F, 73 ans Hospitalisée initialement pour une decompensation cardiaque chez
une patiente porteuse d'une maladie de Rendu-Osler (Weber) Quelles sont les
principales anomalies objectivées sur le scanner multiphasique de I'étage sus-
mesocolique

Laureline .Simon_(IHN)-



Dilatation des veines sus-hépatiques

Opacifiées des le temps artériel (retour veineux précoce)

"

Dilatation majeure de l'artére hépatique et

de ses branches

Volumineux anévrisme partiellement thrombosé
avec calcifications périphériques , développé a partir de la
branche droite de | 6art re




Multiples télangiectasies et macronodules de régénération
e, TE

artere hépatique



Atteinte hépatique dans la maladie de Rendu-Osler

Teélangiectasie hemorragique héréditaire
Transmission autosomique dominante

Teélangiectasies et MAV cutanées /
muqueuses / viscérales

Duffau P, et al. Maladie de Rendu-Osler. Rev Med
Interne (2013),
http://dx.doi.org/10.1016/j.revmed.2013.02.022



Télangiectasie hemorragique
heréditaire

Diagnostic : 4 criteres de Curacao :

-épistaxis spontanées et récidivantes,
-télangiectasies cutanées et mugueuse buccale

- atteintes viscérales : foie , cerveau, moelle
épiniere

-caractere familial. hérédité autosomique
dominante

Atteinte hépatique : > 70 % des patients.




Critéres [{i;:.gnmr'tqm:s selon la conférence de consensus de

Curacao | 1].

1. Epistaxis Spontanées, récurrentes

2. Telangiectasies Multiples, sites
caracteristiques :
levres, cavite orale, doigts, nez

3. Lesions viscérales Telles que :

- MAV pulmonaire

- Telangiectasies
gastrointestinales

(avec ou sans hemorragie)
- FAV hepatiques

- MAV cerebrales

- MAV medullaires

4. Histoire familiale Apparente au premier degre
a un porteur de la maladie,
dafinie selon les mémes criteres

Le diagnostic de la maladie de Rendu-Osler est :
certain si 3 criteres sont presents

possible ou suspecte si 2 criteres sont presents
improbable s'il y a moins de 2 criteres présents




Atteinte hépatique (MRO)

A Shunts intra-hépatiques :

I Shunts artério-portes (a.hépatique/v.porte)
I Shunts artério-veineux (a.hépatique/v.hépatique)

I Shunts porto-veineux (v.porte/v.hépatique) l
’s'
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A Anomalies de perfusion :

I Rehaussement hétérogene du foie



A Tumeurs ou pseudo-tumeurs :

I Macronodules de régénération

i Hyperplasie focale et nodulaire (HNF-like)

I Angiomes hépatiques

A Télangiectasies et masses vasculaires
confluentes

A cholangite ischémique et abcés hépatiques %

Shunts artério-veineux diminuent le débit artériel
des voies biliaires ( hémodétournement)  ->
Cholangite ischémique)



