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

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

Sans hémopéritoine 

Waled ABOU ARAB(IHN) 



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



Dissection artère  iliaque 
commune G, étendue à 
l’artère iliaque ext G 



Fistule artério-veineuse ilio-cave 

Dysplasie artère rénale D 



Au total,  

Hémorétropéritoine sur rupture spontanée de la paroi postérieure de 

l’artère iliaque ext G 

 

•Multiples anomalies vasculaires 

 

un tel tableau de rupture spontanée d'une artère 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 ) 



Syndrome Ehlers-Danlos 
vasculaire 

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



Le syndrome  d'Ehlers – Danlos vasculaire (type IV) 

• Pathologie héréditaire du tissu conjonctif  

• Mutation du gène COL3A1 codant pour le (pro)-collagène de 

type III  

• Transmission héréditaire dominante  

• Prédisposant à un risque élevé de complications artérielles 

 ,absent dans les autres types de SED  

• Prévalence : 1/100.000 – 1/250.000  

 



physiopathologie 

• Transmission héréditaire dominante  

• Mutation du gène COL3A1 codant pour le (pro)-collagène de type III  

• Taux de néomutation élevé (50%), nombreux cas sporadiques. 

 

 





clinique 

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



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

 Peau fine, transparente 

Ecchymoses extensives. 

Rupture artérielle. 

Rupture ou fragilité digestive. 

Rupture utérine. 

Faciès caractéristique (visage sérieux, yeux cernés proéminents et 

nez pincé).  

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

Syndrome Ehlers-Danlos vasculaire 



Confirmation diagnostique: 

 Mise en évidence du gène 

muté (résultat en 3 à 6 mois). 

Complications: 

 Perforations digestives. 

 Ruptures vasculaires 

(anévrisme, dissection ou 

nécrose pariétale) pouvant 

atteindre tous les vaisseaux. 





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



• âge moyen de survenue de la première complication 

majeure est de 23,5 ans (L’enfance est habituellement épargnée).  

 

• première 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 



Complications SED vasculaire 

• mortalité globale des complications vasculaires  de 30 à 63 % 

(selon les séries chirurgicales) 

•  mortalité préopératoire  44 %  

• 38% ayant survécu à une première complication ont un deuxième 

épisode majeur  



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





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



Classification des lésions artérielles :  

•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 à 2 fois le calibre de 

référence  

 

Analyse sémiologique 

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 lésionnel inférieur à 0,5 fois le calibre de référence 

(sténose > 50 %)  

Occlusion  

 

 

Analyse lésionnelle par segment vasculaire: 

Pour chaque segment peuvent être associées les 3 lésions élémentaires( 

dissection , augmentation et diminution de calibre). 

 



Exemple 1: 
 
-Dissection a.iliaque commune G éténdue à 
l’a.iliaque externe  
-calibre artériel respecté 

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



Exemple 2: augmentation de calibre  Exemple 3: diminution de calibre  

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



Patiente de 33 ans, sans antécédent. 
Douleurs abdominales brutales le 16.01.2011, avec défense 

en FIG. 



TDM 16.01.2011 

Bulles de pneumopéritoine. 

 Perforation sigmoïdienne. 

 Colectomie avec rétablissement de 
continuité de colostomie gauche de 
protection. 





Le 27.01.2011 reprise chirurgicale pour perforation grêlique 
jéjunale (jéjunostomie). 



Le 29.01.2011, déglobulisation avec perte de 3 pts 
d’hémoglobine. 

Hyperthermie, abdomen tendu. 



TDM 29.01.2011 Développement de multiples 

anévrismes des artères 

splénique et hépatique. 





TDM 29.01.2011 Organisation de multiples 
collections péritonéales. 



Diagnostic sous-jacent? 

Reprise 
chirurgicale 
mais décès de 
la patiente au 
bloc opératoire. 

Diagnostic de 
syndrome 

d’Ehlers Danlos 

vasculaire. 
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