A Femme de 77 ans
A Bilan échographique de taches cutanées bleutées présentes depuis plusieurs
années

A Nodules sous cutanés fermes a la palpation, indolores
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A Lésions hétérogenes
hyperéchogenebien limitées

A Lacs vasculaires inttésionnels

A Compressibles, permettant le
remplissage

A Alimentées par une artériole



AngicIRM
cérébrale

Sous et sustentoriels
1\ A Saignement intra
|ésionnel récent en frontal

gauche



Au total :

Femme de 77 ans
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Nodules sousutanés fermes et indolores a la palpation

Bilan échographique : malformations vasculaires associées a des angiomes hépatique

BilanIRM encéphaliguecavernomesous et sugentorielsdisséminés

> « BlueRubberBlebNevusSyndronm




ll. caracteres géneraux

A Initialement décrit en 1860 paBascoyneX .

A X &aéy KénEmynBparBeanen 1958 : description destumeurs
cutanées»

A Rare :1/14 000,sexratio = 1

A Transmissiomutosomique dominante

A MalformationsVEINe U SE Multi-organes

- Peau

- Intestin gréle colon distal
- Cerveau

- Foie

- Poumon

- Muscles squelettiques, etc.




l1l. Clinique

A Antécédentfamiliaux++

A Interrogatoire:

- Méléna, rectorragie

- Constipation chronique, syndrome occlusif (saignement chronique, volvulus,
invagination)
A Examen physique

- Tachesutanées bleutées




lll. Clinique

A Manifestations cutanées et muscuisquelettiques:

- Diagnostiquées a la naissance/dans les premieres années de vie
- Localisation et infiltration des tissus sgasents variablesjambes tronc, etc.
- Typiquement :

M GI<BEn S

b doutons» bleus

''''''

bfermesa la palpation
M bdouloureux
M Y2YONBE OF NAI of

- Histologie: dysplasieveineuse,

endothéliumplat (1 seule couche cellulaire),

cellules musculairessses déficientes



I1l. Clinigue

A Manifestations gastreintestinales:

- Présentes chetousles patients
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- Localisation la plus fréquente : intestinéled Y A & | GG SA Y
tractus digestif possible ++)

- Saignementsligestifs :
M KSYIFiSYs§asSs YSESylr> NBOU2NNI IASaE
M FYSYAS OKNRYAI dzS

Syndrome occlusif forme pédiculéeNB & LJ2 vy & | iovhg®atiGhnezsfisale

aigué

A Autres manifestations cérébrales, hépatiques, poumongtropéritoinex O dzdzN.E

néoplasies (médulloblastome, LLC, carcinome a cellules rénales, carcinome a cellu

sguameuses), etc.



A Manifestations cutanées et muscuiequelettiques:

- Echographie
M OF NJ ©eni$diIux vasculaire (intérét dbopple)
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V. Imagerie

b t S a A dofgudées|afsdziNgux ‘
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- IRM: caractéristiques demalformations veineuses //\\/\

M NI K I dzinter$Sey s yemps veineux (intérét deyiolRM
dynamique volumiqug
Hpasde «flow voids»

bthrombi et phlébolithesen hyposignal FrT2FS
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V. Imagerie

A Manifestations gastreintestinales:

- Endoscopie digestive haute dlasse

SensibldJ2 dzNJ f Sa LISGA G
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M 9YESHRY aSyaaof S ilédd dizkletidg&gunuinS a A 2 v &

évaluation du rehaussement lésionnel (périphérique puis homogéngéisation)

M 9 I t dzZlcampl2afionRwlkulus, infarctusnvagination prolapsus

rectal

MHPhlébolithesntra-lésionnels ! , Sl




- IRM:
M 9 G t dzI 4 A hépatiBRuSTepléhiGuasit Biyopéritonéales
M LA2¢mM Kk Ke&LISNXH

M wSKI dza & S Y Sghidh, canyfippey 8 S




V. Imagerie

«Onceuponl G A X

- Opacification digestivédbarytée:
{SYaArofsS LRdzNJ ft SAFE SXX2ya RS ftQAyGSadaAa

— 4 A Multiples défauts de remplissagmlypoides=

malformations veineuses

A Pas de différenciation entre lésion vasculaire et

autres types de polypes



V. Traitement

A Médical:
- Anti-angiogéniques CS, BB, IFN Sirolimu® a faibles
doses
- Traitement endoscopiquesclérothérapiglauromacrogol
- Supports transfusionnels

A Chirurgical Résectiordes malformations veineuses

- Indications : saignements digestifs chroniques et/ou severes

- Améliore la qualité de vie des patients

gation at the bottom of lesion for interruption of blood supply. B: A technique of bowel

nalformations.




