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Malformation Vasculaire : Définition

Tumeurs vasculaires

/
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Anomalies Vasculaires : Définition

Malformation vasculaire
- Malformation congénitale des vaisseaux

+

Tumeur Vasculaire = Hémangiome

= Prolifération endothéliale

e congénitale ou infantile



Classification ISSVA 1996

Malformation vasculaire # Tumeur Vasculaire

= Absence de prolifération
- Dysplasie vasculaire

e Capillaires
e \eineuses
— Bas débit
e Lymphatiques
o Artérielles —  Haut débit

—

e Formes combinées/complexe

-> Prolifération endothéliale
- Absence de dysplasie vasculaire

e Hémangiomes :

congénitale ou infantile
(RICH & NICH)

e Hémangioendothéliomes
kaposiforme et angiome en
touffe

e Angiosarcomes
e Lymphangiosarcomes
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ANOMALIES VASCULAIRES

N ISSVA 2014
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Flux rapide
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Type:
Lymphatigue
Veineuse
Artérielle
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longueur,
Croissance,
diameétre, valve,
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reliquat
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RAS/MAPK/ERK pathway PI3K/AKT/mTOR pathway

Fast-flow or CCLA/KLA

Slow-flow
VEGF
ANGPT-1
CMI-AVMIZ 4 VM
CCLA__ |EPHB4 VEGFR2 TIE2/TEK| vMCM

......................

----------

LM
KTS
CLOVES
M-CM (MCAP)
(PROS)

GLA

Brain AVM
ogenic granuloma

P

ARA

AVM

"N MAP2K1 @
@ Proliferation, cell growth, /
differentiation, angiogenesis Van Damme A, Am J Clin Dermatol 2020




CLASSIFICATION

LES MVC VEINEUSES

LES MVC CAPILLAIRES
LES MVC LYMPHATIQUES

LES MVC ARTERIO-VEINEUSES



Malformation Vasculaire : Définition

Malformation CONGENITALE des vaisseaux

Lymphatiques
Capillaires
Veines
Arteres



Malformation Vasculaire : Définition

Malformation CONGENITALE des vaisseaux

Des la naissance
Souvent Inapergue
Se développe
S’aggrave



Artere § Veine # 4 Lymphatique

Ganglions

Capillaires

Réseau
Vasculaire



Artéere § Veine ® % Lymphatique

Ganglions

Malformation

Lymphatique Capillaires



Artere § Veine # 4 Lymphatique

Ganglions

Capillaires

Malformation
Capillaire




Artere § Veine # 4 Lymphatique

Ganglions

Malformation
Veineuse




Artére § MAVe'ne
AN
v/ g\

4 4 Lymphatique

Ganglions

Malformation
Artério
Veineuse




Doppler
2 catégories

Flux rapide

Flux lent




CLASSIFICATION

LES MIVC VEINEUSES

LES MVC CAPILLAIRES
LES MVC LYMPHATIQUES

LES MVC ARTERIO-VEINEUSES



Les MVC Veineuses

Les plus frequentes

MV



Les MVC Veineuses

mixte

Extra-tronculaire

b)

PPATET I

Tronculaire



Les MVC Veineuses

Figure 2B
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ANGPT-1= angiopoietin-1

iferaty
PI3K= Phosphoinositol-3 kinase

mTORC1(2)= mammalian Target of Rapamcyin Complex 1(2)
PDGF= Platelet Derived Growth Factor

Emmanuel Seront, MD PhD', Valérie Dekeuleneer, MD?, Julien Coulie, MD?, Ann Van Damme, MD PhD?, Laurence Boon, MD PhD?,
Miikka Vikkula, MD PhD*



Les MVC Veineuses

Masse bleutée
Dépressible

/1 en position déclive




Les MVC Veineuses

Evolution :
e Poussée inflammatoire douloureuse
e Poussée de thrombose

oagulation Intra Vasculaire Localisée
- : Coagulation Intra Vasculaire Disséminée

e Complications hémorragiques

e Complications locorégionales
(articulaire, osseux, musculaire..)




Les MVC Veineuses

Imagerie : 3 examens clefs

1. Echographle doppler

Amas de vaisseaux malformés
Dépressibles = veines
Doppler = qux Ient +++




Les MVC Veineuses

Imagerie : 3 examens clefs

2. IRM

Hyper signal en T2



Les MVC Veineuses

Imagerie : 3 examens clefs @

3. Radiographie simple

Calcifications = phlébolithes




Les MVC Veineuses

MV volumineuse
Activation de la coagulation
Complication : la

2 examens =
D-Dimeéres + Plaquettes

CIVL versus CIVD

Plaquettes,
TP, TCA

D Dimeres
Fibrinogene
PDF




CLASSIFICATION

LES MVC VEINEUSES

LES MIVC CAPILLAIRES
LES MVC LYMPHATIQUES

LES MVC ARTERIO-VEINEUSES



Les MVC Capillaires

Les plus bénignes
« Angiome plan »

MC




Les MVC Capillaires

~~
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e Mutations somatiques des géenes GNAQ/GNA11

CM-AVM2
CCLA

EPHB4

/A
GDP GTP

KHE
TA

o

--------

Pyogenic granuloma

VEGF

¥

VEGFR2

ANGPT-1
v M
TIE2Z/TEK| vivcm

Braln AVM

Proliferation, cell growth,

Vv
LM
KTS
CLOVES
M-CM (MCAP)
(PROS)
GLA

differentiation, angiogenesis

z
/

Van Damme A, Am J Clin Dermatol 2020



Les MVC Capillaires

Diagnostic clinique
« Taches de vin » plane, asymétrique

Rosée, rouge, violette => Préjudice esthétique
Froid
Des la naissance -> Palit avec I'age sans régresser




Les MVC Capillaires

ATTENTION A LA MAV DEBUTANTE

Faux « angiome plan »

Chaud a la palpation
Douloureux

Révélant une MAV quiescente




Les MVC Capillaires

ATTENTION : MC en zone V1

Rechercher Glaucome > bilan ophtalmo
Atteinte Neuroméningée > IRM

= Triade de STURGE-WEBER-KRABBE



CLASSIFICATION

LES MVC VEINEUSES

LES MVC CAPILLAIRES
LES MIVC LYMPHATIQUES

LES MVC ARTERIO-VEINEUSES



Les MVC Lymphatiques

Les plus volumineux ¢
« Lymphangiome »

e Mutation activatrice
de PIK3CA



Les MVC Lymphatiques

Masses polykystiques

Poussées inflammatoires

» Déclenchées par les infections de I’enfant
» Spheére ORL +++




Les MVC Lymphatiques

e Formes tronculaires = Lymphoedeme primaire

e Formes extra tronculaires =
e F microkystique ou vésiculeuse (7 %) <2cm3

- Plaque cutanée ou muqueuse avec vésicules mal limitée

* F macrokystique ou tissulaire ( > 50 %) >2 cm3

- Tuméfaction molle, mobile et rénitente bien limitée

e F mixte (44 %)



Les MVC Lymphatiques

Imagerie : 2 examens clefs @

1. Echographie — Doppler

Kystes lymphatiques
¥ Fluxlent




Les MVC Lymphatiques

Imagerie : 2 examens clefs @

Masse Polykystique

Hypersignal T2
Pas de rehaussement
en gado




CLASSIFICATION

LES MVC VEINEUSES

LES MVC CAPILLAIRES
LES MVC LYMPHATIQUES

LES MIVC ARTERIO-VEINEUSES



Les MVC Artério-veineuses

Les plus graves

Communication anormale
d’une ou plusieurs arteres
afférentes avec

une ou plusieurs veines de

drainage
soit via un lit capillaire embryonnaire dysplasique (Nidus)
soit de maniere direct (FAV)




Les MVC Artério-veineuses

e Classification de YAKES

Type llIA

Direct AVF Aneurysmal vein where
nidus resides in vein wall
with single outflow vein

Type IlIB

Typical AVM nidus Type llla with multiple
outflow veins

Type IIB Type IV

AVM nidus shunting '
into aneurysmal vein Tissue infiltrative AVM

Yakes classification of AVMs

Uterine Arteriovenous Malformation: Van Trung Hoang' ("), Hoang Anh Thi Van', Cong Thao Trinh?,

A Pictorial Review of Diagnosis and Ngoc Trinh Thi Pham?, Chinh !-Iuynh‘, To Nguyen Ha*, Phuong Hai Huynh®,
Manacement DOl 10.1177/15266028211025022 Hoang Quan Nguyené, Uyen Giao Vo', and Thanh Thao Nguyen®




Les MVC Artério-veineuses

e Mutation activatrice de MAP2K1

VEGF
ANGPT-1
CM-AVM2 * + VM
CClA__|EPHBA VEGFR2 TIE2/TEK| vMCMm

--------------------------------------------------------------

“
1 b 0
VYMm
Braln AVM LM
Pyogenic granuloma KTS
CLOVES
KHE M-CM (MCAP)
TA (PROS)
GLA

z
/

GTP

Proliferation, cell growth,
differentiation, angiogenesis Van Damme A, Am J Clin Dermatol 2020



Les MVC Artério-veineuses

Lésion rouge, chaude, pulsatile @
Thrill + souffle = flux turbulent

Hypertrophie des veines de drainage




Les MVC Artério-veineuses

4 stades d’évolution

> Traumatisme
- Facteurs aggravants

> Poussée hormonale




Les MVC Artério-veineuses

1¢" Stade : Quiescente

= asymptomatique




Les MVC Artério-veineuses

2¢me Gtade : Expansion @
= douleurs, saighements

> Risque HEMORRAGIQUE +++




Les MVC Artério-veineuses

3eme Gtade : Destruction

= ulcérations, nécrose




Les MVC Artério-veineuses

4¢me Stade : Insuffisance cardiaque @

v

BOMBES a
retardement




Les MVC Artério-veineuses

Imagerie : 2 examens clefs @

1. Echographie — Doppler

Lésion vasculaire
Flux rapide
Fistules AV




Les MVC Artério-veineuses

Imagerie : 2 examens clefs @

2. Angio IRM

Bilan d’extension

Bilan pré
thérapeutique
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Résumeé

Malformation congénitale des vaisseaux

Flux Lent
Veineux
Lymphatique
Capillaire

Flux Rapide
MAV

2 examens clefs : Echo-doppler = flux
IRM = extension

(Aix Marseille
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