2a ou 2b [2]. 

d. Hémangioendothéliome kaposiforme : 

C’est une tumeur vasculaire rare qui affecte la peau et le tissu sous-cutané, elle s’infiltre 

en profondeur. Cliniquement, il se présente sous la forme d’une masse sous-cutanée, son 
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diagnostic est histologique, caractérisé par des nodules denses constitués de cellules fusiformes 

et de capillaires allongés leur donnant un aspect pseudokaposique. Ces nodules ressemblent à 

ceux des hémangiomes en « touffes » mais sont plus larges, plus confluents et s’infiltrent plus 

en profondeur. 

L’hémangiome en « touffe » et l’hémangioendothéliome kaposiforme sont deux entités 

très proches et peuvent parfois coexister chez un même patient. Les publications récentes 

tendent à réunir ces deux lésions et à en faire des stades évolutifs d’une même entité. De la 

même manière, l’hémangioendothéliome kaposiforme peut se compliquer d’un syndrome de 

Kasabach-Merritt [2]. 

Dans notre série aucun des malades n’a présenté  ce type hémangiome. 

1.2. Tumeurs vasculaires malignes : 

a. hemangioendotheliome epithelioide (HEE) : 

L’hemangioendotheliome epithelioıde (HEE) a été´ d’écrit la première fois en 1982 par 

Weiss et Enzinger [168] Il s’agit d’une tumeur rare d’origine vasculaire et de malignité´ 

intermède-diaire, avec un risque potentiel de récidive [168] Cette pathologie atteint 

principalement les tissus mous des extrémités, le foie et le poumon. L’atteinte cervicofaciale est 

rare [169,170], elle concerne, le plus souvent, la région submandibulaire [170]. 

Les signes cliniques de l’hémangioendothéliome épithélioïde ne sont le plus souvent pas 

spécifiques et il dépend la localisation. : C’est pourquoi le diagnostic d’HEE est souvent fortuit. 

Par exemple les formes oral aspect clinique  apparait comme une masse érythème- mateuse 

ulcérée ou non [171,173,175]. 

Le diagnostic repose sur étude histologique et e immun histochimique cette dernière 

montre une forte expression des marqueurs de différenciation vasculaire spécifiques des cellules 

endothéliales notamment CD31, CD34,  [170,172,174]. 

L’HEE est une tumeur à malignité  intermédiaire dont le traitement est l’exérèse 

chirurgicale large et complète. Les formes malignes devront être traitées de la même manière 
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qu’un sarcome. Même après exérèse chirurgicale large, un l’HEE peut récidiver dans plus de la 

moitie  des cas ou diffuser a distance. Les métastases sont ganglionnaires dans 50 % des cas. Le 

pronostic de l’HEE est incertain et dépend du siège de la tumeur [171]. 

b. Angiosarcom : 

L’angiosarcome est une tumeur vasculaire maligne rare, d’évolution rapide et agressive et 

De mauvais pronostic et avec un taux de récidive local important. 

Il Se localise fréquemment  au niveau de la tête et du cou et prédomine chez le sujet âgé 

de sexe masculin [176, 177,178 ]. 

Certains facteurs sont connus: un lymphoedème chronique, congénital ou traumatique, 

est impliqué dans plus de 10% des angiosarcomes des membres; les radiations ionisantes; ils se 

produisent le plus souvent dans les zones de la peau exposée à long terme au soleil chez les 

patients âgés; exceptionnellement, les angiosarcomes peuvent se développer sur un angiome 

pré existant [179]. 

Cliniquement : il dépend de sa genèse, et il commence habituellement par une plaque 

rouge très mal définie ressemblant à une ecchymose 180]. 

Les lésions peuvent s’élargir avant même que la métastase ne se produise. Et lorsque 

c'est le cas, la propagation est généralement hématogène. 

Il existe 3 situations bien différentes : 

• Angiosarcome primitif de la tête et du cou : sa présentation clinique est trompeuse au 

début expliquant le retard fréquent au diagnostic. Le début est marqué par la présence 

d’une macule érythémateuse, rarement une papule kératosique, exceptionnellement sous 

la forme d’un angio-œdème récurrent. Secondairement, la lésion devient infiltrée et 

prend un aspect nodulaire, violacé [180.181]. 

• L’angiosarcome cutané associé à un œdème : il survient classiquement sur les bras des 

femmes ayant subi une mastectomie avec curage ganglionnaire de nombreuses années 
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auparavant. Il peut aussi se développer sur un lymphoedème iatrogène ou congénital 

chronique, rarement sur une malformation lymphatique ou un elephantiasis. Il se 

présente généralement comme de nombreux nodules pourpres ou des vésicules 

distribués sur une large zone [176,178 181 

• L’angiosarcome cutané induit par les radiations : il se développe en général assez 

longtemps après la radiothérapie [177]. 

Aspect Histopathologie : les angiosarcomes vont d’une tumeur hautement différenciée 

ressemblant à un hémangiome, à une tumeur anaplasique difficile à distinguer d’un carcinome. 

Les formes moyennement et bien différenciées sont caractérisées par la présence de cavités 

vasculaires irrégulières, qui dissèquent le collagène et réalisent un réseau anastomotique, bordé 

de cellules à noyaux augmentés de volume et souvent hyper chromatiques 

Immunohistochimie : Le marqueur vasculaire le plus sensible même sur les zones 

indifférenciées est le CD31, et également le FLI-1 [177]. L’anticorps anti CD34 est 

habituellement positif ainsi que les marqueurs lymphatiques (D2-40). Toutefois, il faut se méfier 

d’une positivité du CD31 sur une zone indifférenciée car il marque également les histiocytes 

[176, 181]. Les angiosarcomes sont franchement négatifs pour l’anticorps anti HHV-8 [167, 

177,178,180,181]. 

Le traitement de l’angiosarcome repose sur la chirurgie radicale suivie d’une 

radiothérapie adjuvante, L’association de la radiothérapie à la chirurgie offre de meilleures 

chances de contrôle local par rapport à une chirurgie seule, même après une résection complète. 

Une association de radio chimiothérapie concomitante est une alternative à la chirurgie, si une 

résection complète s’avère impossible.. 
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2. Malformations vasculaires : 

Les malformations vasculaires surviennent comme des anomalies purement vasculaires 

(localisées, ou segmentaires, ou disséminées) concernant principalement un type de vaisseau 

(capillaire, veineux, lymphatique ou artériel avec fistule artérioveineuse), ou comme des 

anomalies vasculaires complexes et combinées, parfois assorties d’autres anomalies 

dysmorphogénétiques. [66]. Certaines sont familiales, mais la majorité de ces lésions sont 

sporadiques. 

• Elles sont composées de cellules endothéliales matures non prolifératives. Ces lésions 

sont congénitales, présentes à la naissance ou apparaissent quelques mois ou années 

après, et ne régressent jamais [37, 128]. Ce groupe, peut être subdivisé, anatomiquement 

selon le type de vaisseaux préférentiellement impliqués, en plusieurs sous groupes : 

• Les malformations capillaires (MC) 

• Les malformations artérielles (MA) 

• Les malformations lymphatiques (ML) 

• Les malformations veineuses (MV) 

• Les malformations combinées complexes. 

Ces malformations peuvent être différenciées sur le plan hémodynamique en 

malformation à faible débit et malformation à haut débit [103, 122] : 

• Malformations vasculaires à flux lent: malformations inactives comportent les MC, ML, MV 

et leurs formes combinées. 

• Malformations vasculaires à flux rapide, malformations actives comportent : 

• Malformations artério-veineuses : (MAV) myriades de petites fistules diffuses ou 

localisées. 
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o Fistule artério-veineuse (FAV) : shunt hémodynamiquement actif situé sur de gros 

tronc artériel et localisé 

o Certaines formes combinées complexes. 

Classification des malformations vasculaires selon leurs structures anatomiques et leurs 

propriétés hémodynamiques [46, 51, 122] 

Tableau XXV: Malformations vasculaires superficielles : 

Malformations vasculaires superficielles 

Malformations inactives 

Capillaires : 

• Angiome plan 

• Angiokératome 

• Télangiectasies 

Malformations inactives 

Veineuses : 

• Malformation capillaro-veineuse (MCV) 

Malformation lymphatico-veineuse (MLV) 

Malformations inactives Lymphatiques 

Malformations actives 

Artérielles : 

• Fistule artério-veineuse 

• Malformation artério-veineuse 

Malformations inactives et / ou 

actives 

Malformations combinées complexes 

• Systématisées 

• Diffuses 

2.1. Malformations capillaires : 

a. L'angiome plan (AP) : 

C'est une malformation capillaire et/ou des veinules post-capillaires dermiques, toujours 

présente à la naissance. 

Synonymes : naevus flameus, tâche de vin, angiome mature. 
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• Clinique : 

o Aspect clinique : l'angiome plan (AP) est une tâche de couleur variable allant du rose 

pâle au violet foncé, maculeuse, à contours assez bien définis, présente à la 

naissance et ne s'estompe jamais spontanément [60, 104]. Avec l'âge l'ap peut 

changer de texture et il devient avec les années une nappe écarlate épaisse grenue 

palpable [37, 104, 108] 

o Taille et nombre : la lésion peut être unique ou multiple, minuscule ou gigantesque 

[51]. 

o Siège : l'ap peut siéger à n'importe quel point du corps mais il est souvent distribué 

le long d'un dermatome, et dépasse rarement la ligne médiane [51, 60,103]. 

o En effet, l'analyse topographique de l'ap au niveau facial à propos de 106 cas [49], a 

conduit à remarquer la distribution cutanée des 3 branches sensitives du trijumeau 

(V) : 

o Branche ophtalmique (V1) (derme frontal, derme palpébral supérieur) 

o Branche maxillaire supérieure (V2) (derme palpébral inférieur, jugal et labial 

supérieur) 

o branche maxillaire inférieure (V3) (derme de la lèvre     inférieure et du menton). 

L'AP peut dessiner un seul de ces territoires s'arrêtant à la ligne médiane ou peut occuper 

plusieurs de ces aires sensitives totalement ou partiellement. 

Cette systématisation est expliquée par le rôle de la crête neurale céphalique dans la 

contribution de la formation aussi bien, du ganglion de Gasser du trijumeau, du derme facial, de 

certaines structures osseuses faciales et des parois des vaisseaux faciaux [49]. Au niveau du 

tronc et des membres, il est également habituel de retrouver une systématisation dans la 

distribution des AP [51]. 
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• Diagnostic positif : 

Le diagnostic de l'AP est clinique, aucun examen complémentaire n'est nécessaire [51, 

46]. 

L'artériographie est d'aucune utilité si elle est pratiquée, elle montre un léger "blush" au 

temps capillaire [46]. 

La biopsie cutanée est inutile mais elle pourrait montrer des ectasies capillaires [51, 46] 

• Les formes compliquées : 

Les formes compliquées correspondent à l'hypertrophie des structures cutanées ou celles 

sous-jacentes. 

o L'hypertrophie cutanée : l'AP devient hyperplasique, sombre de couleur, la peau 

s'épaissit et peut se recouvrir de formations bourgeonnantes polypoïdes : les nodules 

angiomateux. Ces formations correspondent à des éctasies capillaires croissantes qui 

engorgent le derme [51, 108] 

o L’hypertrophie des structures sous-jacentes : muscle, cartilage, os : Au niveau facial 

on peut assister à une hypertrophie des gencives, des lèvres et une augmentation du 

volume de l'os (du nez, du maxillaire, du palais et de la mandibule). Ceci entraîne un 

trouble squelettique avec distorsion. Au niveau buccal, des anomalies de l'articulé 

dentaire avec béance impliquant une prise en charge orthodontique et parfois 

chirurgicale réparatrice [37, 44, 104, 108]. 

Au niveau du corps, on peut assister à une hypertrophie d'un membre ou    voir de 

l'hémicorps si l'AP est étendu 6, 97]. 

L'hyperplasie progressive des capillaires associée à une hypertrophie des structures 

sous- jacentes tout particulièrement en région faciale correspond à une relation anormale entre 

stroma conjonctif et cellules endothéliales avec altération des signaux morphogénétiques. En 

effet, certaines études ont montré que les fibroblastes du derme, les péricytes et les cellules du 
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muscle lisse des vaisseaux, les os du nez, le maxillaire, la mandibule, le palais, les gencives et 

les lèvres ont une même origine : la crête neurale faciale [51]. 

• Les syndromes associés à l'AP : 

o Le syndrome de Sturge Weber Krabe (SWK) : 

L'angiome plan du territoire V1 facial doit faire suspecter un syndrome de Sturge Weber 

Krabe: un syndrome neuro oculo-cutané. 

Il associe un AP du territoire de la branche ophtalmique V1 du nerf trigeminé, un 

angiome leptoméningé du même côté [46, 108]. 

• L'anomalie de la pie - mère se manifeste par [49] : 

o Une épilepsie 

o Une hémiparésie ou hémiplégie du côté opposé de l'AP réalisant le syndrome 

hémiparésie - Hémiplégie (H-H). 

o Dégradation intellectuelle plus ou moins marquée. 

• Les symptômes oculaires sont variés [34, 49, 51] : 

o Exophtalmie. 

o Décollement de la rétine. 

o Glaucome : c'est la manifestation la plus fréquente 

o Cécité. 

Seule l'atteinte du territoire V1 isolé ou associé au V2 et/ou V3 peut avoir le risque 

d'atteinte neuro-oculaire. Mais, il faut noter que l'atteinte du V1, ne s'accompagne pas 

obligatoirement d'une atteinte neuro-oculaire 

En effet, dans une étude faite sur 106 angiomes plans [49], 12 angiomes méningés ont 

été retrouvés parmi les 42 AP atteignant le trijumeau V1. 
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Certains auteurs ont défini trois groupes d'angiome plan facial (APF) à risque de SWK [51, 

49] : 

Groupe à haut risque de SWK : celui des APF qui couvrent tout le territoire trigéminé haut 

(ophtalmique V1 isolée ou associée à l'atteinte du V2 et/ou V3). Pour ce groupe une surveillance 

clinique, ophtalmologique et par radiographie standard, scanner ou IRM est indispensable dans 

la première année de vie. Ceci afin d'avoir un diagnostic précoce et de démarrer un traitement le 

plutôt possible du glaucome et de l'épilepsie [46]. 

Il faut insister sur la gravité de l'épilepsie au cours de SWK et sur la fréquence de 

séquelles motrices. 

Certains auteurs préconisent, pour ce groupe à haut risque un traitement préventif des 

crises d'épilepsie par le phenobarbital (Gardenal*) durant toute la vie néonatale (1ère année de 

vie) où les examens complémentaires risquent de ne pas mettre en évidence l'angiome 

leptoméningé 

Ce traitement sera, poursuivi si un angiome méningé est dépisté, ou stoppé si tout 

semble normal [51]. 

Un groupe de faible risque SWK celui des patients dont une partie seulement du territoire 

VI est porteuse d'un APF. La surveillance doit être instituée essentiellement par la clinique et par 

le scanner, l'atteinte oculaire semble plus fréquente quand il y a une atteinte associée du V1 et 

V2 [34, 51]. 

* Un groupe sans aucun risque de SWK : c'est le groupe des patients où l'AP concerne les 

aires trijumeaux V2 et/ou V3. 

Dans ce cas, aucune exploration n'est utile. On peut donc rassurer les parents dans ces 

cas. 
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• Le syndrome de Klippel Trenaunay : 

Il s’agit du plus fréquent des syndromes avec croissance excessive. Il se définit par une 

triade clinique: 

o Malformations capillaires (98%), 

o Hypertrophie tissulaire asymétrique 94%, souvent unilatérale et limitée aux membres 

inférieurs 

o Malformations veino-lymphatiques (72%) [31,32] 

La présence de deux critères parmi les trois permet de poser le diagnostic. La présence 

de malformations artério veineuses exclut le diagnostic (diagnostic différentiel avec le syndrome 

de Parkes-Weber, essentiellement). Le dépistage d’un éventuel néphroblastome n’est pas 

recommandé par tous les auteurs, cependant un cas de tumeur de Wilms a été décrit en 1979 

[33,41]. 

Le syndrome de KlippelTrenaunay peut se compliquer d’événements thrombo-

emboliques veineux de tout type (les thromboses veineuses superficielles sont très fréquentes 

alors que les thromboses veineuses profondes ou les embolies pulmonaires sont 

exceptionnelles) et les malformations veineuses peuvent être le siège d’une coagulation intra 

vasculaire localisée et parfois disséminée (se manifestant soit par des saignements soit par des 

thromboses répétées), surtout en cas de gestes thérapeutiques agressif de type sclérothérapie, 

chirurgie ou traitement endo veineux. 

De part ces anomalies de la coagulation, certains préconisent la réalisation systématique 

d’un bilan de coagulation et l’utilisation d’un traitement anticoagulant pour encadrer tout geste 

thérapeutique dans ces situations [25]. 

L’association possible à d’autres éléments syndromiques est le témoin de la continuité 

qui existe entre les différents syndromes avec croissance excessive. Leur prise en charge est 
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complexe et fait appel à une équipe pluridisciplinaire habituée àla prise en charge de ce type de 

pathologie. 

• Syndrome de Parkes-Weber : 

Le syndrome de Sturge-Weber ou le syndrome angiomatose encéphalotrijeminée est un 

syndrome neuro-oculo-cutané congénital associant un angiome plan facial siégeant dans le 

territoire du trijumeau (V1, V2 et V3), un angiome leptoméningé ipsilatéral, et un hémangiome 

choroïdien isolé ou compliqué d’un glaucome. 

Au cours de l’évolution s’installe une hémiatrophie cérébrale du même coté et des 

calcifications cérébro-méningées. 

C’est une affection congénitale habituellement rare et sporadique, d’évolution 

imprévisible sans prédominance de sexe ni de race. Le tableau clinique caractéristique est 

unilatéral. 

Les manifestations bilatérales sont rares. [53-54]. 

Les angiomes plans représentent 13% de notre série, aucune forme compliquée ni 

syndromique n’a été retrouvée, 

b. Les télangiectasies : 

Les télangiectasies systématisées en nappes, unilatérales ou bilatérales, isolées, sans 

gravité, sont seulement inesthétiques. Elles réalisent différents syndromes : télangiectasies 

unilatérales nævoïdes, avec de fins halos pâles « anémiques » autour de chaque télangiectasie 

ponctuelle ; télangiectasies essentielles généralisées ; télangiectasies héréditaires bénignes, 

ressemblant à celle de la maladie de Rendu-Osler mais cutanées pures, sans épistaxis ; angiome 

serpigineux de Hutchinson, etc. Certaines sont discrètes dans la petite enfance et se développent 

beaucoup en période pubertaire chez la fille, puis lors de grossesses. 

Il existe plusieurs types cliniques des télangiectasies : 
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b.1. Angiome stellaire : 

Appelé aussi « tâche vasculaire », « naevus araignée », se traduit par un point central 

correspondant à une artériole dilatée, de laquelle irradient de petites branches vasculaires. Cette 

lésion blanchit à la pression et peut être pulsatile. 

Le traitement de choix est le laser (à colorant pulsé, argon) [112,151,], mais vue le coût 

élevé, le traitement le plus utilisé est l’électrocoagulation de l’artère centrale [60, 155]. 

b.2. Télangiectasie naevoïde unilatérale : 

Il s’agit d’un désordre sporadique qui touche surtout les femmes. Elle se présente par de 

petites macules érythémateuses télangiectasiques qui suivent le trajet d’un dermatome. 

Des phases d’extension et de multiplication peuvent se voir lors des états 

d’hyperoestrogènie (puberté, grossesse). 

Il a été postulé qu’un défaut de développement dermatomal impliquant une 

augmentation des récepteurs oestrogéniques serait à l’origine de cette lésion [51, 147,148 ]. 

b.3. Cutis Marmorata Télangiectica Congenita (CMTC) : 

Il est caractérisé par un réseau réticulé bleu violet fixe, représentant des veines dilatées 

au niveau du derme et du tissu sous-cutané. 

Les mailles sont irrégulières et fréquemment déprimées (ce réseau s’accentue au froid et 

en position déclive). 

Les zones sombres et atrophiques sont fragiles et se parsèment de croûtes, d’ulcérations, 

en particulier en regard des grosses articulations. 

Ces ulcérations sont atones et douloureuses laissant des cicatrices blanches. 

Le CMTC peut atteindre un seul ou deux membres, la moitié du corps ou bien être 

généralisé [51, 149,155]. Dans 27 à 50% des cas, des anomalies de toutes sortes peuvent être 

retrouvées, les plus fréquentes : hypertrophie ou atrophie de la région atteinte, angiome plan, 

hémangiome, d’autres anomalies touchant le squelette, le système nerveux, les yeux ont été 

rapportés. 
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La fréquence des lésions dysembryoplasiques, au cours du CMTC, incite à pratiquer une 

recherche systématique des malformations associées et l’enfant doit être référé à un pédiatre, 

neurologue et ophtalmologue [42,70]. 

L’étude histologique montre une atteinte non spécifique du système vasculaire. Les 

veines et capillaires apparaissent dilatés dans un tissu dermique et hypodermique normal. 

L’étude à la microscopie électronique montre un système capillaire normal [70,148]. 

Certains auteurs considèrent le CMTC comme un syndrome plurimalformatif dont la peau 

serait seulement le signe apparent [42,51,70]. 

Le CMTC a une évolution bénigne, la plupart des cas de façon accélérée dans la 1ère 

année de la vie et plus lentement par la suite. Toutefois l’involution laisse souvent un peu 

d’atrophie, des ectasies veineuses dilatées. 

Dans de rares cas, il peut persister indéfiniment 51,70. 

Le CMTC doit être différencié du : 

• Cutis mormorata physiologique : livedo physiologique du nourrisson : absence d’atrophie 

et d’ulcération, il apparaît au froid et au pleur contrairement au CMTC qui est permanente 

• Syndrome de Klippel Trenaunay / Parkes Weber. 

• Angiome plan linéaire. 

b.4. Angiome serpigineux d’Hutchinson : 

C’est une malformation capillaire de morphologie particulière. Il s’agit de télangiectasie 

linéaire et punctiforme formant un placard érythémateux à bordure serpigineuse. 

Il n’y a pas de blanchiment à la pression. Il apparaît en période prépubertaire, touche le 

plus souvent les filles. Il se localise habituellement aux membres inférieurs et fesses. Une 

régression spontanée est possible [17, 51]. 
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b.5. Maladie de Rendu Osler : 

(Télangiectasie héréditaire hémorragique): 

C’est une maladie autosomique dominante, parfois sporadique, affectant les vaisseaux 

mucocutanés et viscéraux 

Cliniquement, elle se traduit par des télangiectasies sous forme de macules ou papules 

de couleur rouge prononcé, atteignant de façon préférentielle le visage, oreilles, le thorax, avant 

bras et les mains (pulpe des doigts, paumes et ongles). Elles atteignent également les 

muqueuses (lèvres, langue, conjonctives, muqueuse nasale, muqueuses digestives) et certains 

viscères (foie, rate, surrénale, etc.). La première manifestation de la maladie est le plus souvent 

un problème d’épistaxis récidivant chez l’enfant. 

Les télangiectasies cutanées apparaissent plus tardivement souvent à partir de 

l’adolescence [42, 51, 155]. 

Outre, les épistaxis, d’autres complications hémorragiques peuvent survenir, en 

particulier d’origine digestive 

Une association avec une fistule artério-veineuse pulmonaire peut se voir [51]. 

b-6 Ataxie télangiectasie : 

Ce désordre autosomal récessif est caractérisé par la triade : ataxie cérébelleuse, 

télangiectasies oculocutanées, infections sinopulmonaires récidivantes par déficit immunitaire. 

Les télangiectasies sont de type linéaire, se manifestent souvent vers l’âge de 3 à 5 ans, 

elles siègent à la conjonctive, aux paupières, aux oreilles, au nez, aux plis des coudes. Elles 

revêtent une grande importance diagnostique car l’apparition des signes caractéristiques de ce 

syndrome est très progressive [37,51,155.]. 

c. L’angiokératome (A.K.) : 

Il s’agit d’une dilatation vasculaire (papule télangiectasique) dont la surface est 

kératosique à la palpation, se vidant en grande partie lors de la vitro-pression. Les 
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angiokératomes sont multiples, de petite taille, punctiformes, pseudopurpuriques et augmentent 

avec le temps pouvant constituer une éruption profuse, prédominant sur la racine des cuisses et 

sur les fesses (en caleçon). 

D’autres atteintes sont également possibles : 

• Le  tronc, les doigts, le scrotum, la muqueuse orale et les conjonctives. 

• Ils apparaissent pendant l’enfance ou l’adolescence mais ne sont pas les premiers signes 

cliniques [86]. La taille variable et leur topographie permet de distinguer plusieurs types 

cliniques [87]. 

Dans notre série, aucun de nos malades ne présentait de télangiectasie ou d’angiokératome. 

Les malformations capillaires présentent  dans notre serie 13%  de cas .ce résultat rejoint celle 

de rajlzkchemie (10%°) et désaccorde avec  celui de friden et A. hassania. 

Tableau XXVI : comparaison entre Pourcentage des malformation capillaires dans notre série et 

les différentes séries  

Auteur Notre série Friden Rajlakchemie A.hassanien 

Nombre de cas total 23 175 20 22 

% des MAC 13% 1.7% 10% 0 

2.2. Les malformations veineuses : 

Les malformations veineuses Elles peuvent être superficielles et/ou profondes, et se 

développer au sein de tous les types de tissus. Leur aspect histologique est celui de fentes 

vasculaires dysplasiques de taille variable, dont l’endothélium aplati repose sur une media 

dysmorphique, dissequantle tissu hôte en formant un réseau complexe [2,12]. Elles peuvent se 

présenter sous forme de larges cavités vasculaires (forme cavitaire) ou sous forme d’ectasies 

veineuses multiples (forme ectasiante). Dans leur localisation cervico-faciales, les malformations 

veineuses se présentent très majoritairement sous forme cavitaire. La localisation cervico-faciale 

fréquente des malformations veineuses. 

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0378603X17301560?fbclid=IwAR2P0vmJYv9C7DZu-Amf_7FoRM9VJODdFGa5GBjicBVIBgbLgO1kfrcbWss#!�
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• L’aspect clinique : 

Correspond à une tuméfaction bleutée, depressible, volontiers douloureuses et 

augmentant de volume en position de´clive ou lors des efforts de pousse´e (pleurs, manœuvre 

de Valsalva) [4.5. 

Dans leur localisations profondes, les anomalies tégumentaires peuvent être absentes, 

rendant le diagnostic clinique difficile et imposant un bilan d’imagerie a visée diagnostique. Il 

n’existe pas de rapport entre extension en surface et extension en profondeur [12] 

Les malformations veineuses sont présentes des la naissance, mais peuvent se manifester 

après une période quiescente de quelques mois a quelques années, notamment en cas de 

localisation profonde. Les malformations veineuses sont sensibles aux modifications hormonales 

(puberté´, grossesse, prise d’estroprogestatifs), a l’origine de l’augmentation de volume des lacs 

veineux, favorisant les phénomènes  de thromboses intra lésionnelles. Ces modifications 

hormonales peuvent être a l’origine de la révélation clinique de la lésion ou de l’exacerbation de 

la symptomatologie. 

Le plus souvent, dans les formes superficielles, le diagnostic est posée sur l’examen 

clinique [12]. Dans les formes profondes, le diagnostic différentiel doit s’attacher a` éliminer 

une autre forme d’anomalie vasculaire (malformation arterio-veineuse, malformation 

lymphatique, hémangiome), une lésion mélanique bénigne (nævus bleu), ou une tumeur maligne 

(rhabdomyosarcome, angiosarcome...) [22]. 

• Le diagnostic positif : 

Il est généralement clinique mais certains examens complémentaires sont indispensables: 

L’échographie doppler et l’imagerie par résonance magne´- tique (IRM) sont les deux 

examens systématiques devant la de´couverte d’une malformation veineuse [24]. Ils permettent 

d’apporter des arguments en faveur du diagnostic, d’évaluer le volume de la lésion et son 

extension aux tissus alentours, ainsi que de guider la prise en charge thérapeutique. 
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L’échographie doppler, facilement accessible, confirme la nature veineuse de la lésion en 

objectivant son caractère compressible et en visualisant de potentielles thromboses intra 

lésionnelles ou d’éventuels phlebolithes [61]. 

L’IRM est indispensable en particulier pour l’évaluation de l’extension de la lésion et la 

recherche de lésions satellites, guidant la prise en charge thérapeutique. L’IRM doit faire l’objet 

d’une demande de´taille´e pour être informative. Elle doit comporter une séquence en T2 avec 

saturation de graisse dans au moins deux plans de l’espace, permettant l’identification des 

lésions en fort hyper signal et l’appréciation du volume lésionnel. Par ailleurs, l’injection de 

produit de contraste, non indispensable, montre un rehaussement progressif et hétérogène qui 

différencié la malformation veineuse de la malformation lymphatique 2´ Enfin, l’extension en 

profondeur et la communication avec un réseau veineux profond doivent être recherche´es 

(veine jugulaire interne, réseau veineux intracrânien via la veine angulaire)[64]. Toutefois, l’étude 

des lésions intéressant la région buccale peut être perturbe par d’importants artefacts lies au 

matériel prothétique dentaire. 

• Les Complications : 

L’évolution  de malformations veineuse est souvent ponctue´e d’épisodes douloureux 

inflammatoires. 

Les malformations veineuses se compliquent fréquemment de thromboses intra 

lésionnelles, responsables a long terme de la formation de phlebolithes, calcifications rondes 

pathognomoniques. 

Les malformations veineuses peuvent être associées a des troubles de la coagulation. La 

sévérité´ de la coagulopathie est liée à  la taille de la lésion. 

Les anomalies architecturales des parois vasculaires affectent localement le flux 

circulatoire, favorisant la stase sanguine et l’activation de la coagulation [15]. La formation locale 

de caillots s’associe à la consommation de plaquettes et de facteurs de la coagulation, 

correspondant à une coagulation intra vasculaire localise´e (CIVL). Ce phénomène est exacerbe´ 
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en cas de stimulation traumatique, chirurgicale ou hormonale. Dans les formes étendues, le 

risque de coagulation intra vasculaire diffuse (CIVD) ne doit pas être négligé. 

dans notre sérié les malformations veineuses présentent 22% ,ce résultat est comparable 

avec celle de A HASSANIA (9%) et de FRIDEN (35%) et désaccorde avec celui de MALLOIZEL et 

RAJLAKHCEMIE qui varie entre 59%et 65%. 

Tableau XXVI : Comparaison entre Pourcentage des malformations veineuses  dans notre série et 

les différentes séries  

Auteur Notre série Rajlakchemie Friden Malloizel A.hassanien 

%des MAV 22% 65% 35% 59% 9.1% 

2.3. Les malformations lymphatiques : 

Les malformations lymphatiques sont également à flux lent et sont aussi connues sous 

les termes de lymphangiome acquis progressif ou de lymphangioendothéliome bénin. Cette 

malformation macro ou micro kystique est préférentiellement localisée au niveau cervico-facial 

[2] et se présente sous forme d’une tuméfaction dure et rénitente. La peau est de température et 

d’aspect normaux. 

Les malformations lymphatiques régressent spontanément sans traitement. [65]. 

• L’aspect clinique : 

o Les MLKS macrokystiques : 

Elles se présentent classiquement comme des masses sous-cutanées fermes ou 

dépressibles, rondes ou lobulées, de plusieurs centimètres, sous une peau d'aspect normal ou 

parfois roselilas et indolores. 

o Les MLKS microkystiques : [44,88] 

Les MLKS microkystiques se composent de vésicules translucides ou hémorragiques 

millimétriques, dispersées ou regroupées sur une peau en apparence normale ou sur une plaque 

ferme, appelées lymphangiectasies. 

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0378603X17301560?fbclid=IwAR2P0vmJYv9C7DZu-Amf_7FoRM9VJODdFGa5GBjicBVIBgbLgO1kfrcbWss#!�
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o Les MLKS mixtes : [88] 

Elles associent des MLKS macrokystiques et des MLKS microkystiques 

• Radiologiquement : 

Leurs caractéristiques sont semblables aux malformations veineuses. Leur imagerie 

repose sur le couple échographie–IRM, celle-ci étant réservée aux localisations infiltrantes 

notamment cranio-cervicales et médiastinales et à la cartographie préopératoire. 

Certaines particularités sont néanmoins à noter [183 : 

o Formes macrokystiques et microkystiques : dans ces dernières, les logettes sont très 

petites (infra millimétriques) et la composante charnue (parois des kystes) prédomine 

par rapport au contingent liquidien. L’imagerie montre une masse plutôt compacte 

o Présence de fins vaisseaux dans les parois des kystes 

o Présence fréquente de niveaux liquide–débris au sein des kystes attestant d’une 

hémorragie intra lésionnelle; 

o Absence de veine dilatée ou tortueuse au voisinage. 

L’évolution classique consiste en une augmentation de volume jusqu’à l’adolescence, 

suivie d’une stabilisation de la lésion. 

Des complications infectieuses ou traumatiques peuvent néanmoins survenir et majorer 

la malformation (douleurs, érythème, surinfection) nécessitant alors un traitement adapté [2]. 

DANS SERIE AUCUN CAS MAIS DANS ETUDE RAJLAKCHEMI 5% ET ETUDE ILONA7.4% 

HASANIA AUCU CAS 

Notre série n’a pas objectivé les malformations lymphatiques .ce résultat concorde avec 

celui de  A HASSANIA mais désaccorde avec celui de RAJLAKCHEMI et de FRIDEN qui varie entre 

5% et 7.4% 
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Tableau XXVIII : Comparaison entre Pourcentage des malformations lymphatiques dans notre 

série et les différentes séries   

Auteur Notre serie Rajlakchemi Friden A hassania 

des mal % 0 5% 7.4% 0 

2.4. Les malformations et fistules arterio-veineuses : 

Les malformations à haut débit sont essentiellement représentées par les malformations 

artério-veineuses (MAV) et plus rarement par les fistules artério-veineuses (FAV). Les premières 

sont des lésions vasculaires à flux rapide composées de vaisseaux dysmorphiques reliés au sein 

d’un « nidus » sans l’intermédiaire de capillaires. Le nidus est un amas d’artérioles nourricières 

et de veinules de drainage directement connectées entre elles et réalisant des shunts multiples. 

La FAV, d’origine traumatique, est plus simple sans nidus avec un shunt direct artère-veine [ 

184. ]. 

 

Plus de 50% de ces malformations atteignent la région tête et cou. [68]. 

On leur distingue quatre stades évolutifs (Scho ̈ binger 1995) : 

o Stade de dormance ou de quiescence, qui peut simuler un angiome plan ou un 

hémangiome¬ en voie de régression 

o Stade d’expansion, les poussées évolutives sont généralement déclenchées par un 

traumatisme accidentel ou chirurgical, ou par une modification hormonale telle que 

la puberté et la grossesse [184] . Ce stade correspond à une masse chaude pulsatile. 

o Stade de destruction, durant lequel des nécroses, ulcérations, lésions osseuses 

lytiques sont constatées et corrélées à la présence de douleurs. 

o Stade de décompensation cardiaque, qui s’applique aux cas les plus sévères, c’est à 

dire les plus volumineux, et représentent 2% des MAV2 
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Les MAV intra-mandibulaires ont pour conséquences des lyses osseuses diffuses ainsi 

que des hémorragies dentaires spontanées ou chirurgicales 

Leur diagnostic précoce est très important afin d’établir une bonne prise en charge du 

sujet. 

• Aspect histologique : 

Les MAV sont des lésions aux délimitations imprécises, faites de vaisseaux de tailles 

irrégulières répartis de manière homogène dans les tissus. 

Les parois de ces vaisseaux sont généralement fines en comparaison aux diamètres de 

leurs lumières et présentent une épaisseur variable d’un endroit à l’autre de la circonférence 

[105]. 

Les structures de ces vaisseaux sont très diverses, parfois artérielles, parfois veineuses, 

et parfois inclassables avec une architecture élastique presque inexistante. 

Des communications directes entre artères et veines sont mises en évidence, faisant 

quelques fois intervenir une composante capillaire 

Habituellement on y retrouve associée une fibrose assez importante. 

• Aspect clinique : 

Cliniquement, les MAV apparaissent souvent en période de quiescence comme un 

angiome plan 

En période d’expansion, elles ont un aspect en relief révélant une tuméfaction, rouge, 

chaude et pulsatile, un souffle est parfois perçu à l’auscultation et un frémissement, dit « thrill » 

à la palpation [4].. 

• Le diagnostic positif : 

Le diagnostic de malformation artério-veineuse est d’abord clinique ; l’échographie-

doppler et l’angio-IRM sont des examens nécessaires pour confirmer le diagnostic, évaluer 
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l’étendue et cibler les vaisseaux atteints. Cette anomalie à haut débit n’entraîne pas de 

phénomène de thrombose au sein de la malformation. Le dosage des DDimères et le bilan de 

coagulation sont donc normaux chez ces patients [75]. 

L’échographie-doppler est le premier examen à proposer car simple, non invasif et très 

contributif. Il confirme la présence d’une anomalie vasculaire à haut débit. 

L’artériographie n’est pas indispensable dans la majorité des cas mais elle est réalisée en 

préopératoire pour mieux visualiser afférences, nidus et efférences de la malformation. 

D’autres examens complémentaires : seront demandés pour apprécier le retentissement 

de la MAV [82] 

• L’étude du débit cardiaque : 

o Systématique chez le nouveau-né et le nourrisson 

o Devant une mav géante de l’adolescent et de l’adulte, en présence de signes de 

mauvaise tolérance cardiaque. 

o Un panoramique dentaire, un examen orl, un examen ophtalmologique, une 

radiomensuration des membres seront demandés en fonction de la localisation de la 

MAV. 

Dans notre série les malformations artério-veineuses présentent 13%, ce résultat 

concorde avec  celui  et de malloizel et rajlakchemie qui varie entre 7%et 10% et désaccorde avec 

celui de A. hassania 68.2% 

Tableau XXIX: Comparaison entre Pourcentage des malformations artério-veineuses dans notre 

série et les différentes série    

Auteur Notre serie Rajlachemie Friden Hassania Malloizel 

% des mav 13 % 10 % 5.1 % 68.2 % 7 % 
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2.5. Les malformations complexes : 

Classiquement se distinguent deux grands groupes : 

Les angiodysplasies complexes systématisées (intéressant un territoire limité ou une 

région) et les angiodysplasies complexes disséminées (malformations étendues et diffuses). Elles 

affectent électivement un seul type de vaisseau (capillaire, lymphatique, veineux, artério-

veineux), ou plusieurs dans les malformations combinées. Elles sont sporadiques ou 

héréditaires. Nous traiterons ici les plus fréquentes. 

a. Les angiodysplasies complexes systématisées : 

a.1. Syndrome de Sturge Weber ou angiomatose encéphalo-trigéminée. 

• syndrome de Cobb ou angiomatose cutanéo-vertébro-méningo-médullaire : 

Un angiome plan métamérique atteint en surface un espace intercostal à l’étage 

thoracique, le cou ou le membre supérieur à l’étage cervical, ou le membre inférieur à l’étage 

lombo-sacré. En profondeur s’y associe une malformation vasculaire médullaire ou 

périmédullaire du même dermatome. Trompeuse, la malformation superficielle est parfois 

artério-veineuse et donc potentiellement grave, comme les localisations profondes. 

• Syndrome de Bonnet Dechaume Blanc : 

C’est une angiomatose rétinocéphalique, sporadique. Elle se caractérise par une 

malformation artério-veineuse de la rétine détectable en ophtalmoscopie simple. Elle 

s’accompagne parfois, d’une malformation artério-veineuse intracrânienne du même côté que la 

lésion rétinienne donnant lieu à des signes neurologiques [(37,43,51,148.]. 

Du point de vu cutané, on peut noter la présence d’une MAV évolutive ou d'un 

pseudoangiome plan médiofrontal ou hémifacial [37,46,51] 

b. les angiodysplasies complexes disséminées : 
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• Syndrome de Blue Rubber Bleb Naevus : Syndrome de Bean associe de multiples éléments 

veineux superficiels à des localisations digestives hémorragiques qui en font la gravité 

• Le syndrome de Protée : 

Le syndrome de Protée est rare (incidence inférieure à1 :1 000 000) et touche surtout les 

garçons. Il se définit par : 

• Une croissance segmentaire excessive, 

• Une hyperplasie tissulaire ou organique 

• Une prédisposition aux tumeurs [28,29]. 

Le phénotype clinique peut s’accompagner d’un déficit intellectuel et de malformations 

cérébrales avec épilepsie. Des critères diagnostiques ont été établis en 2006 permettant de 

retenir le diagnostic en présence des critères généraux et d’un critère de catégorie A, deux de 

catégorie B ou trois de catégorie [30]. 

• La maladie de Rendu-Osler : 

o La glomangiomatose de Bailey : 

(Ou glomangiomatose multiple) est une dysplasie veineuse disséminée, constituée de 

petites masses bleutées ressemblant à ceux du syndrome de Bean mais apparaissant plus fermes 

au toucher et moins dépressibles. Ces lésions sont douloureuses lors du traitement par sclérose. 

Pas de localisation profonde à la différence du syndrome de Bean. 

o La maladie de Gorham-Stout (syndrome des «os fantômes») associe des 

malformations capillaires et lymphatiques entraînant une importante destruction 

osseuse (ostéolyse massive dangereuse quand elle touche le rachis). 
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3. Répartitions le type d’anomalie vasculaire. selon les  études 

Tableau XXX: comparaison entre le type d’anomalie vasculaire prédominant dans notre série et 

les différentes séries 

Auteur Notre série Rajlachemi Friden A. Hassania Malloizel 

Type anomalie 

vasculaire 
- - - - - 

Hi 52% 10% 13.7% 27.7% 29.2% 

Mv 22% 65% 35% 9.1% 59% 

Mc 13% 10% 1.7% 0% - 

Mav 13% 10% 5.1% 68.2% 7% 

Ml 0% 5% 7.4% 0% - 

On remarque que malformations veineuses sont les plus fréquentes dans les études  de 

RAJLAKCHEMI, FRIDEN, MALLOIZEL qui varie entre 35% ET 65% par contre dans étude de 

A.HASSANIA les malformations arterioeveineuses sont les plus fréquentes (65.2%) cependant les 

hémangiomes infantiles se sont le plus diagnostiqués dans notre série ( soit52%). 

. Cette différence est dû probablement à la différence de recrutement (service médicaux/ 

service chirurgicaux), selon les moyens thérapeutiques adaptés de chaque service 

(Laser/chirurgie). 
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VI. Traitements: 

1. But: 

1.1. Vital: 

Les formes qui mettent en jeu le pronostic vital sont exceptionnelles 

1.2. Fonctionnel: 

Les anomalies vasculaire  peuvent  avoir un retentissement fonctionnel, c'est 

essentiellement le cas des localisations péri-orificielles : orbito-palpébrale, labiale, nasale, pré-

mammaire voire auriculaire, ano-génital, mais d'autres localisations peuvent être également 

mettre en jeu le pronostic fonctionnel de l'individu 

1.3. Esthétique: 

Le préjudice esthétique et le principal motif de consultation dans le cadre des angiomes, 

que ça soit pour l’adulte ; les jeunes filles surtout avec des angiomes persistant depuis l'enfance; 

ou les enfants dont les parents réclament un traitement précoce, car cela permet de placer 

l'enfant dans de meilleurs conditions de scolarisation et précoces. 

1.4. Psychosocial: 

La peau est peut-être l’organe le plus social surtout lorsqu’il s’agit des zones  exposées. 

Une malformation de la peau a toujours attiré le regard. C’est une différence qui, si elle est 

visible, peut entraîner des réactions de curiosité voire de rejet. On retrouve chez ces patients des 

problèmes sociaux surtout si la situation de l'angiome est exposé ,et à des problèmes 

émotionnels pouvant agir sur leur bien-être de l'enfant pouvant amenant à un retard scolaire 

[90]. 
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2. Moyens therapeutiques: 

2.1. Abstentions thérapeutiques: 

Elle est indiquée dans le traitement des anomalies vasculaire mais particulièrement pour 

les hémangiomes qui  régressent spontanément ne nécessitant aucune thérapeutique, La 

régression de la composante vasculaire est parfois totale, mais des séquelles peuvent persister. 

Il faut donc rassurer les parents durant la période de régression et les faire patienter afin 

d’éviter tout traitement agressif et conséquent pour l’enfant. 

Lorsque l’abstention thérapeutique est indiqué cela impose une surveillance étroite de 

l’angiome afin de guetter toutes complications susceptibles de survenir au cours de cette phase 

durable, de suivre son l’évolution mais également de choisir le moment opportun pour traiter 

l’angiome. Cette décision doit être prise par un staff pluridisciplinaire incluant pédiatre, 

dermatologue, chirurgien et radiologue et cela doit se faire avec le consentement des parents 

[91] 

2.2. Moyens médicaux : 

a. les bétabloquants : 

• Bétabloquant oral : 

Propanolol : C’est le traitement de première intention. Le propranolol est la seule 

molécule qui a officiellement une AMM ( autorisation de mise sur le marché) dans l'indication 

(Hemangiol®). Il est important de noter qu’il n’a pas d’efficacité sur les autres anomalies 

vasculaires et son utilisation nécessite un diagnostic de certitude avant sa prescription. [44, 56] 

Les bétabloquants sont apparus comme alternative aux corticoïdes qui eux présentaient 

un taux de réponse modéré et exposaient à de nombreux effets secondaires 
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• Circonstances de découverte : 

En 2006, l’efficacité du propranolol s’était découverte fortuitement dans le service de 

dermatologie pédiatrique du CHU de Bordeaux chez un nourrisson traité pour un HI de la 

pyramide nasale. Cet enfant avait développé une myocardiopathie hypertrophique alors qu’il 

était traité par corticothérapie générale pour son HI. Un traitement par propranolol a été débuté 

à l’âge de 4 mois en raison d’une tachycardie, et de manière quasi immédiate un changement de 

couleur et un affaissement de son HI était observé. 

Le 12 juin 2008 Léauté-Labrèze et al. De la Clinique pédiatrique de Bordeaux, publient en 

première, dans le New England Journal of Médicine, leurs observations concernant le traitement 

d’hémangiomes complexes chez 11 nourrissons avec propranolol. C’est une observation fortuite 

qui a incité les auteurs à tester le traitement des hémangiomes par propranolol [93] 

Le mécanisme d'action du propranolol dans la réponse des hémangiomes est mal 

comprise. De nombreuses hypothèses ont été proposées : 

• Vasoconstriction périphérique  

• Inhibition de l’angiogenèse par une restriction/suppression des gènes VEGF et bFGF. 

• Initiation et bilan pre-́the ́ rapeutique : 

Instauration du traitement entre l’âge de 5 semaines et 5 mois selon l’AMM.[92] 

Avant d’initier le traitement par propranolol, il est indispensable de réaliser un bilan pré-

thérapeutique comprenant : 

• Une glycémie à jeun 

• L’ECG et avis cardio; 

Surveillance : [56] 

Le traitement est normalement pris en ambulatoire. 



Tumeurs  et malformations vasculaires de la face  

99 

Une surveillance clinique de deux jours (avec mesure de la fréquence cardiaque, de la 

tension artérielle* 3/j et de la glycémie), après l’administration du propranolol, surtout les deux 

premières heures. Une surveillance de la kaliémie s’impose surtout dans les cas d’hémangiome 

de grande taille ou avec une ulcération. 

o Dose : [56, 94] 

Il doit être administré en 2 prises quotidiennes, à la dose de 1 mg/kg/j la 1 ère semaine, 

augmentée à 2 mg/kg la 2éme semaine, puis à 3 mg/kg/j à 1 en dose d’entretien, avec un 

intervalle d'au moins 9 heures entre deux prises. 

o Durée : 

Généralement, elle est de 6 mois ; mais cette durée n’est toujours pas bien codifiée, car 

dépend probablement du type d’hémangiome (superficiel ou profond) et de l’âge de début du 

traitement. 

o Efficacité : 

L’effet se manifeste souvent dès les 24 à 48 premières heures avec un palissement de la 

composante superficielle et un assouplissement de la lésion à la palpation. L’efficacité est 

ensuite lentement progressive dans les mois qui suivent. 

o Recommandations actuelles : [95] 

 Un traitement par ß-bloquant ne doit jamais être arrêté brutalement, au risque 

de la survenue d’un effet rebond 

 Il faut adapter généralement la posologie des béta-bloquants en fonction de 

l’âge du patient et en fonction de la présence d’une insuffisance hépatique et/ou 

rénale 

 La mise en route du traitement se fait en milieu hospitalier sous surveillance de 

la fonction cardiaque. 
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 En cas d’oubli d’une prise, il ne faut en aucun cas la doubler, le traitement est 

poursuivi sans modification. 

 Conservation du flacon 1 mois après son ouverture (forme sirop) 

 La durée du traitement dépasse ou égale a ̀  3 mois, le patient est revu en 

consultation 12 mois et 24 mois après l’arrêt définitif du traitement 

 Bétabloquant topique : 

o Timolol maléate : 

Dans le cas des HI superficiels non compliqués, il n’est pas nécessaire d’envisager un 

traitement par propranolol par voie systémique. C’est pour cette raison qu’une formulation 

topique de bêtabloquant sous la forme de timolol maléate est à l’étude afin de traiter localement 

les petites lésions des HI superficiels [96] 

Aucun bilan pré-thérapeutique n’est nécessaire avant la mise en route du traitement par 

le timolol topique. Le traitement peut être démarré dès les premiers jours de vie et administré à 

n’importe quel âge. 

L’efficacité de la voie topique est surtout obtenue sur la couleur mais peu sur le volume 

ou la taille de l’HI [56]. 

Aucun hémangiome ne s’ulcérait sous collyre. Le timolol collyre semble protéger les HI de 

l’ulcération. [98] 

Contrairement au propranolol oral, le timolol topique n’expose à aucun retentissement ni 

effet systémiques et jusqu’à présent, aucun effet secondaire local n’a été rapporté dans la 

littérature. Cepandant, le timolol collyre doit être utilisé avec précaution dans les HI péri-

oculaires car l’absorption systémique est importante [99], ressemblant à celle administrée par 

voie intraveineuse en termes de biodisponibilité systémique, de cinétique plasmatique, et 

d’effets cardiopulmonaires. Au Maroc seule la forme collyre est commercialisée. 
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Cependant, une surveillance clinique est réalisée après le début de traitement afin de 

détecter des effets indésirables ou d’éventuelles complications. 

o Dose : 

10 gouttes ×2/jour (1ml). 

A noter qu’une dose de timolol collyre 0,5% = 0,5ml et une dose de timolol gel 0,5% = 

0,25mg de timolol. 

o Durée : 

La durée du traitement est très variable selon les auteurs. 

Le propranolol topique : 

L’efficacité clinique et l’innocuité du gel topique de chlorhydrate de propranolol dans le 

traitement des hémangiomes infantiles superficielles ont été décrites dans la littérature. 

b. Corticothérapie : [107] 

Les corticostéroï des sont utilisés depuis des décennies pour traiter les hémangiomes 

infantiles problématiques [101]. 

Les risques d 'une corticothérapie prolongée a ̀  fortes doses sont bien connus et ce 

traitement a donc été réservé aux hémangiomes symptomatiques ou dont la localisation ou la 

taille suggèrent une histoire naturelle particulièrement dangereuse [50]. 

• Corticothérapie topique : [109, 110] 

Les dermocorticoïdes niveau I et II sont indiqués pour les hémangiomes superficiels 

rouges et peu épais. Ils sont appliqués localement, sous forme de crèmes ou pommade. Ils sont 

efficaces seulement sur la composante cutanée en facilitant le palissement de l’HI. Ils engendrent 

une dépigmentation et une atrophie cutanée transitoires 
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• La corticothérapie intra-lésionnelle : 

Il s’agit d’une injection de corticoïdes dans le stroma de l’angiome. Elle est réservée aux 

formes évolutives mais localisées, surtout les HI à prédominance sous cutanée et à 

retentissement fonctionnel [77]. Elle évite les effets systémiques de la corticothérapie générale 

[113] 

Elle est indiquée en cas de formes évolutives mais localisées pour les hémangiomes où 

un traitement par voie générale ou une chirurgie ne sont pas indiqués. 

• La modalité thérapeutique consiste en une injection in situ : 

o Soit d’un mélange d'un corticoïde d’action rapide (acétate de cortisone : 2 à 

5mg/kg/j) et d’un corticoïde d’action retard (acétonide de triamcinolone (Kenacort*) 

3 à 5 mg/kg/j) [106, 114]. 

o Soit d’un corticoïde retard uniquement. 

Les injections sont répétées (1 à 4 ou 5 fois) à un mois d’intervalle, en fonction des 

réponses obtenues [113]. 

Deux à six sessions semblent nécessaires pour éviter une reprise de la croissance de 

l’hémangiome [107]. 

Il existe, toutefois, un risque d’obstruction de l’artère centrale de la rétine avec les 

corticoïdes retards en raison de la migration des cristaux de ce dernier dans le système 

ophtalmique qui participe régulièrement à l’alimentation de l’HMG [34, 117]. Compte tenue de 

ce risque, cette technique doit être réservée à l’hémiface inférieure. 

• Efficacité : 

Le pourcentage de réussite est identique à celui d’une corticothérapie par voie générale 

[78]. Le taux de réponse positive ne dépasse pas les 50%. la qualité du 94 résultat ne dépend, a 

priori, ni de la topographie de l’HMG, ni de sa taille, ni de l’âge auquel est pratiquée l’injection. 
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• Recommandations : 

o Il faut toujours vérifier avant toute injection, l’absence de retour sanguin d’origine 

artérielle 

o *Cette technique est très douloureuse, et elle nécessite l’immobilité complète du 

nourrisson etdes mains expérimentées particulièrement averties du stroma vasculaire 

de la face. 

o Elle doit être réalisée dans un milieu chirurgical sous anesthésie générale. 

o La corticothérapie orale : 

o La voie orale est retenue pour les formes étendues. 

• Posologie : 

On utilise la prednisone, ou la prednisolone, ou la bêtaméthasone (prednisolone : de 2 à 

3 mg/kg/j, soit 2 à 3 ml/kg/j de solution de Solupred® buvable ; bêtaméthasone : de 0,15 à 0,3 

mg/kg/j, soit 12 à 24 gouttes/kg/j de Célestène® buvable, le Célestène® étant en principe 

préférable car dénué d’éthanol), en une seule prise le matin et pour une durée d’un mois. 

Certains conseillent des doses plus élevées, voire des bolus. Ce dernier, peut être utiles par 

exemple pour un nourrisson dont un oeil est fermé par un hémangiome recouvrant ; mais, ils 

n’ont pas une efficacité constante ; ils n’évitent pas le relais par une corticothérapie orale à forte 

dose et prolongée [79]. 

• Durée : 

Le traitement corticoïde est donné à pleine dose pendant 6 à 8 semaines au moins, puis 

baissé sur 2 à 3 mois environ (soit 1,5 mg/kg par jour le deuxième mois, 1 mg/kg par jour le 

troisième mois, 0,5 mg/kg par jour le quatrième mois et enfin 0,5 mg/kg un jour sur deux le 

cinquième). Les localisations viscérales (larynx, foie) pouvant nécessiter des temps de traitement 

plus longs [79, 107]. 
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• Date : 

Ce traitement, en principe, doit être débuté précocement, vers l’âge de 3 mois, mais une 

corticothérapie tardive peut avoir encore quelque succès dans certaines formes à risque. [78 

• Efficacité : 

Dès les deux à trois premières semaines de traitement, 30 % des hémangiomes montrent 

une régression précoce, à savoir une diminution de la taille et un assouplissement à la palpation, 

40 % une stabilisation alors que 30 % continuent à proliférer malgré les corticoïdes. [185] 

c.  Héparine de bas poids moléculaire : 

Les malformations veineuses douloureuses associées à une coagulation intravasculaire 

localisée (CIVL) (avec des D-dimères > N) sont souvent soulagées par l’injection sous- cutanée 

journalière d’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) [

  

45 ,47.81] .Une amélioration de la 

symptomatologie est perceptible dans les cinq jours qui suivent le début du traitement. Le 

dosage est de l’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 contrôle sanguin des D-dimères et de l’activité anti-Xa est réalisé dix 

jours après 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 apparaître aux endroits d’injection et 

entraîner l’arrêt du traitement. Ces injections doivent être poursuivies pendant plusieurs mois. 

Certaines personnes peuvent néanmoins être soulagées de façon constante après une simple 

cure d’un mois. D’autres, en revanche, devront poursuivre le traitement plusieurs mois au risque 

de voir réapparaître 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- dimères élevées 

et qui doit subir une sclérothérapie ; Il en est de même avant une résection chirurgicale pour 

éviter un saignement per- opératoire 
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d. L’interféron alpha (INF) 

La conception que l’IFN soit utilisé pour le traitement des hémangiomes a commencé en 

1980, lorsque Brouty-Boye et Zetter rapportèrent que l’INF inhibe la migration des cellules 

endothéliales in vitro. L'interféron a ou b est une alternative thérapeutique, qui peut être utilisé 

seul ou en association [119]. 

L’interféron alpha 2a ou 2b s’est avéré utile, mais pas en première intention. Il utilisé 

dans des formes graves et compliquées cortico-résistants, menaçant une fonction ou à risque 

vital [6*]. 

Le mode d'action exact de l'interféron sur l'angiogénèse est mal connu. Plusieurs théories 

ont été avancées : 

• INF alpha inhiberait la migration et la prolifération des cellules endothéliales [14] 

• Il diminuerait l'adhérence des plaquettes dans l'angiome par l’augmentation de la 

production locale de la prostacyclines [35]. 

• Il supprimerait la production de BFGF (Basic fibroblast Growth Factor) facteur stimulant de 

l'angiogénèse [32,36,102,152.]. 

o Dose : 

L’IFN se délivre par injection sous-cutanée à la dose initiale de 1 million U/m2 par jour, 

cinq jours sur sept. Ce dosage est progressivement augmente jusqu’a 2-3 millions U/m2 par 

jour. 

o Efficacité : 

Deux types de réponse sont observés, rapide ou lente, le pourcentage de réponse totale 

étant de 75 à 80 %. Les résultats thérapeutiques sont contradictoires concernant l'efficacité de 

l'INF, en effet, certains auteurs ont observé de bons résultats variant de 28 à 50% des cas, d'autre 

ont rapporté un échec total du traitement par INF [150]. 
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e. chimiothérapie  

 Vincristine: 

La vincristine est un agent anti-angiogénique qui interfère avec les microtubules 

mitotiques et qui induit une apoptose des cellules tumorales in vitro. 

Indiquée au cours du syndrome de Kasabach-Meritt et dans les formes superficielles et 

viscérales graves et corticorésistants des HI 

• La posologie : 

Elle est de 0,05mg/kg, par voie intraveineuse à raison d’une fois par semaine. Administré 

par injection intraveineuse lente hebdomadaire. Selon l’évolution clinique, l’intervalle est allongé 

mais avec même dose. 

• L’efficacité : 

Est proche de 100 %, avec une régression de l’hémangiome qui débute après 3 semaines 

de traitement environ. 

Là encore, les effets secondaires sont non négligeables : fatigue, alopécie, constipation, 

douleurs abdominales, douleur transitoire des mâchoires, neuropathie périphérique, toxicité 

hématologique et sécrétion inappropriée d’hormone antidiurétique [120]. 

 Cyclophosphamide: 

Cet agent alkylant a été utilisé comme traitement des HI lors des situations alarmantes 

résistantes aux corticoïdes. Depuis l'arrivée de l'Interféron son utilisation est limitée, étant donné 

les complications potentielles sévères tels que le dommage gonadique et la cystite hémorragique 

[120]. Elle est utilisée en injection intra lésionnelle. 

Dans notre série aucun de nos malades n’a reçu ces traitements médicaux que ça soit 

bétabloquant, corticothérapies, HBPM, INF, vincristine , cyclophosphamide 
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2.3. Traitement non médicamenteux : 

a. Lasers : 

Le laser est utilisé essentiellement dans le traitement de l'angiome plan, mais 

actuellement, il trouve également quelques indications dans le traitement des HMG. Il existe 

plusieurs types de lasers utilisés : 

• Le laser à 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 [71,121]. Les longueurs d’onde correspondent à la 

bande d’absorption de l’hémoglobine et permettent donc d’obtenir un effet de photothermolyse 

sélective à condition que le temps d’exposition soit inférieur au temps de relaxation thermique 

[121; 123]. 

On peut aussi obtenir une altération spécifique de l’hémoglobine, sans altération de 

l’épiderme, ni des autres structures cellulaires environnantes. Ce laser, couplé à l’hexascan, 

permet de contrôler les paramètres thermiques et de limiter les effets secondaires (cicatrice, 

pigmentation) 

• Le laser à colorant pulsé : 

Utilisé depuis 1986. L’émission laser se fait sur le mode pulsé à une longueur d’onde 

choisie à 585 nm, la durée du pulse, caractéristique essentielle, est extrêmement brève [124, 

125,126,127] 

Les caractéristiques du laser à colorant pulsé sont : 

• La longueur d’onde de 585 nm : mieux absorbée par l’oxyhémoglobine et peu par la 

mélanine, ce qui permet une meilleure pénétration dans le derme, une profondeur du 

traitement à 1,2 mm et donc une meilleure efficacité clinique [125]. 

• Le temps d’exposition de l’impact laser: extrêmement bref (450 micros) est inférieur au 

temps de relaxation thermique des vaisseaux (1 à 10 millisecondes) ce qui est suffisant 
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pour obtenir une destruction du vaisseaux tout en respectant au mieux les structures 

avoisinantes. Ceci a été confirmé par des études histologiques []. 

Ce caractère sélectif a permis de traiter l’AP particulièrement chez l’enfant sans risque 

cicatriciel [130]. 

• Le faisceau laser est transmis à une pièce à main muni d’un tuteur : permettant de 

travailler toujours à la même distance de la peau ce qui assure le caractère constant de 

l’énergie délivrée à chaque impact. 

La grande maniabilité du système permet le traitement des zones en relief (région 

palpébrale, région médullaire et nasale). 

Il y a deux pièces à main interchangeables permettant de traiter à chaque impact une 

surface de 3 à 5 mm de diamètre, le choix d’un spot de 5 mm permet de traiter une zone 

étendue en une durée de temps courte [131]. 

• Le laser CO2 ou le laser Erbium : 

Le laser CO2 ou le laser Erbium sont indiqués en phase tardive sur des zones 

cicatricielles. Ils améliorent l’aspect par leur effet lissant et tenseur 

Les séances, souvent très douloureuses, sont réalisées sous anesthésie générale. 

• Le laser Nd-Yag doublé : 

Il émet une longueur d’onde de 532 nm. Elle est plus proche du pic d’absorption de 

l’oxyhémoglobine que les longueurs d’ondes du laser Argon [124]. Son couplage aux pièces à 

main automatique a augmenté son efficacité et a diminué les risques de cicatrices (hypertrophie, 

atrophie, hypotrophie). Globalement, les résultats thérapeutiques avec l’argon et le Nd-yag 

doublé sont comparables dans la mesure où l’hexascan est utilisé comme adjuvant 

thérapeutique dans un cas comme dans l’autre [71, 84] . 
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• Le laser Yag: 

Sa longueur d’onde est de 1060 nm, ayant une pénétrance plus élevée (5-8mm), peut 

traiter la composante profonde d'un hémangiome. Cependant, c’est un laser non sélectif pour la 

destruction vasculaire, pouvant laisser des séquelles pigmentaires et des dommages cutanés. 

• Le laser argon : 

C’est le premier utilisé pour traiter les AP. Son utilisation est devenue limitée vu 

l’apparition de nouveaux types de lasers [85] 

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 De ce 

fait, le laser Argon est contre indiqué chez l’enfant puisque les vaisseaux de l’AP au jeune âge 

sont pauvres en oxyhémoglobine [132, 133, 124] 

Le laser Argon donne dans un pourcentage de cas non négligeable (2 à 15% selon les 

séries), des cicatrices pathologiques souvent irréversibles : hyperpigmentation, atrophie, 

hypertrophie [71, 72,132]. Celles ci peuvent être évitées : 

• en utilisant la fluence minimale efficace avec une technique discontinue et des impacts de 

l’ordre de la dizaine de milliseconde (150). Cette technique est rendue possible depuis 

l’avènement des pièces à main automatiques qui ont en outre le grand avantage de 

rendre le traitement reproductible et beaucoup plus rapide [73, 134] 

• en pratiquant le traitement laser en automne et en hiver avec une photo protection l’été 

suivant [132]. 

• Le laser Krypton : 

Il émet une longueur d’onde de 568, donc plus sélective que le laser à argon [124]. 
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• Laser à vapeur de cuivre : 

Il se révèle plus efficace. Il émet une longueur d’onde de 578 nm proche de la courbe 

d’absorption de l’hémoglobine, cependant, il présente des contraintes technologiques 

importantes [1261, 129]. 

Dans notre serie 1 patient (soit 4%) a bénéficié d’un traitement par laser 

b. La cryothérapie : 

C'est l'application de neige carbonique sur la lésion angiomateuse afin de geler la surface 

tubéreuse [37]. 

Elle est utilisée sur les lésions tubéreuses pures débutantes (avant deux mois) pour 

limiter l'extension. Cependant, trop superficielle, elle n'a aucun effet, trop appuyée, elle risque 

de provoquer des ulcérations génératrices de cicatrices indélébiles plus importantes que 

l'involution spontanée [16,106]. 

La tendance actuelle est d'abandonner cette thérapie, mais elle peut être utilisée comme 

un traitement placebo pour assurer l'adhérence des parents au suivi régulier. 

c. La radiothérapie : 

Initialement prescrite pour le traitement des hémangiomes compliqués dans les années 

1940 et 1950, fut longtemps considérée comme le traitement de choix de cette pathologie. A 

l’heure actuelle, ce traitement est abandonné vu les complications majeures qui en ont découlé 

telles que la fermeture précoce des zones d'ossification, la stérilité, la cécité, voire même 

l’apparition à long terme (parfois 20 ans après) de lésions malignes. [107] 

d. Embolisation: 

L’embolisation par voie endovasculaire se propose d’occlure les vaisseaux anormaux en y 

injectant des produits sclérosants tels que Gelfoam, l’Ivalon et l’Ethibloc [16, 34.118]. Elle doit 

être précédée par une angiographie supersélective [](51,118,157).. Il est souvent difficile 

d’obtenir une occlusion complète et définitive de la MAV par ce seul traitement même avec 
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plusieurs séances d’embolisation. L’éradication complète de la MAV n’est obtenue que dans 15% 

des cas 

Certaines complications sont à redouter : nécrose massive, thrombose du sinus 

caverneux, choc et décès [16.157]. Il s'est avéré actuellement, que cette méthode est non 

durablement efficace sur la poussée évolutive de l'HMG et ainsi ses indications se sont limitées 

essentiellement à l'HMG hépatique avec insuffisance cardiaque, afin de réduire le débit. 

[13,34,50]. Dans ce cas précis, l'embolisation peut aussi précéder un acte chirurgical s'il est 

indiqué [18] 

Dans notre sérié 3 patients  (soit 13%) ont bénéficié d’un traitement endovasculaire 

(embolisation) 

e. Sclérothérapie pércutanée : 

Actuellement, l ‘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. 

Celle-ci permet la diminution des signes fonctionnels, voire la disparition complète 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 l’endothélium de la malformation 

veineuse 

Le geste est réalisé en ambulatoire sous anesthésie génerale ou locorégionale. La 

malformation est ponctionnée sous contrôle échographique, puis opacifiée a l’aide de produit de 

contraste. Après évaluation de l’architecture de la lésion et du réseau vasculaire environnant, 

l’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 œdème compressif, d’une necrose cutanée ou muqueuse, ou d’une 
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fibrose musculaire. Certains produits sclérosants exposent également à une neurotoxicité [62].Il 

existe un risque exceptionnel de complication thromboembolique. Sur le plan genéral, l’injection 

peut se compliquer d’une coagulopathie en cas de lésion volumineuse 

Dans notre série 2 patients (soit 9%) ont bénéficié d’une sclérothérapie 

2.4. Indications: 

• Bétabloquant oral : 

Indiquer dans le du traitement des hémangiomes prolifératifs et de phase tardive. 

• Bétabloquant topique: 

Traiter localement les petites lésions des HI superficiels et  les cas d’hémangiomes 

ulcérés. 

• Corticothérapie topique : 

II sont indiqués pour les hémangiomes superficiels rouges et peu épais 

• La corticothérapie intra-lésionnelle : 

Est réservée a des formes évolutives et localisées et pour lequelles il semble injustifié 

d'avoir recours à une corticothérapie génèrale ou à la chirurgie:par exemple dans les 

localisations labiales ou juguales. 

• Corticothérapie systémique: 

La corticothérapie est très efficace dans un tiers des cas, mais n’a aucune action dans un 

tiers des cas [44]. Actuellement, elle n’est utilisée qu’en deuxiéme intention en phase 

proliférative,vue ses multiple complications. 

• Interféron, cyclophosphamides: 

Ils sont indiqués dans les formes sévères résistantes aux corticoïdes. 

o Héparine de bas poids moléculaire : 
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Indiques dans Les malformations veineuses douloureuses associées à une coagulation 

intravasculaire localisée. 

• Laser: 

Les indications et la conduite du traitement c'est : 

o Les angiomes plans 

o Les hémangiomes 

• Embolisation : 

Elle est indiquée essentiellement dans les malformations artério-veineuses. Elle peut-être 

suivie d’une chirurgie ou seule. 

Les hémangiomes sont des tumeurs hautement vascularisées qui peuvent être également 

traités par embolisation. 

• Interféron alpha: 

Il est indiqué dans les formes graves d'angiomes (très volumineuses, très étendues, 

compliquées) en cas d’échec de la corticothérapie générale. 

• Cryothérapie et la radiothérapie 

Sont actuellement abandonnée. 

• Sclérothérapie pércutanée : 

La sclérothérapie percutanée est un traitement très efficace pour les petites et moyennes 

malformations veineuses dont l’objectif est la guérison. 
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2.5. Traitement Chirurgical : 

• Les moyens : 

a. L’exérèse-suture : 

Technique la plus couramment utilisée en chirurgie et représente l'application principale 

de l'expansion naturelle différée. C'est une mobilisation de toute l'épaisseur cutanée. Le dessin 

de l'exérèse est classiquement fusiforme .La ligne de suture finale doit être linéaire. En dehors 

de la forme de l'exérèse, il faut prendre en compte l'orientation du grand axe de l’angiome, 

qui doit être parallèle aux lignes de tension pour limiter l'élargissement [135]. 

b. Les exérèses itératives : 

Constituée d’une série d’exérèse à interval de temps suffisant pour permettre le 

relâchement et l’expansion cutané. Cette technique permet de réduire la taille de l’anomalie 

vasculaire ou de le replacer dans une zone moins visible cependant le choix de l’orientation de 

l’exérèse doit être parallèle aux lignes de tensions pour éviter un élargissement secondaire 

[136]. 

c. L’exérèse selon la plastie en W : 

Décrite pour la première fois en 1959 par BORGES ; la plastie en W est un procédé de 

relâchement. Cette technique cherche à briser l’angiome afin de le rendre moins attirant pour le 

regard. Elle s'inspire de l'idée qu'une multitude de petits angiomes peuvent être moins visibles 

qu'un grand et seul angiome. Ceci est vrai lorsque l’angiome est en terrain découvert, ne peut se 

cacher dans un pli. Les W plasties transforment un angiome linéaire en une multitude de petits 

fragments cicatriciels d'orientation opposée dont l'axe peut être choisi entre + 30° - 30° et + 60° 

- 60°, il est le plus souvent pour moitié à + 45° et pour moitié à -45° par rapport à la lésion 

initiale (la somme des angles est toujours égale à 0) 

Elle est indiquée dans les angiomes perpendiculaires aux lignes de tension. Cependant ce 

procédé doit être précédé par un test thérapeutique surtout dans notre contexte (l’âge et le 

phototype III) pour évaluer la tendance à la dystrophie et la dyschromie [136]. 
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Cette technique n’a été utilisée chez aucun malade de notre série. 

Simple ou multiple, permet de réaliser des lignes de sutures brisées, moins visibles, mais 

aussi et surtout permet des petits déplacements différentiels cutanés, précieux dans le 

traitement des petites angiomes péri-orificiels, ou lors des petites malpositions. 

Procédé faisant appel à deux triangles opposés dont l’interposition permet le 

relâchement cutané. Indiqué en cas d’angiome avec rétraction cutanée ou pour réorienter un 

angiome non parallèle aux lignes de tension [137]. 

d. Les Z multiples : 

Ils allongent la distance entre les extrémités de l’angiome et ce d'autant plus que les Z 

sont grands. 

Les indications de la plastie en W ou en Z multiples découlent de leurs différences et 

seront proposées en fonction de l'orientation de l’angiome par rapport aux lignes de tension, de 

la souplesse et de la quantité de tissus disponibles et bien entendu de la forme de l’angiome. 

Ainsi Les Z multiples sont particulièrement intéressants dans le cuir chevelu pour que 

l'orientation des follicules pileux recouvre l’angiome ainsi que dans les rétractions cutanées 

[138]. 

e. Plastie en VY : 

Technique permettant l’allongement cutané. L’incision cutanée représente un V sous 

l’effet de la traction le V se transforme en Y. Ce procédé est indiqué au niveau palpébral et labial 

inférieurs et de ride du tiers inférieur du pavillon de l’oreille [138]. 

f. Greffe de peau totale : 

Technique ancienne, elle est d’indication exceptionnelle mais peut-être retenue en cas 

d’angiome de grande taille, avec au niveau de la face, la particularité de donner de meilleurs 

résultats quand toute l'unité anatomique est greffée [138]. 
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g. Rhinoplastie par voie externe : 

Indiquée dans les classiques hémangiomes Cyrano de la pointe nasale. 

Il s’agit d’une chirurgie précoce sur ces atteintes, par voie externe de Réthi, à réaliser 

avant l’installation des déformations cartilagineuses sur la pointe nasale. Après exérèse de 

l’hémangiome et mise en place de quelques points de réaffrontement sur les cartilages, la 

croissance se fera sans distorsion. L’exécution des gestes se fait sous contrôle direct de la vue ; 

le positionnement exact et la fixation de greffons, en particulier, sont aisés. 

Ses inconvénients sont : la persistance d’un œdème postopératoire parfois prolongé, 

fibrose cicatricielle retardant le résultat final et pouvant gêner une reprise chirurgicale, cicatrice 

cutanée [139*] 

La rhinoplastie par voie externe a été utilisée chez 2cas de notre série. 

h. Résection vermillonnaire : 

La lèvre peut être déformée et asymétrique, et notamment au niveau du vermillon. En se 

résorbant, l’hémangiome laisse place à du tissu fibreux qui peut altérer la couleur du vermillon, 

déformer l’arc de Cupidon et/ou atténuer la délimitation lèvre rouge–lèvre blanche. La 

commissure labiale peut également être atteinte, avec des répercussions fonctionnelles et 

esthétiques. La prise en charge de ces séquelles reste un challenge pour le chirurgien. Les 

techniques classiques de résection vermillonaire ou de lèvre et de lambeaux locaux seront 

appliquées dans ces séquelles labiales. Les déficits vermillonaires apparus après résection de 

volumineux hémangiomes peuvent être traités par lambeau de glissement vestibulaire, par 

lambeau en rideau hétéro-labial, éventuellement associés à des lambeaux musculaires 

d’orbiculaire labial si un effet de comblement est souhaité. Parfois cependant, des gestes plus 

atypiques seront réalisés, comme par exemple sur les grosses lèvres séquellaires, avec 

réalisation d’excisions sagittales transfixiantes médianes ou paramédianes bilatérales 

symétriques. 
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• Indications : 

o Hémangiomes: 

Les indications chirurgicales dans les hémangiomes infantiles ont fortement diminuées 

depuis l’avènement du propranolol mais sont toujours d’actualité que ce soit durant la phase 

proliférative, involutive ou involuée. [52] Classiquement, la chirurgie de l’hémangiome ne se 

conçoit qu’en tant que chirurgie des séquelles. Dans certains cas particuliers, la chirurgie peut 

être réalisée précocement sans attendre l’involution complète de la lésion. 

o Chirurgie urgente : 

Certains hémangiomes de grande taille mettent en péril la vie de l’enfant du fait du 

retentissement hémodynamique direct et d'insuffisance cardiaque dont ils exposent. Le geste 

chirurgical vise alors à supprimer le maximum de tissu tumoral sans aucune intention 

d’amélioration morphologique (résection partielle aussi large que le permet le procédé de 

réparation par suture simple) 

Les atteintes fonctionnelles sont le fait de certaines localisations et des complications 

évolutives possibles de l’hémangiome qui sont : 

- Les ulcérations et surinfection qui peuvent entraîner des problèmes fonctionnels par la 

douleur dont ils sont responsables (bouche, périnée). Dans certains cas des gestes de sauvetage 

extrêmes sont nécessaires (sonde gastrique, gastrostomie ou colostomie de dérivation) ; 

o Les hémorragies distillantes peuvent conduire à l’exérèse précoce de lésions de 

petite taille ; 

o La nécrose spontanée ou secondaire à certaines manoeuvres thérapeutiques 

(cryothérapie, radiothérapie, injections in situ…) peut laisser des séquelles à type 

d’amputations plus ou moins importantes : doigts, orteils, nez, vulve, lèvres, nez, 

bourgeon mammaire. Le traitement est ici uniquement médical et de nursing, la 

chirurgie ne pouvant qu’aggraver la séquelle en particulier au niveau mammaire 
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o Le volume en lui-même peut avoir des conséquences fonctionnelles : détresse 

respiratoire par obstruction narinaire uni- ou bilatérale, amblyopie par masquage de 

tout ou partie du champ visuel. Le but du traitement chirurgical visant la diminution 

de volume de la lésion, le principe de cette chirurgie sera donc le plus souvent celui 

d’une résection partielle. 

Dans certains cas, l’exérèse complète de la lésion peut être envisagée (lésions à base 

étroite ou pédiculées 

o La chirurgie précoce : 

Le traitement chirurgical précoce est indiqué si: 

 L’hémangiome responsable de déformations de voisinage et/ou de problèmes de 

croissance (déformation du cartilage du pavillon auriculaire ou écartement des 

dômes alaires dans l’«angiome Cyrano», ou encore troubles de l’articulé 

dentaire). Et, il conviendra de traiter ces lésions tôt avant que ne se pérennisent 

les défauts. 

 Hémangiome infantile avec un potentiel d’involution spontanée moindre, comme 

les hémangiomes de localisation faciale centrofaciale ou paramédiane, à part 

sous-cutanée prédominante, donc le plus souvent de volume important et 

déformant. 

 Tout hémangiome n’ayant montré aucun signe d’involution après deux ans de 

surveillance n’a que peu de chance de régresser complètement et pourra alors 

faire l’objet d’un traitement modelant anticipé, tout comme la variété très 

particulière des nich (non involuting congenital haemangioma). 

Le traitement chirurgical pourra être proposé en l’absence d’impératif fonctionnel une 

fois la phase de croissance active passée. La chirurgie est alors habituellement réalisée avant 

l’âge de six ans. Certains auteurs préconisent un traitement dès l’âge de deux ou trois ans avant 

la scolarisation, pour les lésions faciales à retentissement fort sur la vie sociale. 
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Le traitement chirurgical précoce a été réalisé chez environ 7 patients dans notre série. 

o Chirurgie tardive : 

Elle traite les excédents cutanés résiduels, les résidus fibrograisseux et reliquats 

angiomateux, ainsi que des angiomes persistant jusqu'à l’âge adulte et qui ont consulté 

tardivement. Les exérèses modelantes voir ittératives trouvent leurs indications sinon les 

procédés de réparation faciales classiques sont les techniques de choix. 

Le traitement chirurgical tardive a été réalisé chez environ 5 patients dans notre serie. 

o Malformations vasculaires: 

 Malformations capillaires: 

La chirurgie des malformations capillaires doit se limiter à l’emploi des techniques les 

moins agressives de la chirurgie plastique. L’utilisation de ces techniques se fera de manière 

hiérarchisée, de la plus simple à la plus compliquée : excision suture en un temps ou itérative, 

exérèse suivie d’une greffe cutanée mince ou épaisse, ou encore expansion cutanée suivie de 

lambeaux cutanés locaux (lambeau d’avancement ou de rotation). Cependant, toutes ces 

techniques ont comme corollaire des séquelles cicatricielles plus ou moins importantes mais 

souvent difficilement acceptables pour ce type de lésion. Une chirurgie palliative consistant en 

des exérèses partielles intra-angiomateuses est possible. Elle permet une réduction du volume 

tumoral, évite un sacrifice cutané trop important, laisse en place des éléments périphériques et 

limite ainsi la rançon cicatricielle secondaire. 

La chirurgie permet de traiter les malformations capillaires qui, de manière prédictive, 

répondent mal au traitement par laser. Il s’agit de malformations capillaires de grande taille  et 

des formes vieillies d’aspect vineux de l’adulte et scolaire souvent importantes pouvant aboutir à 

un abandon voire un refus du traitement par laser [140]. 

 Malformations veineuses: 

La chirurgie ne sera préconisée que dans les situations suivantes : 
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 MV de petite taille résécable en totalité. 

 MV bien délimitée. 

 MV fibrosée par une sclérothérapie préalable. 

 Séquelles de sclérothérapie 

Étant donné sa récidive fréquente et une morbidité postopératoire potentielle, il n’est pas 

conseillé d’effectuer une résection chirurgicale partielle d’une MV asymptomatique. 

En revanche, si une MV devient symptomatique et gêne le patient, un traitement doit être 

proposé. Si la résection complète n’est pas possible, une réduction de sa taille permet, dans la 

majorité des cas, de diminuer l’importance et la fréquence des douleurs, voire de les éliminer. 

La chirurgie est alors souvent précédée d’une ou deux sclérothérapies qui réduisent le 

volume de la malformation et permettent d’obtenir un résultat plus durable. 

Les indications de la sclérothérapie et/ou de la chirurgiesont : 

• Diminution de volume d’une MV volumineuse et douloureuse 

• Impossibilité d’arrêter la prise d’HBPM sans récidive de la symptomatologie douloureuse. 

• MV avec répercussion psychologique importante 

• MV limitée à un groupe musculaire dont le sacrifice peut-être fait sans séquelle . 

Le moment de l’interventio dépendra de l’âge du patient et de sa symptomatologie ainsi 

que de la taille et la localisation de la MV. 

Dans notre série 5 cas présentaient des malformations veineuses qui ont une  localisation 

essentiellement faciale et ayant comme traitement de choix  la chirurigie. 

 

• Malformation arterioveineuse (MAV): 
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Le traitement de la MAV reste encore aujourd’hui un challenge pour le médecin. Il ne faut 

jamais oublier que ce traitement, même bien conduit, est souvent suivi de récidives et qu’un 

traitement incomplet peut aggraver la lésion, parfois de façon dramatique. C’est pour cela que la 

plupart des auteurs préconisent l’abstention thérapeutique pour les MAV quiescentes (stade I) et 

leur surveillance régulière. A l’inverse, le traitement devient indispensable si des complications 

apparaissent. 

Pour les MAV peu évolutives et non compliquées, il n’y a pas de véritable consensus. 

Avant toute discussion thérapeutique, un diagnostic précis de l’angioarchitecture (difficile car 

certains shunts peuvent être non fonctionnels au moment de l’examen radiologique) et de 

l’extension de la lésion est indispensable. 

Ainsi l’interrogatoire du patient, l’examen de photographies anciennes et récentes, la 

comparaison des examens effectués permettent d’avoir une appréciation de l’évolutivité de la 

maladie. L’attitude thérapeutique sera établie en fonction : 

• Des symptômes de la maladie : 

• Des caractéristiques hémodynamiques locales et générales. 

• De son extirpabilité et des possibilités de guérison . 

• Du délabrement chirurgical engendré. 

Il n’y a pas lieu de traiter une MAV esthétiquement et fonctionnellement acceptable, sans 

altérations cutanées sources d’ulcérations et d’hémorragie. 

La plupart des auteurs recommandent aujourd’hui un traitement combiné associant une 

(voire plusieurs) embolisationla plus sélective possible suivie d’une exérèse chirurgicaledans les 

jours qui suivent (24 à 72 heures). 

• Ces Indications sont : absolues et relatives. 

Les indications absolues sont : 
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• Hémorragie 

• Récidive de MAV 

• Ulcération d’origine veineuse ou artérielle 

• Complication ischémique 

• Complication d’insuffisance veineuse 

• Décompensation cardiaque 

• Localisations compromettant la vision, l’audition, la respiration . 

• Indications relatives. 

• Symptômes affectant la qualité de vie 

• Douleur ou gêne fonctionnelle importante 

• MAV à gros risque de complications 

• Atteinte cosmétique sévère avec ou sans retentissement fonctionnel [151]. 

Dans notre série 3 cas présentaient des malformations arterioveineuse et ayant comme le 

traitement de choix L’embolisation 

• Malformations lymphatiques : 

Seules les formes mettant en jeu le pronostic vital fonctionnel immédiat nécessitent une 

intervention rapide : une ML de la cavité buccale peut entraver l’axe aérien, une ML orbitaire peut 

mettre en jeu le pronostic visuel. 

L’expression clinique criante de certaines formes contraste souvent avec l’attitude 

prudente et observatrice qu’elles doivent inciter. Selon les auteurs, en l’absence de risque vital 

ou fonctionnel, un délai de 6 à 24 mois après le diagnostic est préférable avant tout geste 

chirurgical [4]. 



Tumeurs  et malformations vasculaires de la face  

123 

Ces indications chirurgicales vont varier en fonction de la forme clinique de la ML et de la 

topographie lésionnelle de la lésion. Les ML capillaires dans leur forme pure répondent bien à la 

chirurgie et aux lasers. La sclérothérapie associée ou non à la chirurgie s’adresse plutôt aux 

lésions macrokystiques ou aux lésions microkystiques dont les canaux sont de diamètre 

important. Mais plus encore la topographie lésionnelle demeure le critère principal dans le choix 

de la thérapeutique. Ainsi certaines localisations méritent d’être étudiées de façon distincte. Il 

s’agit des : 

• ML cervicofaciales qui menacent souvent les fonctions respiratoires ou phonatoires 

• ML du membre supérieur et de la main qui entraînent souvent un handicap fonctionnel 

lourd, leur traitement chirurgical se révélant difficile en raison des nombreuses structures 

nerveuses notamment au niveau de la région axillaire et du plexus brachial 

• ML des membres inférieurs qui rentrent dans un cadre nosologique complexe et parfois 

flou, s’associant souvent de façon secondaire à d’autres malformations vasculaires 

intégrées dans des syndromes polymalformatifs (syndrome de Noohan, de Parkes-Weber, 

de Klippel-Trenaunay…) 

• • ML des organes génitaux, dont l’exérèse chirurgicale est très mutilante et fait appel à 

des procédés de reconstruction complexes 

• Contre-indications : 

    La chirurgie est une solution de dernier recours, elle est indiquée dans des cas bien 

déterminée mais il existe certains cas ou le recours à la chirurgie est une contre-indication 

absolue 

• Les formes spontanément résolutives ou sous traitement.  

• Les formes étendues à risque dysmorphique post opératoire  
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Dans notre sérié le traitement le plus utilisée  est la chirurgie 74% ce résultat comparable  

avec celui de Rajlakchemie (soit 40%) et Friden (36.7%) par contre dans l’étude de  Malloizel la 

chirurgie a été le moyen le moins courant (soit 13%)  

Le choix du traitement dépend de type d’anomalie vasculaire, l’âge et d’autres facteurs. 

.Toutefois, la contribution de plusieurs méthodes thérapeutiques à la fois, peut s’avérer 

nécessaires pour une meilleure prise en charge. 

Tableau XXXI : Comparaison entre le type du  traitement le plus utilisée dans notre série et les 

différentes séries 

Auteur Notre série Friden Rajlachemie  Malloizel 

Type de traitement - - - - 

Absentention thérapeutique - 17.2% 15% 52% 

Traitement médicale - 35.4% 5% 23% 

Chirurgie 74% 36.7% 40% 13.6% 

Sclerotherapie 9% 28.7% 15% 11.4% 

Lazer 4% 12.1% - - 

Embolisation 13% 28.7% - - 

Autres modalite - 27% 25% 35% 
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RECOMMANDATIONS  
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• A travers ce travail, nous voulons souligner certaines recommandations : 

• La bonne connaissance du profil épidémiologique et clinique permet de faire le diagnostic 

positif des malformations vasculaires et de les différencier des tumeurs vasculaires, 

notamment les hémangiomes. 

• Les données cliniques permettent de s’orienter vers le type d’anomalies vasculaire, et donc 

d’orienter le radiologue afin de choisir le moyen d’exploration convenable qui permet de 

faire le diagnostic : la couleur, le siège et la localisation sont corrélée à chaque type 

d’anomalies vasculaires. 

• La réunion de concertation avec les radiologues pour établir un bon diagnostic incite à 

inviter le reste des spécialistes, notamment anatomo-pathologistes et généticiens et 

pédiatres pour une convention pluridisciplinaires, afin de permettre une meilleure prise en 

charge de ces patients. 

• Les procédés chirurgicaux sont choisis selon le terrain, la localisation et l’étendue 

d’anomalie vasculaire  Aucun protocole thérapeutique ne peut être proposé car chaque cas 

est unique dans sa prise en charge néanmoins. 

• selon le type d’anomalies vasculaire, différents traitements peuvent être proposés, comme 

les bétabloquants, la corticothérapie, le laser ou la chirurgie. 

• les bétabloquants sont le traitement de 1ere intention des hémangiomes infantile 

• La chirurgie peut être partielle ou évitée quand elle risque une limitation fonctionnelle par 

des cicatrices mal placées au niveau des zones péri orificielle ou bien ou elle entrave les 

impératifs esthétiques de la reconstruction faciale. 

• L’âge préscolaire est l’âge idéal pour réparer anomalie vasculaire  La tendance actuelle est 

d’opérer le plus précocement possible vu l’extensibilité de la peau, l’âge adulte est une 

circonstance habituelle dans notre contexte. 
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• La chirurgie urgente est réalisée en raison d’une complication d’un hémangiome après 

échec ou insuffisance des traitements médicaux mis en œuvre. 

• La chirurgie précoce est réalisée sans attendre l’involution complète de la lésion pour des 

lésions à faible potentiel involutif, gênant la vie sociale, à fort retentissement psychologique 

ou pouvant être à l’origine de déformations irréversibles. 

• la chirurgie tardive ou traitement des séquelles post-involutives: elle traite les excédents 

cutanés résiduels, les résidus fibrograisseux et reliquats angiomateux. 

• le laser à colorant pulsé. est  traitement de référence des angiomes plans. 

• le traitement de référence des malformations veineuses est l’approche sclérothérapique 

percutanée en radiologie interventionnelle. 

• le traitement de référence des  malformations artério-veineuses c’est embolisation. 
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L’approche multidisciplinaire des tumeurs et malformations vasculaires a permis, ces 

dernières années, des avancées importantes dans la délimitation des cadres nosologiques et la 

compréhension de l’histoire naturelle et de la structure de ces lésions complexes. 

 De grands progrès ont été réalisés, mais des efforts restent à accomplir pour aboutir à 

l’utilisation d’une terminologie cohérente qui seule peut permettre la comparaison et 

l’optimisation des différentes stratégies diagnostiques et thérapeutiques. 

La prise en charge des anomalies vasculaire  doit être réalisée par une équipe 

interdisciplinaire comprenant dermatologues, radiologues interventionnels, chirurgiens, M. 

pédiatres et hématologues. Un examen clinique précis permet de faire le diagnostic et de 

différencier les anomalies vasculaires.. Les examens d’imagerie ne sont utiles que lorsqu’un 

traitement est envisagé.). L’étiopathogénie de ces anomalies est mieux connue grâce à 

l’identification de mutations génétiques somatiques et germinales.  
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Fiche d’exploitation : 
Tumeurs et malformations  vasculaire de la face  

I. Identité 

        1 N 
 

° d’entrée 
……………………………………………………………………………………………………….…… 

        2   N 
 

om et prénom   
……………………………………………….…………………………………………………………… 

3        .age ≤10ans                11-20ans :           21-30ans             31-40ans               >40 ans  

4         sexe :                             masculin                                                      féminin     

5         niveau socio économique :               bas                          moyen                                 haut     

II.   Motif de consultation : 
…………………………………………………………………………………………...………………………….………………… 

     III. Antécédents: 
1 personnel : 

a médicaux : oui                     non   

                                      …………………………………………………………………………………………. 

                    b chirurgicaux :    oui                      non 

                        c toxico-allergiques :                      tabac                                           oui                 non                   sevré  

                                                                                Alcool                                             oui                 non                   sevré 

                                                                                Allergie                                          oui                 non                    

                                                                                Autres                                             

2 familiaux :                        oui                 non                    
………………………………………………………………………………………………………….. 

               3      consanguinité :                oui                 non     

 

    IV Symptomatologie clinique    

          Les signes fonctionnels 

          Tuméfaction                     oui                 non     

          Douleur                            oui                 non     
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          Saignement                      oui                 non     

          Déformation                                       oui                  non                     

        Asymétrie facial                                    oui                 non     

        Signe infection                                      oui                 non     

        Retentissement fonctionnel                   oui                 non     

        Retentissement esthétique                    oui                 non     

        Signes dentaires                                    oui                 non 

                                  Déplacement                  oui                 non 

                                   dentaire 

                                               Perte de                                  oui                 non     

                                                dentition   

       Autres                   ………………………………………………………….. 

      Le mode évolutif                        rapide                               lent  

 

V Examen clinique 

     Examen  facial :         

                           Inspection        tuméfaction                  oui                 non      
                                                    siège     :          frontal           palpébrale             nasal                   labial                   autre localisation  

                                                                       Inflammation                           oui                 non 

                                                                       Ulcération                                 oui                 non 

                                                                       Couleur                                     rouge                 violacée                bleuâtre  

                                                                       Autres                 ……………………………………………………………………………………………………… 

 

                                     Palpation             taille                        <2cm                      2 – 4 cm                            > 4cm 

                                                                  Consistance            dure                                                   ferme  

                                                                  Douleur                    oui                                                      non  

                                                                  Mobilité                   mobil                                                 fixe   

                                                                  Pulsatile                   oui                                                      non     

                                                                 Chaude                      oui                                                      non 

                                                                 Battante                    oui                                                      non 

                                                                Temps de recolorations            <3s                       >3s 

                                                                Limites                        régulières                      irrégulières                    non précisées  

                          

Examen  endobuccal :           
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                                     Muqueuse        normale              inflammatoire            ulcération                 fistule   

                                    Tuméfaction             oui                                                                     non  

                                                                  Jugale                gingivale                  palatine                      vestibulaire  

                                   Signes dentaire  

                                                              Déplacement  dentaire       oui                                                                     non        

                                                              Perte de dentition                oui                                                                     non  

                                  Etat buccodentaire              bon                                  mauvais                          non précis   

                       Autres              ……………………………………………………………………………………………………………………………………………… 

 

       Le reste de l’examen orl :     la rhinoscopie        …………………………………………………………………………………………………………… 

                                                  L’examen otologique  …………………………………………………………………………………………………………... 

                                                 L’examen cervicale :             ADP            oui                       non  

                                                                                                    Siege        ………………………………………………………………………………. 

     Examen général :            PA :                     poids                      taille                      T ° 

    Examen cardiaque :  ………………………………………………………………………………………………………………………………………………. 

    Examen  ophtalmologique :…………………………………………………………………………………………………………………………………. 

 

 VI        Examens paracliniques 

              Radiologie standard :             Rx  panoramique dentaire ……………………………………………………………………………. 

                                                                 Autres insidence               ………………………………………………………………………………  

             TDM /angioscan  :                       ………………………………………………………………………………………………………………………………… 

             IRM      :                      ………………………………………………………………………………………………………………………………… 

             Artériographie :      …………………………………………………………………………………………………………………………………... 

: 

VII      Données thérapeutiques : 

                 L’abstention thérapeutique                 oui                                                non  

                Traitement  médical                              aspirine                                       HBPM  

                Traitement par laser                             oui                                                non 

                Sclerothérapie  percutané                   oui                                                non 

                Traitement chirurgicale                      primaire                                    réparatrice 

                Embolisation                                          oui                                                non 

 

VIII        Surveillance :                                          

                                         1er

                                         régulier                                            irrégulier    

  j                                  3j                      15 j                25 j            1 M                3M                    6M 

             suite opératoire             bonne                                complications :          primaire              secondaires             tardives  
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Résumé 

Le terme anomalies vasculaires ou «’angiome» désigne un ensemble de malformations et 

de tumeurs vasculaires de cause inconnue, déterminées in utero et très hétérogènes. Le 

diagnostic  d’anomalie vasculaire est clinique, imposant la réalisation d’une bonne étude 

sémiologique de la lésion, et pose un réel problème thérapeutique d’où l’intérêt de cette étude 

qui a comme objectif de clarifier la prise en charge des anomalies vasculaires, pour que ces 

pathologies complexes puissent devenir simples et compréhensibles aux yeux du lecteur. C’est 

une étude rétrospective incluant 23cas des anomalies vasculaire de la face  colligés au service de 

chirurgie maxillo-faciale et d’esthétique du l’hôpital militaire Avicenne de Marrakech sur une 

période de 5 ans de 2015 à 2020. La moyenne d’âge est de 14ans, le sexe ratio H/F=0.53. La 

forme la plus fréquente est l’hémangiome infantile  dans 52.7%, et 74% de nos  malades ont 

bénéficié d’un traitement chirurgical. L’hémangiome infantile est la forme la plus fréquente des 

angiomes, et la malformation vineuse la plus fréquente des malformations vasculaires, le 

diagnostic est clinique et les examens complémentaires ne sont pas toujours nécessaires. 

Plusieurs possibilités thérapeutiques existent et la chirurgie possède une place importante dans 

la prise en charge précoce de cette pathologie. 
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Summary 

The term vascular anomalies or “angioma” refers to a set of vascular malformations and 

tumors of unknown cause, determined in utero and very heterogeneous. The diagnosis of 

vascular anomaly is clinical, requiring the realization of a good semiological study of the lesion, 

and poses a real therapeutic problem, hence the interest of this study, which aims to clarify the 

management of vascular anomalies, so that these complex pathologies can become simple and 

understandable to the reader. This is a retrospective study including 23 cases of vascular 

anomalies of the face collected in the department of maxillofacial surgery and aesthetics of the 

Avicenna military hospital in Marrakech over a period of 5 years from 2015 to 2020. The average 

age is 14 years old, sex ratio M/F=0.53. The most common form is infantile hemangioma in 

52.7%, and 74% of our patients benefited from surgical treatment. Infantile hemangioma is the 

most common form of angiomas, and the most common vinous malformation of vascular 

malformations, the diagnosis is clinical and the complementary examinations are not always 

necessary. Several therapeutic possibilities exist and surgery has an important place in the early 

management of this pathology. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Tumeurs  et malformations vasculaires de la face  

137 

 خلاصة
يشير مصطلح التشوهات الوعائية أو "الورم الوعائي" إلى مجموعة من التشوهات 

والأورام الوعائية مجهولة السبب، والتي يتم تحديدها في الرحم وغير متجانسة للغاية. يعتبر 

تشخيص شذوذ الأوعية الدموية سريرياً، ويتطلب إجراء دراسة سيميائية جيدة للآفة، ويشكل 

مشكلة علاجية حقيقية، ومن هنا تأتي أهمية هذه الدراسة التي تهدف إلى توضيح إدارة التشوهات 

الوعائية، بحيث يمكن لهذه الأمراض المعقدة تصبح بسيطة ومفهومة للقارئ. هذه دراسة بأثر 

 حالة تشوه في الأوعية الدموية للوجه تم جمعها في قسم جراحة الوجه 23رجعي تتضمن 

 إلى 2015 سنوات من 5والفكين وجماليات مستشفى ابن سينا العسكري في مراكش على مدى 

 من مرضانا من العلاج 74، واستفاد 0.52 سنة، نسبة الجنس 14. متوسط العمر 2020

الجراحي. الورم الوعائي الطفلي هو الشكل الأكثر شيوعًا للأورام الوعائية، والتشوه الخلوي 

الأكثر شيوعًا لتشوهات الأوعية الدموية. التشخيص سريري والفحوصات التكميلية ليست 

ضرورية دائمًا. توجد العديد من الاحتمالات العلاجية والجراحة لها مكانة مهمة في الإدارة 

 .المبكرة لهذا المرض
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 العَظِيم ہلل  أقْسِم
 . مِهْنتَيِ في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَا كآفةِّ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن إنقاذها في وسْعِي ةابذل والأحَوال

 .والقلَقَ والألمَ

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِناَسِ  أحفظََ  وأن  . سِرَّ

 للقريب الطبية رِعَايتَي ةالله، ابذل رحمة وسائلِ من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 . والعدو والصديق ،طالحوال والبعيد،للصالح

رَه العلم، طلب على أثبار وأن  .لأذَاه لا الإِنْسَان لنِفَْعِ  وأسَخِّ

 المِهنةَِ  في زَميل لكُِلّ  اً تأخ وأكون يصَْغرَني، مَن وأعَُلمَّ  عَلَّمَني، مَن أوَُقرَّ  وأن

 .والتقوى البرِّ  عَلى الطِّبِّيةَ مُتعَاونيِن

  وَعَلانيتَي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله تجَاهَ  يشُينهَا مِمّا نقَيَِّة

 شهيد أقول ما على والله
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