Patiente de 43 ans, adressée pour bilan d’une douleur abdominale aigué spontanée

infiltration spontanément hyperdense
: Hémorétropéritoine des espaces
cellulo-graisseux du rétropéritoine
médian

Sans hémopéritoine %



Rupture spontanée de la paroi postérieure de I'artere
.iliaque ext G; infiltration sanguine massive du compartiment
paramédian droit du rétropéritoine, qui noie le corps du psoas droit




Dissection artere iliaque
commune G, étendue a
I’artere iliaque ext G




Fistule artério-veineuse ilio-cave




Au total,

Hémorétropéritoine sur rupture spontanée de la paroi postérieure de

I’artere iliaque ext G

*Multiples anomalies vasculaires

-

un tel tableau de rupture spontanée d'une artéere de gros calibre chez

un sujet jeune doit faire évoquer une fragilité anormale des parois

vasculaires, en particulier un syndrome d'Ehlers-Danlos

vasculaire (type IV ou syndrome de Sock-Barabas )




les manifestation cutanées et
articulaires sont souvent
mineures dans le syndrome de
Ehlers-Danlos vasculaire

Syndrome Ehlers-Danlos
vasculaire



Le syndrome d'Ehlers — Danlos vasculaire (type V)

Pathologie héréditaire du tissu conjonctif
Mutation du géne COL3A1 codant pour le (pro)-collagene de

type lll

Transmission héréditaire dominante

Prédisposant a un risque élevé de complications artérielles

,absent dans les autres types de SED

Prévalence : 1/100.000 — 1/250.000



physiopathologie

* Transmission héréditaire dominante
e Mutation du gene COL3A1 codant pour le (pro)-collagéne de type Il
* Taux de néomutation élevé (50%), nombreux cas sporadiques.
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clinique

Classification des syndromes d'Ehlers-Danlos

Ancienne dénomination Transmission OMAIM

Gravis (type ) AD 130000
Mitis (type Il AD 130010

Classique 606 408
lypermobile Hypermobile (type 1) 130020
Vasculaire Artériel-ecchymotique (type V) 130050

Cyphoscoliotique Oculo-scoliotique (type Vi) 225400

Arthrochalasigue Arthrochalasis multiplex congenita (type VILA/B)

Dermatosparaxis Dermatosparaxis (type VIIC) 225410
Autres formes Ehlers-Danlos lie a I'X (type V) 305200
Périodontal (type VIII) 130080
EDS avec céficit en fibronectine (type X) [ 225310
syndrome hypermobile familial {type XI) 147900
Forme progéroide 130070

Perdu J, Boutouyrie P, Lahlou-laforét K et al. Syndrome d’Ehlers-Danlos vasculaire. Presse Med
2006,35:1864-75.




Syndrome Ehlers-Danlos vasculaire Perdu J, Boutouyrie P, Lahlou-laforét K et a

Syndrome d’Ehlers-Danlos vasculaire.
Presse Med 2006,;35:1864-75.

Diagnostic a évoquer devant la présence de 2 des 6 signes suivants:

Peau fine, transparente
Ecchymoses extensives.
Rupture artérielle.

Rupture ou fragilité digestive.
Rupture utérine.

Facies caractéristique (visage sérieux, yeux cernés proéminents et

nez pinceé).




Complications:
Perforations digestives.

Ruptures vasculaires
(anévrisme, dissection ou

nécrose pariétale) pouvant

atteindre tous les vaisseaux.

Confirmation diagnostique:

Mise en évidence du gene

muté (résultat en 3 a 6 mois).




TABLEAU I
Criteres de Villefranche-sur-Mer (1997)

Critéres majeurs Critéres mineurs

Peau fine, translucide Acrogérie

Rupture ou fragilité artérielle Hyperlaxité des petites articulations
Rupture ou fragilité digestive Eupture tendineuse ou musculzire
Rupture ou fragilité utérine Pied-bot en varus éguin
Ecchymoses extensives Varices de développement précoce

Morphotype facial caractéristique Fistule artérioveineuse carotido-caverneuse
Pneumo- ou hémopneumaothoray
Rétraction gingivale
Ehlers-Danlos vasculaire dans |a iamille
Mort subite inexpliquée chez un parent proche

En présence d au moirs deux criténres majewrs, le diagnostic de syndrome d'Ehlers-Danlos vasculaire
est lortement suspecté et doit &re confirme par 'efude moléoulaine.

Source: Beighton P De Paepe A, Steinmann B, Tsipouras P Wenstrup R|. Ehlers-Danlas syndromes:
revised nosology, Villelranche, 1997, Am | Med Genet. 19%98; 7¥: 317




Aspects morphotypiques
rencontrés au cours

du Syndrome d'Ehlers-Danlos
vasculaire

orphotype facial acrogérique

Manifestations cutanées et articulaires rencontrées au cours du Syndrome
d’Ehlers-Danlos vasculaire

Perdu J et al. Syndrome d’Ehlers-Danlos
vasculaire. Presse Med 2006



Complications SED vasculaire

e age moyen de survenue de la premiere complication

majeure est de 23,5 ans (Lenfance est habituellement épargnée).

* premiere complication =
46 % complication artérielle
19 % perforation intestinale

5 % rupture d’organe plein (rein, foie ou rate)

* Chaque complication est grevée d’'une mortalité de 12 %.



Complications SED vasculaire

* mortalité globale des complications vasculaires de 30 a2 63 %
(selon les séries chirurgicales)

 mortalité préopératoire

* 38% ayant survécu a une premiere complication ont un deuxieme

épisode majeur



Répartitions topographiques des complications artérielles
chez 127 patients

-

ABLEAU II1I Artires tomplicatians, n (%)
Complications vasculaires chez 112 patients atteints de syndrome | ... 57
d’Ehlers-Danlos vasculaire® S 'q‘f;f

A
Patients, n (%) am prieat 3 (0
Anévrysmes artériels (12 aortiques) 54 (48) 1:r =

reesp B i)
I'fln:-.'..a..‘-q*s 4 (3] ]
Thamx 22017

Ruptures artérielles sans anévrysme 42 (38

Fistules carotidocaverneuses 27 (24 Abdomen 6 (13)
Mon préosd LA

)
)
Hématomes 21(19) Tota 58 (4)
)
)

Al L[.ILU.'_‘LI_LILLIJLI_‘LL.LLELI.ILI.I.I i ]

Hemorragies peroperatoires 18(17 o e
. . - . ) Anllaine 221
Dissections artérielles (12 aortiques) 14 (13 ——— o
. Tita 022

Ruptures anévrysmales 10 (9) — : —
Faux anévrysmes 6 (6) by 2 )
Hipatique 5[]
Fistules artérioveineuses 3(3) e e

Anévrysmes coronaires 21(2) inses b

Mg préxss i 1)

InFa
Arteres des membres inférieurs

ingues

e

i

B A I B oSS B

Poplinges
Al

Mon précemsd
Teta

.

Perdu J et al. Syndrome d’Ehlers-Danlos vasculaire. Presse Med _
2006 'I' "': ':"'."n.'."iu"":.'.' _'.'._' MG 2rbee mdsenitigue SUpSIcinG;

itz b hio-cephaligue

AEs. BTN 0 hieers; FOC; Sslide CassdidGe s e




Results

Vascular

abnormalities
n=83

Head and neck 16
Aortic

Pulmonary

Visceral

lliac

Femoropopliteal

Fig. 1—Spactrum and distnbution of vascular findings in Ehlers-Danlos syndrome: total of 83 abnormal vascular
findings including ectasia, aneurysm, dissection, and occlusion. DTA = descending thoracic aorta, IMA = infenor

mesantenc artery, 3FA = supanor femoral artery, SMA = supenor mesenterc artary.




Patients : 45/77 (58,4%)
Patients avec lésions : 64,4 % - 2,62 |ésions par patient

Patients : 76/77 (98,7%)
Patients avec lésion : 61,8 % - 2,65 lésions
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Syndrome d’Ehlers Danlos vasculaire/ prévalence et

évolutivité des lésions artérielles en TDM et IRM, S.STROER,
JFR 2013
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Patients: 74/77 (96,1%)
Patients avec lésions : 43,2 %-2,9 |ésions

35,5% uf__,.--"'




Analyse sémiologique
Classification des lesions arterielles :

*Dissection (flap, 2 chenaux)

Augmentation de calibre :

*Ectasie : calibre vasculaire entre 1,5 et 2 fois le calibre de
référence du vaisseau analysé

» Anévrysme : calibre vasculaire supérieur a 2 fois le calibre de

référence Syndrome d’Ehlers Danlos vasculaire/ prévalence et
évolutivité des lésions artérielles en TDM et IRM,
S.STROER, JFR 2013




Classification des lésions artérielles .

Diminution de calibre :

»Sténose : calibre vasculaire Iésionnel inférieur a 0,5 fois le calibre de référence
(sténose > 50 %)

> Occlusion

» Analyse lésionnelle par segment vasculaire:
Pour chaque segment peuvent étre associées les 3 lésions élémentaires(

dissection , augmentation et diminution de calibre).




Exemple 1:

-Dissection a.iliaque commune G éténdue a
'a.iliaque externe P
-calibre artériel respecté ‘
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Syndrome d’Ehlers Danlos vasculaire/ prévalence et
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Syndrome d’Ehlers Danlos vasculaire/ prévalence et
évolutivité des lésions artérielles en TDM et IRM, S.STROER,
JFR 2013







Bulles de pneumopéritoine.
TDM 16.01.2011 — Perforation sigmoidienne.

— Colectomie avec rétablissement de
continuité de colostomie gauche de
protection.













TDM 29.01.2011 Développement de multiples

anévrismes des arteres






TDM 29.01.2011

Organisation de multiples
collections péritonéales.




Diagnostic sous-jacent?

Reprise
chirurgicale
mais déces de
la patiente au
bloc opératoire.

Diagnostic de
syndrome

d’Ehlers Danlos
vasculaire.
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