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Malformation vasculaire
Formation congénitale anormale de vaisseaux sanguins, bordée de 
cellules endothéliales avec turnover normal

Dysplasie (≠ hyperplasie - tumeur vasculaire)

Prévalence de ~1% 

Gupta A, Clin Plastic Surg 2011
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Définitions

Classification ISSVA

Approche diagnostique de la malformation veineuse (VASCERN)

Traitements systémiques spécifiques

Equipe multidisciplinaire

Objectifs



Définitions
«ANGIOME» – just say no !

Hémangiome caverneux  malformation veineuse

Anomalie EXTRATRONCULAIRE 
Stade précoce de l’embriogénèse -> cluster de tissu vasculaire amorphe ne 
concernant pas les troncs vasculaires

Anomalie TRONCULAIRE
Stade tardif de l’embriogénèse, sur les vaisseaux déjà formés

Vaisseau supplémentaire ; aplasie ; anévrisme ; avalvulie



www.issva.org

http://www.issva.org/
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Microkystique vs. Macrokystique (>1cm)



Malformation lymphatique simple
Tuméfaction incolore, non compressible, non fluctuante selon la position / Valsalva 
Vésicules cutanées ou peau sp

Complications:

1. Hémorragie

2. Tuméfaction aiguë (para)-infectieuse

3. Compression des voies aériennes (naissance)

Laroche JP, JMV 2017 





Malformation lymphatique simple
Traitement si symptomatique

1. Sclérothérapie
- Doxycycline

- Bléomycine (microkystique)

- Sodium Tetradecyl Sulfate (Thrombovar)

- Picibanil (OK-432)

2. Chirurgie

3. Traitement systémique (inhibiteur mTOR)

4. Laser (surface)

5. Laser (endovasculaire)
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https://vascern.eu/









Lacis veineux anéchogènes en amas (CAVE thrombose)
Dépressibles
Flux lents si compression
Phlébolithes

Bilan:
- veines de drainage
- anatomie vasculaire locale / du membre
- Dépistage 4 membres + cou (F)

Sensibilité limitée par la profondeur / la taille de la lésion
Très explorateur-dépendant
En général insuffisant pour planifier le ttt

MV veineuses – écho-Doppler





Leavens J, Dermatol Onl J 2019



1 grande MV + multiples MV circonscrites

«Rubbery»

Extrémités / GI > muscle > organique > os /CNS

AF négative

± asymptomatique

Atteinte gastro-intestinale (bouche  anus)
 Spoliation chronique / hémorragie aiguë

 Intussiception / volvulus

Blue rubber bleb nevus (BRBN) syndrome

Ballieux F, Handbook of Clinical Neurology 2015 ; Zhong M, Austin J Dermatol 2016



Formes familiales



Petites MV diffuses, souvent en plaques

Palpables, hyperkératosiques, «pavés»

Douloureuses

Absence d’atteinte mucosale

Génétique: mutation de glomuline (aut. dominant)

Ttt chirurgical (≠ compression)

Malformations glomu-veineuses

Schopp JG, 2009





Formes syndromiques

Horbach SE, BJOG 2017



PIK3CA Related Overgrowth Syndromes (PROS)

Syndrome de KLIPPEL-TRENAUNAY

malformation capillaire + veineuse / lymphatique + hypertrophie

- Dépister la coagulopathie

- Dépister la veine marginale latérale (Servelle)

- Gestion de la grossesse (MTEV + HPP)



Malformation veineuse - traitement
Traitement si symptomatique

1. Sclérothérapie
- Bléomycine
- Sodium Tetradecyl Sulfate (Thrombovar), polidocanol, aetoxysclérol
- polidocanol
- Ethanol

2. Antithrombotiques (ASA, anticoagulants)

3. Compression

4. Chirurgie

5. Laser (surface)

6. Laser (endovasculaire)

7. Traitement systémique (inhibiteur mTOR)



TRAITEMENTS SPECIFIQUES
MV à flux lents



AlSamkari H, JTH 2022

sirolimus

alpelisib

MVv sporadiques

BRBN Syndrome

MV cutanéo-muqueux 
multiples

MV lymphatiques

Cowden

Protée

PROS MVv sporadiques

miansertib



Adams DM, Pediatrics 2016

85%

12%
3%

Réponse partielle Progression Stabilité



Geeurickx M, J Vasc Surg Venous Lymphat Disord 2021
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Geeurickx M, J Vasc Surg Venous Lymphat Disord 2021
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32% mucosite orale (aphtose)

17% dyslipidémie

12% leucopénie

10% symptômes digestifs (nausées-diarrhées)

8% rash-eczema

6% complication infectieuse

Céphalées

Sirolimus - tolérance

Freixo C, J Vasc Surg 2020



• Off-label  évaluation multidisciplinaire + demande assécurologique

• Malformations vasculaires à flux lent

• Malformations complexes
• Ex: anomalie lymphatique généralisée

• Echec de traitement classique
• Ex: MV veineuses étendues d’un membre

• MV et traitement classique risqués
• Ex: MV lymphatiques ORL

Suivi intensif (1-3-6-9-12 mois)

Sirolimus – indication



Consultation multidisciplinaire MV - HUG

Consultation multidisciplinaire reconnue par l’International Society for the Study of Vascular Anomalies (2022)
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Challenge des maladies rares

Terminologie à uniformiser («hémangiome»)

Clinique + US-Doppler +/- IRM +/- biopsie

Evaluation multidisciplinaire pour diagnostic et prise en charge

Révolution des traitements spécifiques

- sirolimus

- alpelisib

- MAV -> thalidomide / trametinib (anti-MEK)

Malformations vasculaires


