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Published: August 2020 I’hémangiomatose miliaire ou les 1ésions cutanées sont particulierement

nombreuses impliquant des viscéres. Le plus souvent, les hémangiomes
infantiles surviennent sont cutanés, sous cutané plus rarement ou
mixtes. Leur taille est trés variable, allant de quelques millimetres (“téte
d'épingle™) a plusieurs centimeters. Les hémangiomes peuvent étre
présents & la naissance, mais ils apparaissent le plus souvent au cours
des premiéres semaines de la vie d'un enfant .Le diagnostic repose sur
I'examen clinique et la biopsie n'est pas nécessaire, sauf en cas de
Iésions sous-cutanées. Le risque de développer des hémangiomes
hépatiques augmente avec le nombre d'’hémangiomes cutanés, mais
aussi chez les nourrissons présentant des hémangiomes segmentaires de
grande taille. Les hémangiomes hépatiques peuvent étre
asymptomatiques, mais ils peuvent avoir des complications
potentielles. 1l est donc recommandé de réaliser une échographie
hépatique en présence de cing hémangiomes cutanés ou plus et / ou
hépatomégalie.
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Introduction:-

L'hémangiomatose néonatale diffuse (DNH) ou hémangiomatose miliaire est une maladie rare potentiellement
mortelle (1, 2,3), qui se présente au cours de la période néonatale, associant des hémangiomes cutanés et
viscéraux(4), pouvant concerner tous les organes, mais I’atteinte hépatique reste la plus fréquente.

Nous rapportons le cas d’une hémangiomatose miliaire découverte a la naissance chez un nouveau-né prématuré de
sexe masculin.

Observation:-

11 s’agit d’un nouveau-né de sexe masculin, &gé de 20 jours, admis pour la prise en charge de petites tumeurs rouges
disséminées sur ’ensemble du revétement cutané, et évoluant depuis la naissance. N¢ par voie basse d’une grossesse
monofcetale menée a 36 semaines d’aménorrhées bien suivie chez une mere agée de 27 ans, deuxiéme geste, sans
antécédent particulier et sans notion de consanguinité. Les suites de couches étaient simples. Son poids a la
naissance était de 1600g. A 1’examen, I’enfant était hypotrophe avec un poids de 2000g et en bon état général. On
notait de petites tumeurs rouges, avec des bordures nettes, une surface mamelonnée et tendue, une consistance
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ferme, de taille variant de quelques millimetres & 2 centimétres (Fig. 1 a et b). Ces lésions siégeaient sur I’ensemble
du corps y compris les paumes et plantes, et sur les Iévres. L’examen abdominale n’a pas retrouvé d’hépatomégalie
I’examen neurologique cardiovasculaire et pleuro-pulmonaire étaient sans particularités.

Un bilan initial a été réalisé fait d’échographie abdominale ayant montré la présence de lésions pouvant étre en
rapport avec des hémangiomes hépatiques complété par un angioscannaire ayant confirmé la présence
d’hémangiomes hépatiques diffus avec shunt intra-hépatique artério-veineux et veineux-veineux, une échographie
trans-thoracique a été réalisé revenue sans particularité, le bilan biologique a objectivé une augmentation du taux des
enzymes hépatiques.

Le nouveau-né a été mis sous corticothérapie et sous bétabloquant avec une réponse favorable au traitement avec
régression importante des Iésions a 6 mois de traitement sans 1’installation de complications.

i

o’

Figure 1 a et b:- Images montrant I’aspect des 1ésions a ’admission .
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Discussion:-

L'hémangiomatose néonatale diffuse (DNH) est une entité rare associant des hémangiomes cutanés et viscéraux (4).
Sa présentation clinique est trés variable, et dépend de 1’emplacement des hémangiomes, de leurs tailles et leurs
réponses aux traitements. Il s’agit de petits hémangiomes congénitaux & surface bombée de quelques millimétres a
quelques centimétres de diamétre, qui peuvent étre peu nombreux, ou au contraire profus, touchant 1’ensemble du
revétement cutané (5). Il n’existe aucun consensus sur le nombre minimum d’hémangiomes, mais la plupart des
auteurs s’accordent a dire que le diagnostic d’hémangiomatose peut étre retenu a partir de cing Iésions cutanées (6).

La DNH a été décrite pour la premiére fois en 1878 par Ramdohr chez un enfant atteint de multiples hémangiomes
cutanés, pulmonaires, rénaux et maxillaires .De 1891 a 1899, deux cas similaires ont été décrits .En 1914, Falkowski
a signalé pour la premiére fois l'apparition d'une insuffisance cardiaque chez un nourrisson atteint
d’hémangiomatose miliaire .Puis cette association a été reprise en 1929 par Jaffe , par Taylor et Moore en 1933 et
par Snyder et Doan en 1944 . (7)

Plusieurs facteurs de prédisposition ont été isolés : le sexe féminin (3/1), I’origine caucasienne(8), le petit poids de
naissance et la prématurité, toutefois ces deux derniers facteurs sont étroitement liés et c’est surtout le poids de
naissance qui semble le facteur le plus significatif (9) comme c’est le cas pour notre patient né prématuré et ayant un
faible poids de naissance, enfin un geste prénatal invasif ou non (10,11).

Une étude récente rapporte une fréquence de 2,5% d’hémangiomatose sur 1 265 enfants porteurs d’hémangiomes
cutanés (La fréguence estimée des hémangiomes cutanés infantiles est de 4 & 10 % des nourrissons) (10). La forme
viscérale grave est cependant trés rare.

Outre la peau, dans laquelle les hémangiomes peuvent se compter par centaines, le foie, le systéme nerveux central
et le systeme gastro-intestinal sont les plus fréquemment touchés ; cependant, n'importe quel organe peut étre
implique.

Selon la plupart des auteurs, le risque d’hémangiome hépatique augmente avec le nombre d’hémangiomes cutanés,
mais également lorsque le nourrisson présente un hémangiome segmentaire de grande taille (12). Cliniquement les
hémangiomes hépatiques sont plus fréquents dans le lobe droit du foie que dans le lobe gauche et sont souvent
asymptomatiques, mais peuvent également se compliquer. Il est donc recommandé de faire une échographie
hépatique en présence de cing ou plus hémangiomes cutanés et/ou d’une hépatomégalie (12,13) L’IRM est indiquée
dans de rares cas, lorsque 1’aspect échographique est atypique, ou bien si les 1ésions sont trés étendues ou a haut-
débit (12,13).

Chez notre malade 1’échographie abdominale ainsi que 1’angioscanner adominale ont mis en évidence la présence
d’hémangiomes hépatiques.

Le tractus gastro-intestinal est la seconde localisation par ordre de fréquence. Le risque est essentiellement
hémorragique, parfois sous forme de saignements occultes.

L’atteinte respiratoire peut entrainer une obstruction des voies aériennes avec un risque vital ou fonctionnel
.Cependant I'implication du larynx et des cordes vocales dans la DNH est relativement peu fréquente. Dans une
étude récente portant sur 25 cas signalés, une atteinte du larynx ou des cordes vocales n'a été constatée que chez 3
patients. La visualisation directe des structures laryngotrachéales ne semble justifiée que lorsque le stridor ou
I'enrouement sont cliniqguement évident.

L’atteinte du systéme nerveux central est exceptionnelle, mais il y a un risque hémorragique pouvant se traduire par
des céphalées ou convulsions, et parfois une hydrocéphalie avec hypertension intracranienne indiquant la réalisation
d’une imagerie.

L’atteinte oculaire (hémangiomes palpébraux, orbitaires, iriens, rétiniens) est également possible avec un risque

d’amblyopie anisométropique (par astigmatisme et/ou myopie), de dystopie (par pression et déplacement du globe
ou par développement anormal de 1’orbite), de glaucome ou d’hémorragie rétinienne.
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Les causes de décés les plus fréquentes sont I'insuffisance cardiaque congestive et la décompensation cardiaque due
a un shunt important du flux sanguin vers les hémangiomes(14). Les hémorragies gastro-intestinales, et I'némorragie
intracrinienne, I’insuffisance hépatique et la coagulopathie de consommation (15). Avec un taux de mortalité
significative variant de 56% a 95% (1) et intéressant essentiellement la forme diffuse.

La régression spontanée des Iésions cutanées et viscérales est la regle. Cependant, elles peuvent continuer a
apparaitre sur une période plus longue que les hémangiomes banals, parfois jusqu’a I’age de 18 mois. Le traitement
est donc limité aux formes d’hémangiomatoses compliquées,

La corticothérapie générale reste le traitement de premiére ligne des hémangiomes compliqués ayant un
retentissement fonctionnel ou vital. Les posologies varient de 2 a 4 mg/kg/jour d’équivalent prednisone pendant 4 a
12 semaines avant de commencer une décroissance progressive (15). Il est souhaitable de commencer le traitement
précocement pendant la phase de croissance du ou des hémangiomes. La surveillance cardiovasculaire doit étre
d’autant plus étroite qu’il y a un hémangiome hépatique associé, en raison du risque d’insuffisance cardiaque. Le
mécanisme par lequel Les stéroides induisent une régression de la taille et le degré de dérivation
intrahémangiomateuse n'est pas clair. Il a été suggéré que les vaisseaux sanguins proliférants sont sensibilisés aux
vasoconstricteurs circulants par les stéroides (16,17).

Bien que les corticoides soient considérés comme le traitement de premiere ligne (1,18), il est connu qu’ils inhibent
la voie de la cyclo-oxygénase et de la lipo-oxygénase, avec l'absence de synthése de prostaglandines qui en résulte,
principalement la PGE2, stimulant directement la production de mucus gastrique, provoquant une irritation gastrique
qui peut induire des saignements gastro-intestinaux (19). Léauté-Labréze et ses collaborateurs (20) ont utilisé le
propanolol pour réduire les hémangiomes graves avec d'excellents résultats (21) limitant ainsi ’utilisation de
corticoides (1,15). Le propanolol est un bétabloquant non sélectif qui induit l'apoptose des cellules endothéliales
dans les capillaires, diminue la pression intravasculaire des Iésions et bloque les facteurs de croissance vasculaire,
principalement le facteur de croissance endothéliale vasculaire et le facteur de croissance de base des fibroblastes.

En cas d’échec, d’autres options sont proposées tel que I’interféron alfa-2a ou 2b (15,22), en injection intra-
musculaire ou sous-cutanée. Son efficacité est bien documentée, mais assez lente. Les agents antiangiogéniques tel
que la vincristine et la cyoclophosphamides (15,23) représentent une altérnative intéressante en deuxiéme ligne
apres la corticothérapie systémique et le propanolol . En cas de thrombocytopénie et de saignement 1’aspirine et le
dipyridamole sont des compléments de traitement utiles.

Lorsque la taille des hémangiomes viscéraux ou les symptémes deviennent mortels et ne répondent pas a la thérapie,
la radiothérapie, I’embolisation artérielle par transcathétérisme , la résection chirurgicale ou la ligature des artéres
hépatiques ont été recommandées. (15)

D’autre thérapies ont été récemment utilisées tel que la cryothérapie et le laser et pourraient devenir le traitement de
choix a I’avenir.

Un traitement symptomatique peut également étre nécessaire. C’est le cas du traitement de 1’insuffisance cardiaque
(16,17).

Dans notre cas, les stéroides et le propranolol ont contribué a faire régresser les hémangiomes de fagon efficace.

Conclusion:-

Il existe une grande variabilité clinique et pronostique au sein de I’hémangiomatose miliaire, qui va de I’atteinte
hépatique multifocale asymptomatique aux formes digestives ou neurologiques redoutables d’ou I’importance de
rechercher une localisation viscérale chez tout enfant présentant des hémangiomes congénitaux profus car la prise en
charge et le pronostic en dépendent. Le bilan initial et le suivi sont essentiellement cliniques, les examens
complémentaires seront uniquement réalisés en présence de signes d’appel, Seule I’échographie hépatique peut se
discuter en premiére intention, car la présence d’atteinte hépatique justifie une surveillance cardiovasculaire étroite
.Le traitement repose essentiellement sur la corticothérapie et le propranolol qui entrainent une régression trés rapide
des lésions.
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