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Résumé

L'hémangiomatose néonatale est une maladie rare qui se manifeste généralement a la naissance ou pen-
dant la période néonatale. Lhémangiomatose néonatale diffuse touche au moins trois systémes organiques,
dont le foie avec ou sans hépatomégalie, le systéme digestif et le systéme nerveux central (SNC). Lhémangio-
matose miliaire est une affection rare qui peut toucher le SNC et entrainer des complications graves, et si trois
visceres ou plus sont touchés, elle devient dans ce cas diffuse. Une revue de la littérature n'a permis de mettre
en évidence que deux cas d'hémangiomatose miliaire diffuse avec atteinte cérébrale traités chirurgicalement.
Nous rapportons un cas d’hemangiomatose miliaire avec une atteinte hépatique sans hépatomégalie ayant
comme particularité son association a une hypothyroidie périphérique

Mots clés: hémangiomatose- nouveau né- hypothyroidie

Abstract

Neonatal hemangiomatosis is a rare disease that usually manifests at birth or during the neonatal period.
Diffuse neonatal hemangiomatosis affects at least three organ systems, including the liver with or without
hepatomegaly, the digestive system, and the central nervous system (CNS). Miliary hemangiomatosis is a rare
condition that can affect the CNS and lead to serious complications, and if three or more viscera are affected,
it becomes diffuse. A review of the literature revealed only two cases of diffuse miliary hemangiomatosis with
cerebral involvement treated surgically. We report a case of miliary hemangiomatosis with hepatic involve-

ment without hepatomegaly with the particularity of its association with peripheral hypothyroidism.
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Introduction

L'hémangiomatose correspond & | efflorescence de
5 ou 6, et jusqua plusieurs centaines d hémangiomes
infantiles. On a I'habitude de distinguer d'une part,
Ihémangiomatose bénigne oti 'on observe seulement
des lésions cutanées avec une évolution spontané-
ment favorable ; et d'autre part, I'hémangiomatose
miliaire ou les Iésions cutanées, particulierement nom-
breuses, sassocient & une atteinte viscérale [1]. Clest
une entité rare dont la gravité dépend du nombre, de
la localisation, de la taille et de la réponse aux traite-
ments de ces lésions. [2] Il existe une grande variabilité
clinique et pronostique au sein de 'némangiomatose
miliaire, qui va de I'hémangiomatose hépatique mul-
tifocale asymptomatique aux formes digestives ou
neurologiques redoutables.Nous rapportons un cas
d'hémangiomatose miliaire diffuse avec localisation
cutanée et hépatique associée a une hypothyroidie
périphérique chez un nourrisson.
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Observation

Il s'agit d'un nourrisson de 24 jours de sexe mas-
culin, sans antécédents particuliers et sans notion
de consanguinité, ayant deux fréres de 7 et 12 ans
en bonne santé apparente. Il est né par césarienne
pour utérus bicicatriciel, avec un poids de naissance
de 3600 grammes et une bonne adaptation a la vie
extrautérine. Il a été adressé en pédiatrie par un pé-
diatre de libre pratique pour la prise en charge d'un
ictére cutanéo-muqueux prolongé avec selles nor-
mocolorées et des hémangiomes cutanés multiples
apparues depuis neuf jours. A I'examen : on a noté
un discret ictére cutanéo-muqueux généralisé ainsi
que de petites tumeurs rouges disséminés sur le re-
vétement cutané de morphologie différente (figure
let 2), avec une surface mamelonnée et tendue, une
consistance ferme, des bordures nettes et de taille
différente allant de 2 a 30 mm de grand axe. Au ni-
veau de la main droite, il y avait une lésion de 6 mm
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de grand axe localisée au ni veau de la face anté-
rieure de la premiére phalange de lindex (figure 1).

Figure 1: multiples hémangiomes de taille différente

Figure 2: ictére cutanéo muqueux avec hémangiome
narine (avant traitement)

Au niveau de la face, il y avait une localisation a la base
de la narine droite. La plus grande formation siégeait
au niveau de la cuisse droite sous la forme d'un an-
giome tubéreux de 30 mm de grand axe (figure 3).

Figure 3: angiome tubéreux de la cuisse droite

Le reste de I'examen somatique était sans anoma-
lies en particulier pas d’hépatomégalie ni de macro-
glossie. Au bilan biologique : NFS normale (Hémoglo-
bine a14,3 g/dl, GB 10200 éléments /mm3, plagquettes
294000 éléments/mm3) avec élévation des enzymes
hépatiques sans insuffisance hépatocellulaire : ASAT/
ALAT = 70/23 Ul/l, Bil T = 342 umol/l, Bil C = 15
pmol/l (au-dessous du seuil de la photothérapie)
et TP = 94%. On a aussi découvert une hypothy-
roidie périphérique avec TSH a 66 pU/Il, et Ft4 a
24 uU/l. Certaines explorations radiologiques ont
été demandées. Ainsi, I'echographie abdominale
était en faveur d'une angiomatose hépatique sans
hépatomégalie. Par ailleurs I'échographie cardiaque
transthoracique et [‘échographie transfontanel-
laire étaient sans anomalies. Un ECBU a été réalisé
a l'admission avec culture négative. Le patient a été
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mis sous traitement hormonal substitutif : Lévo-
thyroxine a la dose de 10 gamma/kg/j auquel on a
associé une beta bloquant propranolol administré
progressivement avec une dose finale de 3 mg/kg/j,
et surveillance clinique et hormonal apres 15 jours.
La TSH de contréle était a 35 puis 15 pU/l. L'évo-
lution a été marquée par la disparition de lictére
(figure 1), avec une légére augmentation du vo-
lume de I'némangiome narinaire et une apparition
d'autre hémangiomes au début du traitement puis
une tendance vers la stabilité.

Discussion

L'hémangiomatose néonatale miliaire est une entité
rare associant des hémangiomes cutanés et vis-
céraux [3]. Sa présentation clinique est trés poly-
morphe et dépend de la taille et de I'emplacement
de ces hémangiomes. Il n'y a pas de consensus
pour le nombre minimum d’hémangiomes mais
les auteurs s'accordent sur l'existence d'au moins
cing hémangiomes pour parler d'hémangioma-
tose [4].Lhémangiomatose miliaire diffuse touche
au moins trois systémes organiques, dont le SNC.
Dans ces cas, des complications graves telles que
des hémorragies et une hydrocéphalie obstructive
peuvent se développer. Elle a été décrite pour la
premiere fois en 1878 par Ramdohr chez un enfant
atteint de multiples hémangiomes cutanés, pulmo-
naires, rénaux et maxillaires. De 1891 a 1899, deux
cas similaires ont été décrits. En 1914, Falkowski a
signalé pour la premiere fois lapparition d'une insuf-
fisance cardiaque chez un nourrisson atteint d'une
hémangiomatose miliaire diffuse [5]. Plusieurs fac-
teurs favorisants ont été identifiés le sexe féminin,
I'origine caucasienne [6] petit poids a la naissance et
la prématurité [7], un geste prénatal invasif ou non
[8,9]. Ceci n'est pas retrouvé dans notre cas puisque
c'est un nourrisson né a terme avec un poids na-
tal dans les normes et sans antécédents particu-
liers. La fréquence estimée des hémangiomes cu-
tanés infantiles est de 4 & 10 % des nourrissons, et
selon Sebbag et al. sur 1265 nouveau nés atteints
d'hémangiomes, 2,5% d'entre eux présentaient une
hémangiomatose [8]. La forme viscérale grave est
cependant trés rare. Outre la peau, dans laguelle les
hémangiomes peuvent se compter par centaines,
le foie, le SNC et le systeme gastro-intestinal sont
les plus fréquemment touchés. Cependant, selon la
plupart des auteurs, n'importe quel organe peut étre
impliqué ; en l'occurrence, le foie, surtout lorsque le
nombre d’hémangiomes cutanés est important et
plus particulierement si le nourrisson présente un
hémangiome segmentaire de grande taille. [10,11,12].
Il est donc recommandé de réaliser une échographie
hépatique en présence d'hémangiomes cutanés au
nombre de cing ou plus et/ou d'une hépatomégalie
(12, 13]. Lhémangiome hépatique est habituellement
sphérique, hypoéchogene et homogéne. L'IRM est
indiquée dans de rares cas, lorsque l'aspect échogra-
phique est atypique, ou bien si les lésions sont tres
étendues ou a haut-débit
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[12, 13]. Les hémangiomes hépatiques sont hypo-in-
tenses en T1, hyperintenses en T2 et se rehaussent
de fagon homogene a l'injection de gadolinium. En
pratique, on distingue trois formes d'hémangiomes
hépatiques qui sont bien distinctes [12, 13] :

- Lhémangiome hépatique focal qui est souvent
diagnostiqué lors d'une échographie anténatale, de-
vant une tumeur vasculaire a haut-débit (présence
de shunts artério-veineux ou porto-veineux), parfois
compliquée d'insuffisance cardiaque. Ce type est ap-
parenté au RICH (Rapidly Involuting Congenital He-
mangioma). A la biopsie, il est GLUT-1 négatif (mar-
queur des hémangiomes infantiles) et son involution
est spontanée et rapide. Dans ce cas, il n'y a pas d'hé-
mangiomatose cutanée [2].

- Lhémangiomatose hépatique multifocale qui est
associée a des lésions cutanées multiples. On note
plusieurs hémangiomes hépatiques, qui sont des
hémangiomes infantiles classiques GLUT-1 positifs.
L'‘échographie montre des nodules hypoéchogénes
[2,12,13]. Cette forme est souvent asymptomatique,
mais peut dans de rares cas se compliquer d'insuffi-
sance cardiagque a haut-débit (présence de shunts ar-
térioveineux)

- Lhémangiomatose diffuse avec hépatomégalie
sans aucune lésion cutanée associée, c'est I'hépa-
tomégalie qui est révélatrice. Limagerie retrouve
d'innombrables Iésions atypiques envahissant le foie
de maniére anarchique. Lhémangiomatose diffuse
se complique d'effet de masse vers 3 a 4 mois de
vie avec compression veineuse (veine cave inférieure,
veines porte, rénales, hépatiques), ou thoracique
avec détresse respiratoire et syndrome du compar-
timent abdominal. C'est dans cette situation qu'ont
été rapportés les cas d'hypothyroidie par sécrétion
inappropriée d'iodothyronine déiodinase 3 (enzyme
dégradant la thyronine). C'est le cas de notre patient
qui avait une hypothyroidie avec un ictére prolongé
qui était au premier plan. En revanche, ces formes
se compliquent rarement d'insuffisance cardiaque.
Dans les cas ou il est possible d'avoir une biopsie, on
retrouve plutdt dautres tumeurs vasculaires de com-
portement agressif comme les hémangioendothé-
liomes kaposiformes, voire des tumeurs vasculaires
malignes. La prise en charge de I'hemangiomatose
miliaire varie en fonction de la gravité et de la locali-
sation des hémangiomes. Les options thérapeutiques
incluent l'observation pour les cas bénins, les traite-
ments médicamenteux comme les béta-bloquants
(propranolol) pour les hémangiomes plus sévéres, et
parfois la chirurgie ou la thérapie au laser. En effet, ces
lésions peuvent involuer naturellement et I'hypothy-
roidie peut aussi se résoudre. Cependant certaines
formes graves nécessitent des traitements médicaux
et chirurgicaux agressifs et sont associées a une sur-
mortalité a la phase précoce [2,13]. Notre patient a été
mis sous bétabloquant et a requ un traitement hor-
monal substitutif pour I'hypothyroidie avec tendance
vers la normalisation du bilan thyroidien. La décision
multidisciplinaire (entre la pédiatrie et la chirurgie-pé-
diatrique) concernant l'atteinte hépatique et cutanée
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était une surveillance clinique et radiologique avant
de proposer une prise en charge chirurgicale.

Conclusion

Il existe une grande variabilité clinique et pronostique
au sein de I'hémangiomatose miliaire, allant de I'hé-
mangiomatose hépatique focale asymptomatique
aux formes diffuses associant l'atteinte cutanée et
viscérale. Le praticien devrait étre alors conscient
de la possibilité d'une atteinte viscérale associée en
particulier en cas de lésions cutanées multiples ou
d’hémangiome segmentaire de grande taille. Dans
ces cas, un bilan biologique et une exploration radio-
logique s'averent nécessaires a la recherche localisa-
tions hépatiques, digestives et/ou neurologiques re-
doutables. Une prise en charge multidisciplinaire est
impérative afin de gérer les complications potentielles
et d'assurer un suivi adéquat.
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