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INTRODUCTION

L'angiomatose osseuse kystique diffuse est une maladie rare.

Moins de cent cas sont retrouvés dans la littérature. Elle se caractérise
par l'existence de multiples clartés osseuses disséminées au niveau du
squelette. Ces Iésions résultent d'une dysplasie vasculaire complexe dont
l'origine embryologique est trés précoce.

Radiologiquement il n'est pas possible de différencier un aspect de
lymphangiomatose, d'un aspect d'hémangiomatose et d'un point de vue
anatomopathologique les deux types de 1ésions sont souvent retrouvés au

niveau dun méme prélévement biopsique.

Aussi a-t-on regroupé les deux pathologies sous une terminologie

globale: I'angiomatose osseuse kystique diffuse.

Cela permet de concilier les différents termes utilisés:
- hémangiomatose diffuse.
- hémo-lymphangiomatose hamartomateuse.
- lymphangiomatose .
- lymphangiectasies osseuses disséminées.

- hamartome hémolymphangiomateux.
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Comme le montre notre observation les lésions osseuses sont
fréquemment associées & d'autres atteintes. Les Ilocalisations
sous-cutanées, cutanées et surtout viscérales jouent un réle important

dans le pronostic.

Notre propos sera plus particulierement d'insister sur l'apport de la
radiologie au diagnostic de cette affection et de préciser l'aspect des

1€sions visualisées dans les différentes techniques d'imagerie médicale.
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OBSERVATION :

En juin 1984, Sabine R. , fillette de quatre ans est hospitalisée aprés la
découverte d'une masse sus-claviculaire droite, non douloureuse,
n'entrainant ni fiévre, ni géne fonctionnelle, apparue quinze jours
auparavant.

La palpation clinique retrouve une tuméfaction mal limitée, souple,
¢lastique, de quatre centimétres de diametre environ, située en avant des
vaisseaux du cou.

Le reste de l'examen clinique retient l'existence de trois petites
indurations d'un centimétre de diamétre autour de la masse évoquant des
adénopathies ainsi que la présence de trois angiomes tubéreux dun
centimétre de diameétre au niveau de la cuisse gauche, du coude gauche et
de la base thoracique gauche.

Le bilan biologique est normal. Il n'existe pas de syndrome
inflammatoire.

La radiographie du thorax découvre une opacité de tonalité hydrique
du médiastin supérieur droit, dont la limite interne se confond avec le
médiastin, dont la limite externe est nette et se prolonge au dessus de la

clavicule.
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De plus, la plupart des cdtes présente de nombreuses 1ésions lytiques
soufflant la corticale (cliché n° 1),

Ces lésions lytiques mal limitées, multiples, de taille variable se
retrouvent aussi au niveau du crine (cliché n°® 2), des humérus, des
omoplates, du radius droit, du bassin (cliché n° 3), des deux fémurs, des
tibias, des péronés (clichés n°® 4 et 5), du rachis en D9, D10, D11, L1,

L2, L3, 1.4, épargnant les os des mains et des pieds.

Un examen tomodensitométrique (clichés n° 6 et 7) met en évidence
l'extension de la masse médiastinale au niveau latéro-cervical droit. Cette
masse infiltre I'ensemble du médiastin supérieur entourant les vaisseaux
supra-aortiques artériels et veineux. Son contenu de densité liquidienne
est homogeéne et n'est pas rehaussé aprés injection intra-veineuse de

produit de contraste.

Sa ponction a l'aiguille rameéne un liquide de type lymphatique,
confirmé par 'analyse biologique comme étant de la lymphe sans aucun

élement tumoral a la cytologie.




18

La ]Jymphographie montre une opacification normale de tout le systéme
lymphatique des membres inférieurs, iliaque, lombo-aortique et cave sans
anomalie de la progression du produit de contraste, sans injection

vasculaire des ectasies osseuses.

Ce bilan fait faire le diagnostic de lymphangiome kystique
thoraco-cervical (confirmé par l'examen anatomo-pathologique aprés
éxérése, qui révele par ailleurs l'abondance d'aspects dhyperplasie
myomateuse dans la 1€sion, se rapprochant des aspects décrits dans la

lymphangiomyomatose).

L'enfant est suivi régulierement pendant sept ans.

Au niveau thoracique, 1'éxérése est curatrice, il n'y a pas de récidive.

Au niveau cervical, en septembre 1987, une tuméfaction est découverte
au niveau de l'extrémité interne de la cicatrice opératoire, ses
caractéristiques évoquent un lymphangiome sous-cutané.

En aout 1988, la masse augmente brutalement de taille, présente un

aspect rénitent, tendu, inflammatoire sans adénopathie associée.
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Il existe une figvre a 38°5, une hyperleucocytose & 12900 avec 72,8%
de polynucléaires neutrophiles. L'échographie retrouve une formation
kystique cloisonnée mesurant 5,5 cm de longueur pour 2,5 de largeur.
L'épisode est concommitant avec une virose grippale affectant les deux
grand-parents. Sous traitement anti-inflammatoire, le lymphangiome
diminue nettement de taille.

En avril 1991, il n'est plus retrouvé a I'examen clinique.

Au niveau osseux, la croissance est normale mais émaillée de
complications secondaires a 1' angiomatose osseuse kystique diffuse avec
des épisodes douloureux.

En 1985, douleur du péroné droit avec en regard sur la radiographie
un remaniement ostéolytique important avec exagération de la soufflure
de I'extrémité supérieure du péroné (cliché n° 4).

En 1986, découverte dune déformation cunéiforme de D10, sans
cyphose avec respect du mur postérieur.

En 1989, douleur de l'avant-bras avec présence d'une fissure de
I'extrémité supérieure du radius survenue sur une lésion kystique, ayant
justifié la pose d'un platre pendant trois semaines avec un bon cal osseux

a l'issue.
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En février 1991, la survenue d'une douleur basi-thoracique gauche
associée a une toux fait pratiquer une radiographie thoracique qui montre
un épanchement diaphragmatique gauche; diagnostic fait 4 postériori car
la premiére interprétation avait conclu a une surélévation de la coupole
diaphragmatique.

Devant la persistance de la symptomatologie en avril, un contrdle est
effectué authentifiant cette fois 'épanchement.

La patiente est alors hospitalisée. Son état général est bon. L'examen
clinique retrouve les signes d'épanchement pleural gauche sans autres
anomalies. Le bilan sanguin ( hémogramme, ionogramme, protidémie,
glycémie, fonction glomérulaire) est normal. Il existe ni syndrome
inflammatoire, ni syndrome infectieux.

L'analyse biologique du liquide de ponction pleurale conclut & un
chylothorax du fait de la présence en abondance de chylomicrons et de
triglycérides.

Une imagerie par résonance magnétique est effectuée au niveau
thoracique a la recherche d'un Iymphangiome médiastinal. Seules
quelques anomalies de signal correspondant aux séquelles de I'éxérése du
lymphangiome kystique thoraco-cervical droit sont décelées.

Profitant de ce dernier examen, une étude I.R.M. des lésions osseuses
est pratiquée (clichés n°® 14, 15, 16 et 17); nous en parlerons dans la

discussion.
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La lymphographie pédieuse réalisée ensuite, tout comme la premigére,
ne montre pas d'anomalies de la vascularisation lymphatique (clichés n°® 8
et 9). Les clichés tardifs ne mettent pas en évidence d'issue de produit de
contraste dans les cavités osseuses.

Du fait de la plus grande sensibilité de la tomodensitométrie, des coupes
sont effectuées au niveau des lacunes osseuses du bassin et du fémur droit
(clichés n°® 10 et 11) sans qu'on observe de passage du lipiodol dans ces
Iésions.

Dans l'épanchement pleural, on ne retrouve pas de produit de contraste.
Par contre, sur les coupes en fenétres parenchymateuses, deux lésions
nodulaires de moins d'l cm de diamétre, au niveau du lobe moyen,
pouvant correspondre a des localisations angiomateuses, sont

découvertes (clichés n° 12 et 13).

L'enfant sort avec un traitement symptomatique sous la forme d'un
régime pauvre en graisse afin de diminuer Ia pression a l'intérieur des
lymphatiques, avec un rendez-vous de consultation un mois plus tard afin

de contrbler 1'évolution.
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ICONOGRAPHIE
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Cliché n® 1: Radiographie du thorax de face

Opacité de tonalité hydrique du médiastin supérieur droit, dont la
limite interne se confond avec le médiastin, l'externe nette se prolonge
au dessus de la clavicule: Lymphangiome kystique.

Nombreuses 1€sions lytiques costales soufflant la corticale.
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Cliché n° 2: Radiographie du crane de profil

Multiples lacunes a contours géographiques atteignant la majeure

partie de la voute.
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Cliché n° 3: Radiographie du bassin de face (4 l'age de sept ans)

Multiples images lacunaires 4 contours nets atteignant l'ensemble du
bassin, les deux fémurs, avec une localisation au niveau de 1'€piphyse

fémorale droite.
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Cliché n° 4 : Radiographie de la jambe droite de face et de profil en

1985
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Cliché n° 5 : Radiographie de la jambe droite de face et de profil en

1988

L'image lacunaire visible sur le profil du tibia en 1988, correspond
une localisation au niveau de la corticale interne. Elle n'était pas
visualisée en 1985, dite a laquelle on retrouve le petit décrochement de
cette corticale sur le cliché de face.

La lésion existait donc déja, elle a augmenté de taille avec la

croissance de I'os, pour devenir plus discernable trois ans plus tard.

L'aspect soufflé de la corticale, au niveau de la lésion du 1/3

supérieur du péroné, a nettement diminué en 1988.
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Cliché n° 6 : Coupe tomodensitométrique au niveau médiastinal

Présence d'une masse latéro-médiastinale droite, de densité
liquidienne, ne prenant pas le contraste, n'envahissant pas les gros

vaisseaux.
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Cliché n° 7 : Coupe tomodensitométrique au niveau cervical

La méme Iésion est retrouvée sur cette coupe. Elle montre

I'extension du lymphangiome au niveau cervical.
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Cliché n° 8 : Radiographie du thorax de face aprés lymphographie

(temps canalaire)

Aspect normal du canal thoracique qui est bien visualisé.
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Cliché n® 9 : Radiographie du bassin de face aprés lymphographie

(temps ganglionnaire)

Absence d'anomalie de nombre, forme et répartition des ganglions

visibles.
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Cliché n® 10 : Coupe tomodensitométrique post-lymphographie

(48h.) au niveau du bassin

Nombreuses images lacunaires arrondies, contenant des cloisons
osseuses. La densité€ prise est de 26 U.H. donc para-liquidienne. Au
niveau de l'aile iliaque droite, les 1ésions érodent la corticale sans qu'il
existe de réaction périostée associée.

Absence de lipiodol intra-osseux.
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Cliché n° 11 : Coupe tomodensitométrique post-lvmphographie

(48h.) au niveau du fémur droit

La lésion lytique occupe la majeure partie de la médullaire. La
corticale osseuse est discrétement amincie dans sa partie antérieure. La
densité intra-kystique mesurée est de 25 U.H.

Absence de lipiodol intra-osseux.
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Cliché n° 12: Coupe tomodensitométrique post-lvmphoeraphie (48h.)

au niveau thoracigue (constantes médiastinales)

Important €panchement pleural gauche sans visualisation de lipiodol
2 son niveau.
Aspect €largi du hile droit : possible séquelle post-chirurgicale ou

localisation muette de la maladie.
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Cliché n° 13: Coupe tomodensitométrique post-lymphoeraphie (48h.)

au niveau thoracique (constantes pulmonaires)

Découverte fortuite au niveau du lobe moyen de deux petites 1ésions
nodulaires de moins d'un cm de diameétre pouvant correspondre A une

localisation angiomateuse.
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Cliché n® 14: Coupe d'ILR.M. coronale en séquence de spin-écho

pondérée T1 (TR= 665, TE= 18 ) centrée sur l'aile iliague et le

fémur droits

Net hyposignal des 1ésions osseuses avec présence de quelques foyers

d'hypersignal.
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Cliché n® 15: Coupe d'I.R.M. coronale. en séquence de spin-écho

pondérée T2 , premier écho (TR= 2000, TE= 20 ) . centrée sur

l'aile iliague et le fémur droits

Les lésions osseuses sont en isosignal par rapport & l'urine, en
hyposignal par rapport & l'os sain, certaines présentent un discret

hypersignal.
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Cliché n°16: Coupe d'T.R.M. coronale. en séguence de spin-écho

pondérée T2 | deuxiéme écho (TR= 2000, TE= 100 ) . centrée sur

l'aile iliague et le fémur droits

Net hypersignal des lésions osseuses avec importants phénoménes de
déplacement chimique.
Atténuation des zones en hypersignal visible en T1 donc en faveur

d'un contingent graisseux.
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Cliché n® 17: Coupe d'I.LR.M. coronale. en séguence rapide FFE

pondérée T2 . (TR= 600, TE= 18, Angle= 25°) . centrée sur l'aile

iliaque et le fémur droits

L'hypersignal des lésions osseuses est trés net, le déplacement

chimique moins important que sur le SE T2.
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HISTORIQUE

C'est en 1835 que fut décrit le premier cas d'angiomatose osseuse
kystique diffuse. Cruveilher (13) dans son traité "d'Anatomie
pathologique du Corps humain”, rapporte la premiére observation
chez un malade présentant des 1ésions ostéolytiques diffuses, atteignant

le crédne, les cbtes, l'extrémité supérieure de I'humérus droit.

En 1941, Pierson (40) signale le cas d'un garcon de seize ans porteur
de 1ésions ostéolytiques disséminées {(crine, rachis, bassin, fémur).
L'étude anatomopathologique des biopsies révélait des hémangiomes

OSSCux.

En 1948, Harris (25) publie 'observation d'un jeune homme de vingt
ans, hospitalisé pour oedéme de l'avant-bras gauche, survenu aprés
Yinjection d'un vaccin anti-diphtérique.

Dans ses antécédents, on note un traumatisme costal a 1'dge de neuf
ans, qui a permis la découverte de 1ésions osseuses lytiques costales,
d'une fracture pathologique et de géodes humérales. On parle alors

d'’hémangiomes multiples.
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A T'4ge de dix ans, l'histologie d'une masse axillaire biopsiée
correspond a un lymphangiome caverneux.

A vingt ans, une biopsie costale aboutit au diagnostic de
lymphangiome osseux. Le processus ostéolytique atteint I'ensemble du
squelette, épargnant les mains et les pieds.

Un an aprés, les 1ésions osseuses sont stationnaires alors que deux

masses pré-sternales probablement lymphangiomateuses sont apparues.

En 1955, Cohen (11) rapporte le cas d'une fillette de huit ans
présentant, une quadriparésie due a l'importante lyse de ses vertébres
cervicales, un épanchement pleural chyleux trés abondant responsable

d'un déces rapide.

De nombreux auteurs décrivent par la suite des cas semblables.

Parmi les étapes les plus importantes dans 1'étude de cette maladie,
sont a retenir:
-L'emploi pour Ia premiere fois du terme "angiomatose kystique des

os" par Jacobs et Kimmelstiel (27) en 1953.
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-La publication de Wallis (61), qui rapporte en 1964, deux
observations et reprend 24 cas de la littérature mondiale. Il propose
alors une classification sur laquelle nous reviendrons.

-L'article de de Séze (58), qui signale en 1968, ['opacification par le
lipiodol des lésions osseuse aprés une lymphographie, ce qui permet
d'authentifier leur nature lymphatique sans avoir recours i une
biopsie.

-Le travail de Lunel (34), en 1974, qui se basant sur les données
embryologiques, établit une nouvelle classification des angiomatoses

OSscuses.
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ISCUSSION:

GENERALITES

I'angiomatose osseuse kystique peut toucher tous les os mais affecte
surtout les os longs, plats et le crane. Le rachis, les mains et les pieds
sont plus rarement concernés.

Le moment de la découverte de la maladie est trés variable et se situe
entre la naissance (61), et soixante-seize ans (50). La majorité des cas
publiés correspond a un groupe d'enfants 4ges de dix a quinze ans.

Il semble exister une légére prédominance masculine, trois hommes

attemnts pour deux femmes (5, 34).

Trois formes cliniques ont été différenciées:
-une forme osseuse pure (50 % des cas).
-une forme osseuse avec atteinte cutanée et/ou
sous-cutanée (23%).

-une forme osseuse avec atteinte viscérale (27%).
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Elles partagent une méme sémiologie radiologique et histologique en
ce qui concerne les lésions osseuses et, se distinguent principalement

par leurs circonstances de découverte et leurs modalités évolutives.

Les atteintes de la peau comportent des troubles pigmentaires
secondaires a un lymphoedéme sous-jacent (25), des cas de naevi
disséminés (35, 24, 40), de purpura (30) et d'acanthosis nigricans (7).

Par ordre de fréquence décroissante, les viscéres atteints sont la
plevre, le médiastin, la rate, le poumon, le péricarde, le foie.

_ Le thymus, le diaphragme, le tissu rétro-péritonéal, le rein, le
pancréas peuvent aussi étre atteints, mais de maniére beaucoup moins

fréquente.

Les circonstances de diagnostic ne sont pas univoques. La forme
ostéolytique pure est trés souvent asymptomatique et de découverte
fortuite, mais peut se compliquer a tous moments de douleurs osseuses
ou de fractures pathologiques. Dans les deux autres groupes, c'est la
symptomatologie cutanée et viscérale ( lymphangiome kystique ,
lymphangiectasies pulmonaires ou intestinales, chylothorax ) ou
sous-cutanée ( lymphoedeéme ) qui associée ou non a des signes osseux

conduit & la découverte de 'affection.
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ASPECTS RADIOLOGIQUES DES LESIONS OSSEUSES.

RADIOLOGIE STANDARD:

D'un point de vue radiologique, les lésions osseuses sont assez
stéréotypées.

11 s’agit de lacunes géographiques, multiples, bien limitées, parfois
bordées d'un mince liseré de sclérose. Elles siégent le plus souvent
dans le spongieux métaphysaire ou la médullaire diaphysaire, mais
parfois aussi, dans la corticale (cliché n°4). Les épiphyses sont le plus
souvent respectées ce qui n'est pas le cas chez notre malade (cliché
n°3). Les cartilages de conjugaison ne sont habituellement pas atteints.

Elles atteignent l'ensemble du squelette mais de fagon moins
fréquente le rachis. Les petits os des extrémités semblent épargnés.

Parfois elles se groupent dans une atteinte loco-régionale.

Ces lésions sont de taille variable, mesurant de un a deux mm jusqu'a
une quinzaine de cm, pouvant alors étre soufflantes mais sans entrainer
de réaction périostée (clichés n® 4 et 5).

Les petites lacunes sont rondes, les lacunes plus étendues volontiers

ovales selon le grand axe de l'os, avec des contours polycycliques.
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Ces 1ésions de petite taille peuvent se grouper et réaliser un aspect de
"nid d'abeille " ou de "bulles de savon" (41). Parfois, elles prennent un

aspect tortueux, variciforme.

TOMODENSITOMETRIE:

La tomodensitométrie participe au bilan des lésions des associées 2
I'angiomatose osseuse kystique. Lorsqu'on étudie en scanographie les
lésions osseuses, on visualise des lacunes, arrondies, & bords nets,
parfois condensés, contenant des cloisons osseuses fines et incomplétes
(clichés n®10 et 11). La densité intra-lacunaire est tissulaire ou
para-liquidienne (d=25 U.H. dans notre cas) et ne se modifie pas apres
injection intra-veineuse de produit de contraste.

Reilly (43) avait réalisé des tomographies en 1972 pour affirmer la
présence de lipiodol dans le corps de la cinquiéme vertébre dorsale de
son patient. L'examen scanographique pourrait nous permettre de
visualiser le passage du produit de contraste dans les lacunes osseuses
plus facilement que les radiographies standards, dans certaines régions
ou l'interprétation peut étre difficile, comme les régions & riche réseau

lymphatique.
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LYMPHOGRAPHIE:

Najman (37) avait injecté dans un kyste osseux cranien du produit de
contraste qui avait diffusé dans les 1ésions kystiques adjacentes et ainsi

mis en évidence la communication des kystes entre eux.

C'est de Séze (58) qui, le premier, en 1968, a mis en évidence
l'interét de la lymphographie pour établir le diagnostic de
lymphangiectasies intra-osseuses. Au cours de cet examen, le produit
de contraste peut pénétrer dans les Iésions osseuses, et cette pénétration
est pathognomonique. Par contre, 1'absence de pénétration n'élimine

pas le diagnostic (10, 38, 63).

La démonstration par la lymphographie de l'appartenance des lésions
osseuses au systeme lymphatique permet d'éviter le recours a une

biopsie pour affirmer le diagnostic.

Cette issue de lipiodol dans 1'os peut étre fonction de 1'évolution et de
l'intensité de l'affection. Sauvegrain (53) a rapporté I'observation d'un
enfant chez lequel deux lymphographies ont été réalisées a cing ans

d'intervalle.
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Au cours de la premiére, il n'avait pas été vu d'opacification des
Iésions osseuses qui a ce moment étaient trés minimes. Cing ans plus
tard, le méme aspect malformatif des lymphatiques était observé, par
contre plusieurs lésions osseuses étaient opacifiées, ces lésions ayant

largement progressé.

Il est nécessaire de réaliser des clichés tardifs, car la pénétration
intra-osseuse du produit de contraste peut n'apparaitre qu'a la 48 iéme
heure ou méme plus tardivement. Par contre, le lipiodol stagne
pendant plusieurs mois et méme années (32) dans les lacunes

intra-osseuses.

Avant de Seze (58), quelques publications avaient fait état de la
réalisation de lymphographie chez des patients atteints de
lymphangiomatose osseuse. Ces premiéres lymphographies avaient été
faites pour investigation d'un chylothorax (60), d'un chylopéricarde ou
d'un lymphangiome (29). Dans ces cas, il n'y avait pas eu de
pénétration osseuse par le lipiodol. Mais l'attention n'avait pas alors été
focalisée sur le comportement du produit de contraste vis & vis des
l€sions osseuses, ce qui fait qu'il n'est pas possible A postériori de dire

s'll avait pénétré ou non dans ces lésions.
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Par contre, les examens avaient montré d'importantes anomalies du
systeéme lymphatique. Le lymphangiome de la cuisse gauche du malade
de Kittredge (29) s'était opacifié. Le patient de Steiner (60) présentait
un aspect normal des chaines lombo-aortiques et du canal thoracique et
de nombreux vaisseaux lymphatiques anormaux dans le médiastin et la
paroi thoracique.

L'examen histologique des lésions osseuses pour ces deux cas avait

confirmé la présence de canaux lymphatiques anormaux dans les os.

La lymphographie peut objectiver des anomalies souvent étendues du
systeme lymphatique , atteignant également des territoires ou il
n'existe pas d'anomalies osseuses. Ces anomalies consistent en un aspect
plexiforme anormal des vaisseaux lymphatiques dont le réseau est
désorganisé, en une réduction du nombre des canaux lymphatiques,
dont l'aspect peut étre tortueux, irrégulier, dilaté voire varicoide avec
stase du produit de contraste et drainage retardé, en une aplasie locale
ou régionale du systéme ganglionnaire ou canalaire avec méme absence
du canal thoracique, en un reflux dans les lymphatiques intercostaux.
Fréquemment des lacs malformatifs et des voies collatérales de

dérivation ont été décrits.
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Dans quelques cas le produit de contraste a été retrouvé dans les
épanchements pleuraux (3), péricardiques (19), dans les
lymphangiomes (10, 29), permettant de conclure 2 une origine

lymphatique des phénoménes pathologiques.
En effet, I'association d'anomalies du syst¢me lymphatique et des
Iésions osseuses suggére trés fortement le diagnostic, méme en

l'absence d'opacification des kystes osseux.

Comme dans notre cas ou dans celui de Zenny (64), la

Iymphographie peut aussi étre normale.

IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE:

A notre connaissance, nous sommes les premiers & avoir utilisé ce
type d'imagerie sur les lésions osseuses de cette pathologie.

L'examen a €té centré sur l'aile iliaque et le fémur droits. Des coupes
coronales, en écho de spin, pondérées T1 (TR= 665, TE=18),
pondérées T2 (TR= 2000, TE=20, 100 ), et en séquence rapide FFE

avec une pondération T2 (TR= 600, TE=18, angle=25°), ont été
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réalisées, avec un antenne circulaire de 25 ¢m de diamétre.

Les lacunes osseuses sont visibles sur les séquences pondérées T1
sous la forme d'hyposignaux a l'intérieur de la médullaire de 1'os.

Le signal devient franchement hyperintense sur les séquences
pondérées T2 au deuxieéme é€cho. Le signal se rapproche donc de celui
d'une collection liquidienne et correspond au liquide séreux retrouvé
lors de 1'examen macroscopique.

Il existe par endroit, au niveau de zones lytiques, de trés petits foyers
apparaissant en hypersignal sur les séquences pondérées T1, alors que
leur signal semble s'atténuer sur les séquences longues, néanmoins
I'importance du déplacement chimique sur ces derniéres rend difficile
I'interprétation. Ce type de signal est plutét de type graisseux et peut

donc correspondre a des localisations contenant de la lymphe.

Ainsi I'imagerie par résonance magnétique en mettant en évidence au
niveau des zones lacunaires un contenu liquidien peut apporter des

arguments en faveur du diagnostic d'angiomatose osseuse kystique.
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ARTERIOGRAPHIE:

Les résultats de l'artériographie au niveau des 1ésions osseuses sont
variables.

Rousseau (50) décrit I'existence d'une importante
hypervascularisation et de shunts artério-veineux précoces et massifs
au niveau de certaines lésions, alors que d'autres ne présentent pas

d'anomalie.

Bargon (2) note une hypervascularisation au temps artériel, avec
persistance anormalement prolongé du produit de contraste au temps
veineux.

Par contre, Gordin (21) et Rondier (47) n'ont détecté aucune
anomalie vasculaire, aucune hypervascularisation au niveau des lésions

osseuses de leur malade.

L'artériographie peut aussi étre pratiquée dans le cadre du bilan des
lésions viscérales associées.

Dans les cas de Rolain (46) et Gordin (21), elle a permis de mettre
en évidence les signes angiographiques caractéristiques des angiomes
caverneux au niveau des localisations hépatiques que présentaient les

malades.
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Les signes positifs étant 1'opacification de petits lacs vasculaires et la
stase du produit de contraste au dela de la phase veineuse. Les signes
négatifs, le calibre normal de l'artére hépatique et I'absence de

visualisation du retour veineux.

SCINTIGRAPHIE OSSEUSE AU Tc 99m:

Cet examen n'a que peu été utilisé dans le cadre de l'angiomatose
osseuse kystique disséminée.

Rondier (47), chez une femme adulte, observe des foyers
d'hyperfixation en regard de lésions visibles sur les radios alors que
d'autres ne fixent pas.

Chu (10) retrouve, chez un gargon de douze ans, des foyers
d'hyperfixation correspondant aux lésions visibles radiologiquement
mais aussi, au niveau de zones normales sur les radiographies osseuses
standards.

Certaines lésions donc, entrainent une hyperfixation alors que
d'autres ne fixent pas et, la scintigraphie permet de découvrir certaines

localisations avant leur émergence radiologique.




54

BIOLOGIE;:

Les examens biologiques sont pratiquement toujours normaux. Une
augmentation des phosphatases alcalines a parfois été noté (61) ainsi
qu'une anémie hypochrome banale (30).

Un malade est décédé de C.I.V.D. (58).

L'absence d'anomalie biologique constitue un signe négatif utile au

diagnostic.

Gordin (21) a constaté une augmentation des glycosaminoglycanes
dans les urines. Ce dosage pourrait étre assez spécifique des
angiomatoses, puisque corrélé avec la quantité de tissu vasculaire dans

l'organisme.
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EVOLUTION:

L'évolution et le pronostic de la maladie sont variables.

Les patients présentant seulement une atteinte osseuse ont le meilleur
devenir (54). Une seule issue fatile due a I'affection est relevée dans ce
groupe.

L'évolution des lésions osseuses peut €tre marquée par un certain
nombre d'accidents a type de fracture pathologique lors de
l'angmentation de volume d'une lacune (progression de l'ostéolyse) ou,
lors d'un traumatisme mineur, de déformations osseuses, incurvation,
coxa-vara, genu-valgum, entrainant une inégalité de longueur des
membres inferieurs. L'atteinte du rachis avec tassement vertébral est a
l'origine de douleurs, de troubles de la statique (5, 43), de

paresthésies, de parésie ou méme de quadriplégie (11).

Les 1ésions osseuses sont souvent lentement progressives, évoluant
avec la croissance. Certaines s'aggravent, s'étendent, d'autres se
stabilisent, parfois méme régressent ou disparaissent (54), d'autres
encore peuvent apparaitre.

Au bout de plusieurs années, 1'aspect de lyse osseuse peut évoluer
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vers un aspect de sclérose avec visualisation de travées osseuses trés
irréguliéres. La sclérose correspondant a l'oblitération des 1ésions

kystiques (42).

Dans notre cas personnel, de nombreuses l€sions semblent avoir
augmenté de taille avec la croissance des os, d'autres se sont stabilisées.
Nous n'avons pas vu apparaitre de nouvelles zones lytiques, ni vu
disparaitre celles qui existaient. Certaines, difficilement discernables,
mais existant au moment du diagnostic en 1984, sont devenues
nettement plus visibles les années suivantes (tibia: clichés 4 et 5).
D'autres ont connu une phase de croissance avec importante lyse
osseuse, soufflure de la corticale, puis une phase de reconstruction
(péroné: clichés 4 et 5).

Moseley (36) décrit le cas d'un enfant dont seulement quatre cotes
étaient atteintes & l'dge d'un an, alors que trois ans plus tard, la
majorité des os longs et des os plats étaient touchés.

Sauvegrain (53) rapporte 'histoire d'un petit gargon dont seules des
lésions trés discrétes, portant sur l'extrémité supérieure des tibias et
sur l'aile iliaque droite furent décelées a 1'dge de cing mois et demi. A
cing ans et demi, l'atteinte s'étendaient au niveau des deux membres
mférieurs , de I'ensemble du pelvis, de l'extrémité supérieure des

humérus, de plusieurs cbtes droites.
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La progression de I'ostéolyse peut €tre trés importante.

Zenny (64), a pfopos d'un cas suivi sur cing ans, décrit I'histoire
d'une enfant chez laquelle la progression considérable de l'ostéolyse
entre douze et dix-sept ans, associée a la récidive d'un lymphangiome
thoraco-scapulaire a rendu tmpossible tout traitement chirurgical ou
radiothérapique faisant décider I'abstention thérapeutique.

Par contre, un des malades de Brower (6) sur treize ans de suivi,
deux malades de Brunzell (7) sur cing a six ans n'ont manifesté aucune
tendance évolutive.

Sur trois ans, certaines lacunes du patient de Raybaud (41) ont

disparu, d'autres sont apparues, d'autres encore ont augmenté de taille.

L'évolution des lésions osseuses est donc trés variable et

imprévisible.

Des 1€sions cutanées sont retrouvées chez 30 & 50 % des malades. On
estime qu'environ 20% des formations lymphangiomateuses des tissus
mous se manifestent sous la forme de masses molles et fluctuantes qui
subissent des variations de volume, spontanées ou provoquées par un
épisode inflammatoire.

Ainsi les malades de Lunel (34) et d'Harris (25) présentent une

augmentation de volume, pour le premier dun lymphangiome
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cervical, pour le second d'une localisation axillaire, aprés une

vaccination.

De méme, notre patiente présentait en 1987 une masse de consistance
molle, au niveau de la région cervicale droite, ayant brutalement
augmenté de volume a l'occasion d'un épisode inflammatoire, et
retrouvée a l'échographie sous la forme d'une 1ésion kystique. Quatre
ans plus tard, l'examen clinique ne retrouve plus ce petit

lymphangiome.

Les modalités évolutives sont le plus souvent conditionnées par les

localisations extra-squelettiques des anomalies lymphatiques.

En effet, si l'existence de lymphangiectasies spléniques (45) ou
méme d'un lymphangiome sous-cutané (55) ne compromet guére le
pronostic, les atteintes pleuro-pulmonaires sont souvent graves
entrainant la mort par insuffisance respiratoire, ou par cachexie par
pertes lipido-protidiques, lorsqu'elles se compliquent de chylothorax
intarrissable. Chez notre malade, l'apparition d'un épanchement
chyleux est un facteur de mauvais pronostic puisque 64% des sujets qui
les présentent meurent quelques mois aprés les premiers signes

respiratoires, d'aprés Lunel (34).
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Le foie peut €tre atteint, I'atteinte entrainant le décés du patient dans
le cas de Rolain (46). La diffusion angiomateuse peut aussi toucher le
coeur avec  formation d'un chylopéricarde trés souvent

asymptomatique (30).

Des lymphangiectasies intestinales peuvent alourdir la morbidité de
l'affection. L'ascite chyleuse, beaucoup moins fréquente que les
épanchements pleuraux a un trés mauvais pronostic avec une forte
mortalité (3 cas sur 4, d'aprés Rouault (49) ).

En fait, peu de malade ont été suivi sur une longue période.

Au total, les formes osseuses pures ont une évolution le plus souvent
lente et bénigne et un bon pronostic. Les formes avec atteinte cutanée
ou sous-cutanée bénéficient d'un pronostic aussi bénin, mais présentent
une morbidité plus importante inhérente aux complications de ces
localisations. Les formes systémiques sont les plus graves avec de

nombreux décés consécutifs a l'atteinte viscérale.
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

La découverte des lésions ostéolytiques de l'angiomatose osseuse
kystique disséminée pose de délicats problémes diagnostiques. Leur

aspect conduit a discuter un certain nombre d'affections:

I __Les autres atteintes osseuses angiomateuses

1) Les angiomes multiples des os (28)

Beaucoup moins fréquents que les hémangiomes solitaires, ils
présentent le plus souvent leurs caractéres typiques quant a leurs
aspects radiologiques.

Ils atteignent deux ou plusieurs os des extrémités ou des ceintures,
avec un aspect d'ostéolyse circonscrite, déformant les os, amincissant
les corticales, le périoste restant intact.

Une atteinte des tissus mous et de la peau a type d'hémangiome, est

souvent associée,
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2) L'ostéolyse loco-régionale massive ou maladie de GORHAM

Gorham (20) a décrit un aspect trés particulier sous lequel se
manifestent les angiectasies osseuses, connu sous le nom de "ostéolyse
massive" ou "0s évanescent” ou "maladie des os fantomes",

Cette maladie atteint les enfants ou les adultes jeunes.

Radiologiquement il s'agit de l€sions ostéolytiques massives, assez
intenses pour entrainer la disparition compléte des os. Les os atteints
présentent des zones radio-transparentes sous-corticales et
intra-médullaires de taille variable, sans parois individualisées. Ces
Iésions ostéolytiques progressent, entrainant une rupture de la corticale
sans réaction périostée et, envahissent les tissus mous. Les os peuvent
alors disparaitre totalement ou ne laisser qu'une vague opacité trés peu
calcifiée, constituée par la fibrose résiduelle.

La distribution des Iésions est strictement focale, unilatérale,
atteignant un ou plusieurs os voisins.

Dans les cas de Gorham (20), les atteintes portaient trois fois sur une
clavicule, débordant plus ou moins sur les vertébres cervico-dorsales
et I'omoplate, une fois sur l'aile iliaque gauche débordant sur le rachis

lombo-sacré, le pubis et le fémur,




62

Comme dans I'angiomatose osseuse kystique disséminée , 1'ostéolyse
peut &tre associ€e a des atteintes viscérales qui rendent le pronostic
plus sévere (39).

L'histologie des deux affections est trés proche. L'ostéolyse est due &
la prolifération d'un hémangiome caverneux. Ce sont le caractére
focal, I'évolution strictement locale, et le caractére trés destructeur des
Iésions qui les différencient.

La progression de l'affection est imprévisible. Elle affecte le
pronostic fonctionne]l du membre atteint mais pas le pronostic vital,

sauf en cas d'association avec un épanchement séreux.

Il I.es lésions _osscuses ostéolytiques mon angiomateuses{33)

1) _La dysplasie fibreuse

Diagnostiquée habituellement chez 1'adulte jeune, elle est beaucoup
plus fréquente que l'angiomatose osseuse kystique disséminée . Son
expression peut étre purement osseuse, ou associe les 1ésions osseuses,
a des troubles endocriniens ( en particulier une puberté précoce chez la
fille ) ainsi qu'a des zones de pigmentation cutanée. L'association

constituant le syndrome d'Albright.




Elle n'est que rarement généralisée et, dans ce cas, les lésions sont le
plus souvent unilatérales. Habituellement, elle est limitée & un segment
osseux, ou méme a un seul os.

Les 1ésions sont fréquemment radiées, touchant un seul rayon du pied
et de la main, fait trés spécial qui s'observe uniquement dans les
dysembriopathies osseuses.

Les aspects radiologiques groupent différentes images: des lacunes
uniloculaires ou multiloculaires qui amincissent et soufflent la
corticale, présentent des contours nets et restent en régle métaphysaire
ou diaphysaire, ou parfois une simple clarté anormale de la trame
osseuse qui est élargie et parcourue par quelques travées épaissies
(aspect en verre opalescent).

I1 s'agit d'une ostéo-pagétose avec présence de zones condensées et

raréfiées.

2) L'Hyperparathyroidie

L'affection se rencontre chez la femme adulte, entre 40 et 60 ans.
Radiologiquement, on observe une résorption endostale,

amincissant la corticale, surtout visible au niveau des os longs, une
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résorption sous périostée presque pathognomonique, avec
encoches multiples, visibles sur les phalanges terminales des mains,
une déminéralisation diffuse se traduisant par une augmentation de

la transparence osseuse.

3) Les Réticuloses

a) L'Hystiocytose X

La Maladie de Hand-Schuller-Christian:

Elle débute dans I'enfance ou I'adolescence, associant classiquement :
- exophtalmie
- diabete insipide
- lacunes osseuses
Ces derniéres sont retrouvées, le plus souvent au niveau du crine,
mais peuvent atteindre tous les os. Elles sont homogénes, a limites
nettes, ne s'accompagnant pas en régle d'ostéocondensation

périphérique.
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La Maladie de Letterer-Siwe:

Elle frappe le nourrisson et le jeune enfant, associe des signes cutanés
et viscéraux, notamment une hépatosplénomégalie, des adénopathies, et
presque constamment des localisations osseuses atteignant en
particulier les os longs et les os des membres. Le crine restant le site
de prédilection.

On observe des zones de déminéralisation diffuse, des lacunes
pouvant souffler I'os sans réaction périostée.

L'évolution est le plus souvent fatale.

b) Les Réticuloses par surcharge

La maladie de Gaucher:

Elle associe une hepatosplénomégalie et des 1ésions osseuses a type de
lyse osseuse a limites nettes ou floues, parfois entourées d'une réaction
d'ostéo-condensation. Les nécroses épiphysaires et les infarctus osseux
sont fréquents.

L'atteinte peut toucher tous les os, mais prédomine aux membres

inférieurs.
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La maladie de Niemann-Pick:

Elle asssocie une déminéralisation, un élargissement des cavités
médullaires avec amincissement des corticales et, défaut de tubulation
ainsi qu'une raréfaction et un épaississement des travées osseuses

spongieuses.

4) La Maladie d'Ollier ou Chondromatose Enchondrale Multiple

Elle est caractérisée par la présence d'enchondromes multiples,
si€geant en particulier aux extrémités des membres, associés A des
raccourcissements et & des déformations des os longs. Souvent
unilatérale, elle épargne le créine.

Dans un certain nombre de cas, elle est associée 2 une
hémangiomatose cutanée, viscérale plus rarement : Syndrome de Kast

ou de Maffucci.

5) La Neurofibromatose de Recklinghausen

Il faut aussi y penser, en se rappelant qu'elle s'accompagne de

troubles du métabolisme phosphocalcique.
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HI ILes lésions malignes

1) Les Métastases ostéolvtiques

C'est le diagnostic le plus difficile a4 éliminer devant une forme
systémique d'angiomatose osseuse kystique disséminée . La négativité
du bilan recherchant une tumeur primitive, plus particuliérement un
neuroblastome et un sympathoblastome, cancers les plus fréquents du
jeune enfant, et les résultats de la biopsie osseuse permettent d'éliminer

cette étiologie.

2) Le Myvélome multiple

Exceptionnel avant trente ans, il se présente sous la forme de géodes
multiples, de taille variable, aux contours nets sans liseré de
condensation, creusées a l'emporte-piece, disséminées sur l'ensemble

du squelette. La biologie permet le diagnostic.
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3) Les Leucémies aicues

Elles provoquent parfois des destructions osseuses, mais les
modifications du périoste et les anomalies hématologiques conduisent

au diagnostic.
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ETIOPATHOGENIE:

La pathogénie de l'angiomatose osseuse kystique est restée lontemps
mystérieuse; diverses hypothe€ses étaient opposées. A I'heure actuelle,
I'ensemble des auteurs semblent s'accorder sur son appartenance au
groupe des génopathies rares, appelées par Albrecht en 1904,
"hamartoma" et définies par Willis (62) comme " des malformations
pseudo-tumorales non néoplasiques ou erreurs congénitales du
développement des tissus, caractérisées par l'excés de I'un ou de
plusieurs tissus normalement présents .

C'est donc une maladie congénitale, & l'origine de laquelle il existe
une corrélation inconstante entre les complexes des tissus
embryonnaires. Au lieu de se résorber, les plexus vasculaires primitifs
persistent a c6té du tissu définitif, s'assurant ainsi des branches
afférentes et efférentes. Il s'agit de la conservation de l'étape
embryonnaire du tissu vasculaire. Les tissus définitifs ne pouvant par

manque de place se développer normalement (31).

D'aprés Lunel (34), on pourrait expliquer par l'analyse
embryologique I'existence de deux formes distinctes, multigéodique

diffuse et, ostéolytique régionale des angiomatoses squelettiques.
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Une perturbation embryologique focalisée engendrerait dans le cas
de la maladie de Gorham une anomalie portant sur la vascularisation
d'une région du squelette. La persistance d'un réseau angiomateux de
type embryonnaire, aurait pour conséquence le développement de
voies de dérivation créant une hyperémie active génératrice
d'ostéolyse, de modifications des tissus cutanés et sous-cutanés de
voisinage et, dans certains cas, la rupture de ces dérivations dans la
cavité pleurale serait responsable d'épanchements chyleux ou
hémorragiques intarissables.

Une perturbation embryologique plus précoce, donc beaucoup plus
diffuse serait a l'origine de 1'angiomatose osseuse kystique diffuse , en
créant une anomalie généralisée du systéme vasculaire sous la forme
histologique de "cavernomes", vestiges du systéme capillaire primitif,
qui pourraient intéresser le squelette seul ou l'ensemble des vaisseaux
de l'organisme. Ces “cavernomes"”, responsables de l'ostéolyse
circonscrite, garderaient un potentiel évolutif plus ou moins grand,
engendrant dans ce dernier cas, une hyperhémie passive par
compression avec anoxie, ce qui pourrait expliquer l'existence de

Iésions ostéocondensantes jamais signalées dans l'ostéolyse massive.
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Trois publications (7, 23, 42 ) rapportent l'existence de cas
familiaux.

Haas (23) rapporte l'histoire d'une famille dont douze membres
présentent une lymphangiomatose diffuse du squelette, Brunzell (7),
celle d'une fratrie ou cing personnes sur douze sont atteintes de
lipodystrophie congénitale généralisée associée dans trois cas 4 une
angiomatose osseuse kystique diffuse, Reid (42), celle d'une atteinte de
douze personnes (sur trente examinées), réparties sur quatre
générations.

L'existence de ces vingt-sept cas familiaux, permet de soulever
I'hypothése d'une dysembryoplasie mésenchymateuse probablement
génotypique.

La transmission semblant se faire sur le mode autosomique

dominant.

Pour Raybaud (41), les angiomatoses osseuses diffuses feraient partie
des phacomatoses angiomateuses diffuses dont certaines

s'accompagnent d'angiomes squelettiques multiples:

-Le syndrome de Maffucci définie par une
dyschondroplasie associée & une hémangiomatose cutanée, viscérale et

parfois osseuse.
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-L'angiomatose de Rendu-Osler ou Télangiectasie
hémorragique héréditaire (4).

-L'hémangiomatose ostéolytique décrite par
Servelle (57).

-L'hémangiomatose atypique décrite par Schmidt

(55).

-Les lymphangiomes osseux associés & un

syndrome de Klippel-Trenaunay (24).

['appartenance au groupe des phacomatoses expliquerait la possible

dégénérescence sarcomateuse décrite par Wallis (61).

L'association de l'atteinte osseuse a celle des parties molles adjacentes
peut suggérer, que les lymphangiectasies intra-osseuses sont
provoquées par une malformation lymphatique touchant initialement
les tissus sous-cutanés et, s'étendent secondairement de dehors en
dedans a I'os contigu (44). Cette hypothése est soutenue par le fait que
des communications lymphatiques entre l'os et le lymphoed&me
adjacent des parties molles peuvent étre démontrées sans qu'il existe

encore de 1ésions osseuses décelables (1).
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ANATOMOPATHOLOGIE:

Lorsque la lymphographie n'entraine pas d'opacification des 1ésions
osseuses et ne montre pas d'anomalies du systeme lymphatique, c'est
l'examen anatomo-pathologique qui permet d'authentifier la maladie.

Dans certains cas, la biopsie osseuse a di €tre répétée plusieurs fois
pour aboutir au diagnostic. Elle doit étre pratiquée de préférence sur
une lésion costale (51, 52, 56), pour étre examinée ensuite en
microscopie optique et électronique.

L'examen objective des cavités confluentes, soufflant 1'os, contenant
un liquide séreux, opalescent, acellulaire (lymphe) ou contenant des
hématies ou méme optiquement vides. Ces cavités sont bordées par un
revétement endothéliforme composé par une assise unique de cellules
endothéliales plétes, reposant sur un tissu conjonctif de structure lache,
parcouru par d'assez nombreux capillaires ou artérioles sanguins. Les
cavités apergues macroscopiquement semblent communiquer avec des
fentes irrégulieres qui, dissociant parfois 1'adventice artérielle,
arrivent souvent au contact des travées osseuses et de leurs

ostéoblastes.
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En microscopie optique, il n'est pas possible de différencier un
processus hémangiomateux d'un processus lymphangiomateux, en effet
I'aspect des cellules endothéliales lymphatiques est comparable a celui
des cellules endothéliales des capillaires sanguins bien qu'étant plus
minces et de limites plus sinueuses (9) et, la présence de sang ou de
lymphe dans les cavités ne permet pas non plus cette différenciation

car la biopsie peut entrainer des perturbations hémorragiques.

En microscopie électronique, la lumiére vasculaire est limitée par
une assise de cellules endothéliales dont la face basale émet des
prolongements nombreux et courts. Elles contiennent de nombreuses
fibrilles et des inclusions diverses surtout tubuleuses. Dans le cas des
lymphatiques, a la périphérie, séparées par une substance
mtercellulaire fibrillaire, les cellules sont de type myoépithélial avec
des amas filamenteux a condensations périodiques. La membrane
basale, discontinue, se délamine et se prolonge sur les cellules
myoépithéliales immédiatement voisines. En fait, cette description n'est
que rar‘ement rencontrée car valable pour les gros vaisseaux
lymphatiques et non pour les petits capillaires qui sont le plus souvent

retrouvés au niveau des ogs atteints.
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Ces 1ésions remplacent la spongieuse osseuse normale.

On trouve donc associés, des éléments de type lymphatique et des
1mages vasculaires pseudo-angiomateuses voire angiomateuses.
Ainsi, la comparaison des données radiologiques, macroscopiques et

histologiques aboutit au diagnostic d'angiomatose osseuse kystique.

Sur les 24 cas étudiés par Wallis (61) en 1964, 4 qui associaient
lésions osseuses et viscérales, présentaient des lésions histologiquement
malignes. Ces données ne sont pas retrouvées dans les cas publiés

depuis.
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TRAITEMENT:

Le traitement est purement symptomatique, concernant les
complications osseuses, sous-cutanées, cutanées et viscérales.

Dans les mesures hygiéno-diététiques, la pratique des sports
violents est déconseillée, dans la crainte de traumatismes sur des os
fragilisés.

Il faut proposer des activités plus douces comme la natation, la
gymnastique au sol.

Des mesures orthopédiques, comme le port de corset devant des
Iésions vertébrales importantes afin de limiter le risque de tassements

vertébraux, peuvent étre utilisées.

Un traitement plus agressif doit souvent étre employé:

1) La Chirurgie osseuse

Elle concerne les fractures pathologiques qui consolident dans des
délais normaux (Cas personnel, 3, 5, 6, 26, 32, 47, 48), et les
interventions de chirurgie réparatrice pour correction de déformations

(Hayes (26): correction d'un genu varum).
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2) L.a Chirurgie sous-cutanée, cutanée et viscérale

L'éxérése des lymphangiomes sous-cutanés, cutanés et viscéraux peut
donner de bons résultats, mais les récidives sont fréquentes.

Pour notre malade, bien que le chirurgien pensait ne pas avoir pu
enlever la totalité de son lymphangiome thoraco-cervical, I'enfant n'a
pas eu de récidive.

L'éxérese des lymphangiomes spléniques aboutit 4 une splénectomie
avec un tres bon devenir des patients, alors qu'au niveau hépatique, les

lésions souvent diffuses permettent rarement un geste curateur.

Nous parlerons du traitement chirurgical des épanchements pleuraux

et péricardiques dans un chapitre particulier.

3) La Radiothérapie

Son action intéressante sur I'angiome vertébral solitaire a conduit a
I'essayer dans le cadre de l'angiomatose osseuse kystique disséminée
avec des résultats variables :

-Positifs pour Gorham (20), Reilly (43), Spjut (59), Wallis (60).

-Négatifs pour Cohen (11), Rolain (46), de Séze (58), Steiner (61).
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L'indication privilégiée pourrait étre l'existence d'une 1ésion
vertébrale évolutive menacante ou douloureuse, tout en émettant
certaines réserves sur son utilisation puisqu'il s'agit de 1ésions a priori
bénignes pouvant se stabiliser ou méme régresser.

Ainsi dans le cas de Reilly (43), la radiothérapie a été considérée
comme efficace puisque les 1ésions irradiées ont régressé. Mais il est
difficile de porter un jugement sur son efficacité réelle, puisque les
Iésions, qui n'étaient pas comprises dans le champs d'irradiation, ont
aussi diminué de taille.

Elle agirait par l'oblitération des lumiéres capillaires. La dose
administrée, soit par Cobalt 60, soit par faisceaux d'électrons, ne
devrait pas dépasser 800 a 1000 rads sur deux semaines d'aprés

Raybaud (41).

4) L.a Chimiothérapie et la Corticothérapie

Utilisées seules ou associées, afin de tarir des épanchements pleuraux
récidivants ou pour lutter contre une forme trés évolutive, elles n'ont
jamais fait la preuve de leur efficacité (15, 30, 46, 61 ).

Le chlorambucil, les moutardes azotées, la vinblastine, le

cyclophosphamide ont été utilisés sans succés.
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5} Traitement des épanchements pleuraux et péricardiques

ls méritent un chapitre particulier car ils sont trés fréquents.

Les ponctions répétées des épanchements pleuraux sont inefficaces
tout comme la radiothérapie, la chimiothérapie, la corticothérapie,
dont nous avons déja parlé.

Fessard (17) a soumis un de ses malades a un régime rigoureusement
sans graisse. Des ponctions pleurales ont été réalisées a la demande,
tout d'abord tous les six jours, puis tous les deux jours. Sous ce
régime, la composition du liquide s'est modifiée, mais son abondance a
augmenté.

Certains ont essayé sans résultat, un régime pauvre en graisse,
utilisant uniquement les triglycérides a chalnes moyennes, et une
alimentation exclusivement parentérale associée a un drainage
thoracique.

Par contre, la symphyse pleurale par injection de teinture d'iode et
de glucos€ a 50% dans la cavité pleurale a permis 2 Ducharme (16) de
tarir I'épanchement que présentait son malade. La ligature du canal
thoracique (19), une pleurectomie, une hémipéricardectomie ont
permis aussi la guérison dans certains cas.

Cependant, afin de lutter contre les désordres métaboliques causés

par la diffusion lymphatique, une hyperalimentation est nécessaire.
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CLASSIFICATION:

Jusqu'au travail de Lunel (34), la classification de Wallis (61), auteur
d'une importante monographie sur l'angiomatose osseuse en 1964, était
utilisée et discutée.

Il s’agit d'une classification clinique basée sur la topographie des

atteintes.

Classification clinigue des Angiomatoses du squelette

d'apres Wallis

Hémangiome isolé des os (10% des nécropsies)

Hémangiomes multiples des os
-avec angiomes cutanés et sous-cutanés

-sans angiomes sous-cutanés

-Maladie de Gorham
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Hémangiomatose diffuse viscérale sans participation osseuse
-avec atteinte de la pean

-sans atteinte de la peau

Hémangiomatose diffuse du squelette
-sans localisation viscérale

-avec localisations viscérales

Lymphangiomatose diffuse du squelette

Hémangiomatose diffuse du squelette associée a une autre anomalie
du développement
-syndrome de Maffucci

-syndrome de Rendu-Osler

Cette classification différencie hémangiomatose et lymphangiomatose
et, nous avons vu que les deux affections semblent en fait n'étre
qu'une, provenant d'une anomalie embryologique antérieure 2 la

différenciation des parois vasculaires.
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Lunel (34), en 1974, a proposé de classer les angiomatoses osseuses,
en excluant 'némangiome et le lymphangiome solitaires solitaires de
l'os, en deux parties:

-les Angiodysplasie d'organe

-les Angiodysplasie d'organisme

Classification des angiomatoses du squelette d'aprés Lunel

I Angiomatose squelettique expression d'une

angiodysplasie régionale.

correspondant a une perturbation embryologique focalisée.

a) Ostéolyse massive avec ou sans participation cutanée et
sans participation viscérale intéressant le squelette d'un membre

ou d'un segment de membre

b) Ostéolyse massive avec participation pleuro-pulmonaire,
ou le trouble embryologique intéresse le systéme vasculaire
pulmonaire, le squelette scapulo-thoracique n'étant atteint que
secondairement par suite du développement d'une circulation de

suppléance.
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IT Angiomatose squeleftique expression d'une

angiodysplasie diffuse,.

correspondant a une perturbation embryologique précoce (stade

cordonal) généralisée.

a) Forme osseuse pure d'angiomatose multigéodique

affectant I'ensemble des vaisseaux du squelette.

b) Forme cutanée d'angiomatose multigéodique affectant
I'ensemble du systéme squelettique et des tissus cutanés et sous-cutanés

sous-jacents.

¢) Forme systémique d'angiomatose multigéodique affectant

l'ensemble des vaisseaux de l'organisme.

Cette classification repose sur des hypothéses embryologiques et
semble plus convaincante car ne différencie pas hémangiomatose et
lymphangiomatose et regroupe les différents types cliniques

rencontrés.
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CONCLUSTON:

Cette observation d'angiomatose osseuse kystique diffuse nous a
permis, avec les données de la littérature de faire une étude
approfondie de cette pathologie.

Notre but était plus particulierement de détailler la sémiologie
radiologique, en y intégrant les données des nouvelles techniques

d'imagerie, tomodensitométrique et par résonance magnétique.

Des. explorations scanographiques avaient déja été réalisées sur les
lésions osseuses, mais seulement dans quelques cas, du fait de la rareté
de la maladie. Nos observations correspondent et se rajoutent & celles
des publications précédentes.

Par contre, nous effectuons la premiére description par imagerie
par résonance magnétique. L'étude des signaux a permis d'authentifier
les lésions osseuses comme des 1ésions kystiques avec un contenu
mixte, liquidien, associant deux types de signal pouvant correspondre
d'une part a un contingent séreux, d'autre part a de la lymphe.

LT.R.M. donc peut apporter des éléments en faveur du diagnostic
mais, sa place reste encore a définir, nécessitant pour cela la réalisation

d'autres examens.
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Nous avons distingué trois formes cliniques de la maladie:
-une forme osseuse pure.
-une forme osseuse associant des 1ésions cutanées
et sous-cutanées.

-une forme osseuse avec atteintes viscérales.

Les trois partagent une méme sémiologie histologique et
radiologique et, différent par leurs pronostics et leurs circonstances de
découverte.

Les deux premiéres ont un bon pronostic. Notre malade appartient
au troisieme groupe a évolution plus grave, souvent mortelle.

Chez elle, comme souvent, c'est la symptomatologie viscérale, en
I'occurence l'apparition d'un lymphangiome kystique thoraco-cervical,
qui a ét€ a I'origine de la découverte de la maladie.

L'analyse des clichés osseux de l'ensemble du squelette a permis le
diagnostic d'angiomatose osseuse kystique dans sa forme multigéodique
diffuse.

Les complications viscérales intéressent le pronostic vital, les
complications osseuse le pronostic fonctionnel. La survenue d'un
chylothorax, sept ans aprés la découverte de l'affection est un facteur

évolutif péjoratif.
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Devant des 1ésions osseuses ostéolytiques disséminées, les critéres

diagnostiques a retenir sont:

- la présence de lésions cutanées a type d'’hémangiome ou de
lymphangiome, d'un lymphoedéme, de 1ésions viscérales

hémolymphangiomateuses, d'un épanchement chyleux.

- 'existence d'anomalies lymphatiques ganglionnaires ou canalaires
découvertes lors d'une lymphographie. L'opacification tardive,

athognomonique, des 1ésions osseuses par le lipiodol.
g p

- les résultats de l'examen anatomo-pathologique, pratiqué de

préférence sur une lésion costale.

Notre malade a subi deux lymphographies qui n'ont pas mis en
¢vidence d'anomalie du réseau lymphatique. Mais méme en l'absence
d'une histologie sur une l€sion osseuse, le diagnostic d'angiomatose
osseuse diffuse peut étre porté du fait de l'association des lésions
osseuses avec un lymphangiome kystique, des angiomes cutanés, et un

chylothorax.
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