SOMMAIRE

Pages
INTRODUCTION ...oiiiiiiiie ettt ettt e ettt e e e e e et e e e e e ettt e e e e e e snnnbreeaeeeeannnees 1
PREMIERE PARTIE : REVUE DE LA LITTERATURE
R =T o] o= £ SR PPPPPPPSR 2
[.1- Rappels emMBryOlOgIQUES .......ooooiiiiiiiiieiieieiee e 2
[.2- Rappels NiStOIOGIQUES .......ooiiiiiiiiiiiiiie e e e e e eeeeeeees 5
[.3- RAppels anatOMIQUES .........cceevuiuuiiiiiiiiie e e e e e e ee e e e e e e eeeeaeetess s s e e e e e e e e e aeeeaeeennnnes 8
[.3.1- RESEAU ProfONd.........cceviiiiiiiiiiiiie s e e e e e e e e eees 8
[.3.2- Réseau SUPEITICIEL.......ccuuiiieeii et 13
1.3.2.1- La veine grande Saphéne ..........ccooviiiiiiiiiiiiiiiiieeieeeeeee e 13
[.3.2.2- La veine petite saphéne ............ooovvviviiiiiiiiiii e 13
[.1.3- RESEAU SUPEIIEUIE ....uuuiiieieeeeeeeeeeeeeeeeeeettettse s e s s e e e e e e e e e aeeeeeeeseeennnnnnnas 18
[.1.4- Le SyStéme ValVUIAIre ..........coooeiiiiiiiiiiiiiieeeeeee e 18
l.4- Rappels sur les malformations vasCUlaires..............cceieiiiiiiieeeeeeieeeeeeeiiiiieees 19
[.4.1- Les malformations capillaires..............ooeevvveiiiiiiiiiiii e 19
[.4.2- Les malformations VEINEUSES ...........cooiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeee e 20
[.4.3- Les malformations lymphatiQUes ..........ccoooveeriiiiiiiiiiiiiiiiiee e 20
[.4.4- Les fistules artério-VEINEUSES ............ooovviiiiiiiiiiiiiiiiieieeeeeeee e e e e e e e e e 20
[.4.5- Les malformations COMPIEXES......cccoeeeieiiiiiiiiieeecee e 21
[.5- Rappels sur la maladie VariqQUEUSE .............uuuueeeiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeaeeeneee s 21
[.5.2- DEFINILION ...t e e e e e e e e e e e e 21
[.5.2- CHINIQUE ...ttt e e e e e e e e e e e eeeeereeennnans 21
IRTRC T 0111 ][ Tox= 11 o] 1SR 22
DEUXIEME PARTIE : OBSERVATION
N o 11 (o] = PP PPPPPPPRPPPPP PN 23

Rapport- gratuit.com @



| O 1110 [ LSRR 23

[lI- Les examens para ClINIQUES ...........coeeeeeeeeeeiiiiiiiiiaae e e e e e e e eeeeeeeeeeaaens 30
N I =V (=T 0 4[] £SO PEER R TTR 37
[V.1- POUN @ VEINE ...t 37
NV e 0T | o 1 37
V- EVOIULION ittt e e e e e e e e e e e e eeeeeeeeeeesnnennns 40

TROISIEME PARTIE : DISCUSSION

[-  DEfiNitioN et NIStOIIQUE .......uvuiiiiiiieeemeeeeee e et e ee e e e e e e 46
| =t o] T =7 0 1o (o o [P RRTR 46
0 =0 {1 1T (= 46
B o PR PP PPPTRRPUPPPPITN 46
11T RS 5 (TP PP UPPPTTTRTUPPPPIIN 47
IV 4= RACE .....oiei e e 47
[ll- Anatomie pathologique et Physiopathologie............cccovvviiiiiiiinii, 48.
[11.1- La malformation VEINEUSE .......cceeeuiiiiiiiiiiieee e e 48
[11.2- La malformation lymphatiqQUue .....e...ooeoniinnieoiiiiieeeeeiiii s 49
[11.3- La malformation capillaire ..........ccccoooiiiiiiiiiiiiii e 50
[11.4- La malformation artérielle ... 51
[11.5- La malformation tiSSUIAIre ..... . .vvviiiiiiiiiiiiieieeeeeeeeee e 51
RV =t 1o [0 1= PP PURRPPUPPPPRPRRRTRT 51
[V O 110 1[0 [ 1 PP PPUPPUTPPPRPRR 52
V.1- FOrME ClaSSIQUE ......cevvvvieirimmmmmmeeeeeeeeiesiiiieses s e e e e e eeeaeeeeeesseeennneeeeensnnns 52
V. 2- FOIMES TrUSTIES. ...ttt e e e e e 52
V.3- Formes associées a d’autres malformatia.............c.occvveeeeeinniinnnn. 53.
V.4- Klippel-Trenaunay et Parkes Webel o oo 54
V.5- NOtre €as CliNIQUE ..........ooi e ettt s e e e e e e e e e e e e eeeeeveeeeneeeeeneenes 54
AV Yo [ o] =1 o] (0] 0 ] 1o 54
- La malformation VEINEUSE ...........uuuuiiiiiiieieee e 55
- La malformation capillaire...........ccoeeooiiiiiiiiiii e 55

- La dysStrophi© tISSUIAITE ...........cemmmmeeeeeeeeeeeeeeeeiiiier e e e e e e e e e e aaeeaeaaaeeees 55



- Les autres COMPIICALIONS............oummmmeeerrrnnnaaaae e e e e e e eeeeeeeeeeeeeeeenennnnneeeennnnns 55

- LES fOrMES QrAVES .....ccoiviiiveet ettt s e e s e e e e e e e e e e e eeeeeeesbenenneessnnennnnns 56
VII- Les eXxamens Para ClINIQUES ............ s sssnneeseeeaeeeeeseeeeeeessnnnnnnnnnnnnnnnnnns 56
VII.1- Les examens NON iNVASITS......ccccoiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiire e e 56
VII.2- LeS eXameNS INVASITS..........ucaearieieiiiiiiiiiiiinaee e e e e e e e eeeeeeeeenieeeeneeeeeee 57
V- TREFAPEULIQUE ..vvvevieiieeiieeeee e e e e e et e e e e e e e e eeeesneeneneee e 58
VL L= BULS oottt ettt e e et e e e e e an e e e e bne e e e e e e annnes 58
VIII.2-Moyens et MELNOUES ..........uueemmmmiiiee e e 58
VIIL2.1- TraitementS MEAICAUX weeeareeeeeeeeeeeie et ee e e e e 59
VIII.2.2- Traitements ChirUrgiCAUX.........oeeeiviiiiieiiiiiiiiceee e 59
VII1.2.3- PSYChOtNErapi€s .....cceeeeviiiiiiiiiiiiiiieeie e e eeeeeeeeeeeeeeseeeeneeeaneees 59
VIEL3- INAICALIONS ...ttt e e 60
VIII.3.1- Pour les anomalies VEINERISE..........uuuuvruiiiiiieeeeee e o 60
VIII.3.2- Pour les anomalies capiis et lymphatiques ............ccccevvvvnens 61
VI11.3.3- Pour I'hypertrophie 0SSEUSE...........ccovvvveeviiiiiiiiicie e 61
VLA RESURALS .....ovvveiiiiiiiiiiie ettt e e e e e e 62
CONGCLUSION ...ttt e e s aa e e e e s e s s s s e e eeeaeaaeeanaaaessssnenees 64

BIBLIOGRAPHIE



LISTE DE TABLEAU

Tableau 1 : Mensuration radiologique de la longuBulos ..........ccccceeeeiieeeeeeeeeeeenn. 40



Pages
Figure 1 : EMDryon de 28 JOUIS .......uviemmiiiiieeeeeeiiee e eeeeeee e 3
Figure 2 : EMDryon de 35 JOUIS .....uuuiimcreieeeeeeeettiss e e e e e eeeeeee e 3
Figure 3 : Evolution de la formation des veidesmembre inférieure .................. 4
Figure 4 : Veine en coupe longitudinale .ocoe....ooovviiiiiiiiiiiiie e, 6
Figure 5 : Coupes histologiques d'UNE VEINE wu....vvvvveeiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeevieeees 6
Figure 6 : Coupes d'une veine et d'une art&m@paraiSon..............cceeevvvvvvvnnnnnnnnns 7
Figure 7 : Systeéme ValVUIAIIe ........cccceeeeiiieeeee e e e e e 7
Figure 8 : Rapport entre veine cave et velagule .............ccccceiiiiiiiinnenennine 8.
FIgure 9 : FOSSE POPIILEE ..ot ettt e e e e e e e e e e e ee e e e e e e eeees 10
Figure 10: Trigone fEMOrale ..........coooceeeeeiiiiii e 11
Figure 11: Réseau veineux profond sous inguinale...........ccccccceeeeeeieiiiiinnnns 12.
Figure 12: Semelle plantaire de LeJars ......cccuuuueuuiiiiiiiiiieeeeeieeeeeeeiiiiieeees 15
Figure 13: Réseau veineux superficielle ..........ooovveviiiiiiiiiiii e, 16
Figure 14: Réseau veineux profond sus inguinale.............ccccceeviiiiieeeeinnnennee. 17
Figure 15: Différence entre les deux membresale cm, vue
ANLENIEUre et POSTEIIBUIE ... uuuiiiiiiieeeeeee e e e e e e e e e e e e 25
Figure 16: Attitude scoliotique avec rehaussdameria hanche droite,
vue antérieure et POSIEIELIE...........uuuvuiiiiieeee e e e ee e e e eeeeeeeeeeeeeaeeeens 26
Figure 17 : anomalies au niveau de la jambe gauch................ccccnnnnd 1.2
Figure 18: Vésicules noiratre au niveau de ¢aorelombaire .........cccccceeeeeeennnnnnn, 28
Figure 19: Hippocratisme digitale des orteill€ydN0Sse .............eeveiiiiiiiiiieennennn. 8..2
Figure 20: Dilatations veineuses de la jamb@@lro.............ccccceeveeeiiiiiiinnnnnne. 29
Figure 21: Radiographie de la jambe droite eicha en incidence de
2= (o = U U UPPPPPPRPUPPPPTT 31
Figure 22: Radiographie de la jambe droite eicha en incidence de
PIOTIl et ———————— 32
Figure 23: Radiographie du bassin en incidemctade.................cccoevvvvvvveiiiinnnnnnns 33
Figure 24: Radiographie du rachis en incidere@rdfil ...............ccccceeieiiiinnnn. 33

Figure 25:

LISTE DES FIGURES

Radiographie pulmonaire en incidesheéace, normale a

gauche ; radiographie du rectm vue de face, normale



Figure 26:
Figure 27:
Figure 28:
Figure 29:

Figure 30:
Figure 31:

Figure 32:

Figure 33:
Figure 34:
Figure 35:
Figure 36:

Figure 37:
Figure 38:

Figure 39:

(0 0] (= TR SPRPP 34
Epaississement sous-cutanée au ndedaicuisse droite..................... 35
Veines superficielles éctasiées aaau de jambe droite...................... 35
FIUX NOMMAL .. 36

Echo doppler veineux montrant un@eeie taille normale a

Repérage de la crosse de |la pefiliegesee...............vveeeeiiieeeeeeeeeeennn, 39.
Ligature-section des collatéralesigeau de la malléole
[T £ 0[PP TUPPPTRPPPI 39

Evolution de la circonférence ded&se au niveau du tiers

Evolution de la différence en centi@e................ccoeeeieivviviiiinennn 42
Evolution apres trois mois du traiggnchirurgical .............ccccvvvvveeeee.. 43
Radiographie du fémur droit et gaushéncidence de face

prenant l'articulation coxa¥iérale et le bassin...........cccceeeeeeess bl
Radiographie du coude gauche enemncie de face et profil ................ 45
Age d’apparition de premiers symptéroes de la maladie

de KT (Mann et Whitney. ApAD85)..........ouuviuiiiiiiiiieie e 47

Relation vasculaire au niveau desse&sux capillaires ......................... 49



LISTE DES SIGLES ET ABREVIATIONS

% : Pour cent
GVS : Grande veine saphene

PVS . Petite veine saphéne .
CHU/JRA : Centre Hospitalier et Universitaire dﬂp

Cm : Centimetre \
KT : Klippel-Trenaunay
Nov. : Novembre ~

ngy Andrianavalona

PW : Parkes Weber

Coll. : Collaborateurs

Cf. : Confer 0
Mm : Millimeétre &

&
&
<



INTRODUCTION



Le syndrome de Klippel Trenaunay est une assooniahalformative complexe
rare (1). Cette affection se résume par une ma#Htom vasculaire le plus souvent
dystrophique avec une hypertrophie des tissus nabude I'armature osseuse (2).
L’étiologie reste encore inconnue et jusqu'a I'leuwsctuelle, il n’existe pas de

traitement curatif.

Nous rapportons le cas d'une fillette de cing gmésentant un syndrome de Klippel —
Trenaunay localisé au niveau du membre inférieait.dBur le plan clinique, il a été
remarqué une manifestation selon une forme classiggans complications ni
pathologies associées. Le membre intéressé esteatgnide volume avec trois
centimetres d'écart entre les deux membres infériectuellement. L'échographie
doppler met en évidence des troncs veineux profeads grands anomalies impliquant

notre décision thérapeutique.

Notre objectif est de rapporter notre cas aveceeale la littérature, afin d’étudier les

aspects diagnostiques et thérapeutiques du syndierdéppel-Trenaunay.
Le travail est divisé en trois parties ;

- Une premiére partie comprenant une introductiametrevue de la littérature,
- Une deuxieme partie relatant notre observation,

- Etune troisieme partie réservée a la discussitan@nclusion.



PREMIERE PARTIE :
REVUE DE LA LITTERATURE



I. Rappels
I.1- Rappels embryologiques (3)

Les bourgeons des membres apparaissent a°laerhaine. Les veines
superficielles ont une évolution, une structureueé fonction différente des veines
profondes. Elles apparaissent avant ces derniAtesiveau du membre inférieur, la
veine ischiatique représente, chez I'embryon, lie afférente principale du systéme
veineux superficiel. La veine ischiatique se prg®emet forme la petite saphéne puis la
grande saphene. Des anastomoses se produisenteerisanomalie au cours du
développement est la persistance a la face pmstérde la cuisse de cette derniére.

La veine cave inférieure est formée a partir dargusystemes sépares. La veine
vitelline droite qui fournit le segment terminal&;veine subcardinale droite qui donne
la partie comprise entre le foie et les reins ; Jemes supra cardinales droites qui
constituent le trongon abdominale inférieur auxnsei et les veines cardinales
postérieures droite et gauche qui avec I'anastomuésdiane forme la portion sacrale
(Figure 1 et 2). Pendant que les veines suprar@ed se mettent en place, les veines
cardinales postérieures s’obliterent sur la maj@amntie de leur trajet. Les portions les
plus caudales des veines cardinales postérieursisteat. Ce dernier (reliquat caudale)
est a l'origine des veines iliaques communes esafiment le plus caudal de la veine
cave inférieure. Les veines iliaques communes dannaissance aux veines iliaques
internes et externes qui se développent pour dreerganes pelviens et les membres

inférieurs (Figure 3).



Figure 1 : Embryon de 28 jours(embryologie humaine, édition 2)
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Figure 1. Embryon de 35 jours (embryologie humaineédition 2)
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|.2- Rappels histologiques
La veine est constituée de trois tuniques (Figude de lintérieure vers
I'extérieure (4):

- Lintima est formé par un endothélium vasculaire wie couche sous
endothéliale de tissu conjonctif, de monoglycopn&g et de cellules d’origine
indéterminée.

- La média est constituée de fibres musculaires disgasi que d’'une trame
élastique et conjonctive.

- L’adventice contient dans des tissus conjonctifshés, des vasa vasorum
(vaisseaux nourriciers de la veine), des lymphasqet des terminaisons
nerveuses sympathiques.

En tout, la veine dispose des éléments élastigqnasculaires et cellulaires (Figure

4 et 5). Par rapport a la paroi artérielle, la paeineuse est plus mince et fragile (moins
riche en élément musculaire et élastique) (FigyreL& majeure partie du volume

sanguin total est contenu dans le systéme veirigex.variations relatives du volume
sanguin, au cours d'une dilatation du réseau @amllou d’'une hémorragie, peuvent
étre compensées par des modifications de la cépakit systtme veineux. Ces
modifications sont sous dépendance du muscledissa media qui contréle le diametre
de la lumiére des veinules musculaires et des seine

Ainsi, sur le plan physiologique, le systeme veidonctionne comme un systeme

collecteur a basse pression assurant le retouradg des réseaux capillaires vers le
coeur (Figure 7).



Figure 4:Veine en coupe longitudinale (Histologiednctionnelle, 2004)
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Figure 5 : Coupes histologiques d'une veine (Histogie fonctionnelle,
D. Heimann, 2004)
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Figure 6: Coupes d'une veine et d'une artere, compaison
(Histologie fonctionnelle, D. Heimann, 2004)
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Figure 7 : Systéme valvulaire (Histologie fonctionelle, D. Heimann)
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[.3- Rappels anatomiques
La veine a pour réle de ramener le sang des orgaarssle cceur; on parle donc de
retour veineux. Le sang veineux quitte les résezapillaires et est collecté de la
superficie vers la profondeur et des veinules ieeggos tronc collecteur. Pour la partie
sous-diaphragmatique, le systeme cave inférieuinelrka totalité du sang de cette
région (Figure 1). Pour le membre inférieur, c’dans la veine iliaque externe que se
jette la fémorale qui draine deux grands groupéseu: profond (90% du sang

veineux) et superficiel (10% restants) (5) (6).

Figure 8 : Rapport entre veine cave et veine iliaga (Gray Anatomy, 1918)

1 : veine cave inférieure, 2 : veine iliaque commum 3 : iliaque

externe, 4 : veine fémorale commune
I.3.1- Le réseau profond

Il existe deux veines profondes par tronc arté6igt la veine fémorale profonde

et la veine fémorale.

Au niveau du pied, il y a deux veines plantaireteries et deux veines
plantaires médiales qui vont se jeter dans les deines profondes tibiale postérieure
et péroniére. Sur le dos du pied, deux veines popables a 'artere dorsale du pied ou

artére pédieuse se jettent dans deux veines predditdales antérieures.



Au niveau du genou, I'ensemble des deux veinefopdes tibiales antérieure et
postérieure vont se réunir en une seule veineeil@evpoplitée, que I'on trouve dans la
fosse poplitée (Figure 9) et devient fémorale esspat sous l'arcade du grand
adducteur. La veine poplitée croise I'artere péplitle dehors en dedans (forme de s
italigue) en passant en arriere. Cette derniérecvavoir la veine petite saphéne (qui
appartient au réseau superficiel) par sa faceépeste. Les deux veines tibiale
postérieure et péroniere sont accolées aux at@menymes. La veine fémorale, dans
sa partie antérolatérale, en avant des adductewosse en X lartere fémorale

superficielle de dedans en dehors, en passantiéreate celle-ci.

Dans le trigone fémoral ou triangle de Scarpa (fedw), il y a des veines satellites
par artere (sauf pour les branches artérielles mussent directement de ['artere
fémorale commune) qui ne se drainent pas dawsite fémorale mais de fagcon sus
aponévrotique dans la crosse de la veine grandeésap(5). Ce sont: la veine
circonflexe iliaque superficielle, la veine épigagie superficielle et les deux veines
pudendales externes supérieure et inférieure. iree iémorale se place en dedans de
I'artére fémorale pour passer sous le ligamentimguen dedans de la bandelette ilio-
pectinée et du nerf fémoral (5). Elle recoit laneeifémorale profonde, satellite de
I'artere fémorale profonde. Cette veine fémoralef@rde est constituée par la réunion
d’un certain nombre de branches : la veine du doggls, la veine circonflexe médiale,
la veine circonflexe latérale et les veines peritea. De fagon fréquente, la veine
fémorale est doublée par un petit tronc veineurdtaeineux collatéral) trois a quatre
centimetre en dessous du ligament inguinal et @ev@r sur sa face antérieure la veine
grande saphéne qui appartient au réseau veineuerfisigl. La veine fémorale
commune, réunion de la veine fémorale et veine falaoprofonde (Figure 11), se
poursuit au dela du ligament inguinal par la velia@ue externe. Cette veine aprés sa
réunion avec la veine iliaque interne va former vieine iliaque commune qui
s’abouchera a la veine cave inférieure. A la partigale de la veine iliaque externe

s’abouche la veine circonflexe iliaque profonde.
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Figure 9: Fosse poplitée (Atlas Rouviere, 4¢& :277)

1 : Muscle demi-membraneux, 2 : Artere et veine pdjtée, 3 : Demi-
tendineux, 4 : Nerf jumeau interne, 5 : Veine saph® externe, 6 : Nerf
saphéne externe,7 : Muscle soléaire, 8 : Tendon fléchisseur commune des
orteils, 9 : Artére tibiale postérieure, 10 : Nerftibiale postérieure, 11 : Nerfs
extenseur externe, 12 : Tendon du jambier postérigul3 : Muscle biceps,
14 : Nerf accessoire du saphene externe, 15 : Nediatique poplitée
externe, 16 : Nerf du poplité,17 : Sciatique poplée interne, 18 : Plantaire
gréle, 19 : Artere jumelle externe, 20 : Muscle jureaux, 21 : Court péronier
latéral, 22 : Long fléchisseur propre du gros ortié, 23 : Tendon d’Achille,

24 : Tendon du long fléchisseur propre du gros orie



11

Figure 10: Trigone fémorale The Anatomy Lesson, Wesley

Norman)
vaisseaux circonflexe iliague superficielle
nerf femarale
vaisseaux epigastrique superficielle

vaisseaux pudendales externes

superficielles \
vaisseaux pudendales externes | -

profondes

veine fémorale

veine grande saphéne
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Figure 11: Réseau veineux profond sous inguinale éRin M. ; EMC,
2006)

1: Veine fémorale commune, 2: Veine fémorale prohde, 3: Veine
fémorale, 4 : Veine poplitée, 5 : Veines gastrocnéemnes, 6 : Veines tibiales
antérieures, 7 : Tibiales postérieures, 7 : Veingseroniéres.
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1.3.2 - Le réseau superficiel

Il est constitué par deux systemes veineux (laevgirande saphene et la veine petite

saphéne) qui prennent leur origine au niveau dd.pi

.3.2.1 - Laveine grande saphene

La veine grande saphéne va partir d'une veine totaterale, prolongement de
I'arcade veineuse dorsale: veine marginale médiaae.eine grande saphéne chemine
en position sous cutanée au dessus de I'aponégrosde en passant tout d’abord en
avant de la malléole médiale puis se placant earafjusqu’a I'aplomb du bord médial
du gastrocnémien médial. Elle croise ensuite |& faostéro-médiale du genou puis
remonte obliguement vers la face antérieure dauisse jusqu’au trigone fémoral ou
elle forme une crosse et se jette dans la veiner@m commune. Cette veine grande
saphéne va donc drainer le réseau superficiel sjwianstitué a la plante des pieds par
un réseau veineux plantaire (semelle veineuse ¢d)elLes veines interdigitales se
drainent dans I'arcade veineuse plantaire qui amémdans la semelle veineuse. A partir
de cette semelle, il existe de facon médiale érdé des veines communicantes qui

permettent a cette semelle de se jeter dans la vesémginale (Figure 12).

La veine grande saphéne va recevoir des afférgarogenant des faces antéro-
mediales et postéro-médiales et d’une grande beantfiérente provenant de la face
antérieure de la cuisse appelée veine saphenesatee®u antérieure. Elle recoit
souvent deux branches anastomotiques (entre vemeleg saphene et veine petite
saphéne), I'une a la jambe et 'autre a la cui€sesont les veines de Giacomini qui

sont les extensions craniales de la petite veipbesee (Figure 13).

Le réseau superficiel possede aussi des branciiesgoees qui lui permettent
de se drainer dans le réseau profond (au nivegiedi.

1.3.2.2 - La veine petite saphene

Elle part de la veine marginale latérale qui drdiarcade veineuse dorsale. La
veine malléolaire va passer en arriere de la nlalléberale pour devenir la veine petite

saphene. La veine malléolaire latérale recoit @#ses communicantes qui proviennent
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des branches latérales de la semelle veineusaparita veine petite saphéne remonte
jusqu’a la partie inférieure de la fosse poplitéeetie se jette dans la veine poplitée en
décrivant une crosse. Elle draine les veines saanées des faces postérieure et
antérolatérale de la jambe. Elle donne deux bran@mastomotiques pour la veine

grande saphéne. Elle possede également un systrfoeapt vers le réseau profond :

les veines surales, Gastrocnémiens et soléairesaqti les veines musculaires du

mollet. lls drainent les muscles correspondantseejettent respectivement dans les
veines tibiale postérieure et péroniere (soléaigtsiians la veine poplité a sa face
latérale et postérieure (gastronémiens) (Figure 13)
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Figure 12: Semelle plantaire de Lejars (Vaisseauxudmembre
inférieur, anatomie humaine descriptive, topographe fonctionnelle, Elsevier
Masson, 1967)

Fig. 40. — Vue dorsale du pled.

1-Arcade plantaire sous cutanée 2-Veine collatéml médiale 3- Veine
collatérale latérale 4-Arcade veineuse dorsale sugieielle 5- Veine
marginale médiale 6- Veine marginale collatérale ¥eines dorsales des

orteils et interdigitales 8- Veine saphéne intern8- Malléole médiale
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Figure 13: Réseau veineux superficielle (Perrin M.EMC, 1994)

1: Grande veine saphene, 2 : Grande veine sapheaecessoire antérieure
de la cuisse, 3 : Grande veine saphene accessoiostgrieure de la cuisse, 4 :
Grande veine saphene(GVS) accessoire antérieure jamare, 5: Grande

veine saphene accessoire postérieure jambiere (veide Léonardi), 6 : Petite
veine saphene (PVS), 7 : Extension craniale de |a/B connectée a la GVS
par I'intermédiare de la veine circonflexe postériare de la cuisse (veine de

Giacomini).
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Figure 14 : Réseau veineux profond sus inguinale ¢@in M. ; EMC,
2006)

1: Veine cave inférieure, 2 : Veine iliague commune3: Veine iliaque
externe, 4: Veine iliaque interne, 5: Plexus veaux sacré, 6: Plexus
veineux pelvien, 7 : Plexus veineux pubien superfed, 8: Veine ilio-
lombaire, 9 : Veine glutéale inférieure, 10 : Veineobturatrice, 11 : Veine
pudendale externe, 12: Grande veine saphene, 13Veine fémorale

commune, 14 : Veine fémorale, 15 : Veine fémoraleqfonde.
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1.3.3 - Le réseau supérieur

Tributaire de la veine iliaque interne, le réseapésieur est responsable du
drainage de la partie supérieure de la jambe. @tlss veines obturatrices, glutéales

inférieure et supérieure, et la pudendale intebhéRigure 14).

1.3.4 - Le systéme valvulaire

L’ensemble du réseau veineux (superficiel et prdfoest muni d’'un systéeme de
valvules. Elles sont destinées a éviter le retausahg veineux a partir de la veine cave

inférieure dans le membre inférieur. Elles exiseanhombre assez constant :

- valvule ostiale permanente a la naissance de fe\émorale profonde
- valvule de la crosse de la veine grande saphéne

- valvule de la crosse de la veine petite saphene

D’autres variables existent tout au long du tragheux.

Le drainage veineux du membre inférieur est asparétrois systémes successifs
mis a part le systeme anti- reflux : la semellenf@ie de Lejars qui dépend de la
statique plantaire et du déroulement du pas, lapgomusculaire du mollet et le
systeme abdomino-diaphragmatique. Ce dernier dégeta pression négative dans les
poumons au cours de linspiration. La circulatiam €hng dans les veines s’effectue
passivement selon un gradient de pression verelg ¢ a I'exception des constituants
veineux de la microcirculation. Le sang dans léeascaves est aspiré dans l'oreillette
droite au cours de l'inspiration, tandis qu'au &ule I'expiration, les gradients de
pressions s’inversent et le sang a tendance dairdans le sens contraire. La présence
des valvules dans les veines de taille moyenneéehngpce mouvement. La défaillance

de ces valvules est a I'origine des varices.

l.4- Rappels sur les malformations vasculaires (7)
Les anomalies vasculaires peuvent étre diviséatear grandes catégories: les

tumeurs (hémangiomes) et des malformations vaseslai
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Les malformations vasculaires correspondent a ugsplasie d'origine
embryonnaire développée aux dépens de systemelaiascles vaisseaux capillaires,
veineux, lymphatiques ou artériels peuvent étreeenrés de facon isolée ou associée.

Les Iésions malformatives peuvent étre présentashaissance ou apparaissent
guelques mois ou années apres; mais ne régrgaseis.

On peut donc les subdiviser anatomiquement enqutsisous groupes, selon le
vaisseau preférentiellement impliqué :

- Les malformations capillaires
- Les malformations artérielles
- Les malformations lymphatiques
- Les malformations veineuses
- Les malformations combinées complexes :
lIs peuvent étre différenciés sur le plan hémodyigae en malformations a faible
débit ou inactives et malformations a haut débitotives. Les malformations a faible
débit comprennent donc les malformations capilkailgmphatiques, veineuses ainsi
que leurs formes combinées. Les malformations Vaises actives par contre sont
représentées par :
o les fistules artério-veineuses avec des shunts thgmamiquement actifs
sur de gros tronc artériel et localisées.
o Malformations atério-veineuses avec des myriadepetdes fistules
localisées.
o Certaines formes combinées complexes avec des fosysématisées

ou diffuses.

1.4.1 - Les malformations capillaires
- L'angiome plan ou également naevus flaemus, taehevih, angiome mature
(malformation capillaire et/ou des veinules pogiitaires dermiques) ; qui est une
tache de couleur variable allant du rose pale aletvfoncé, maculeuse, a contour
assez bien défini, présente a la naissance eesmsipe jamais spontanément mais
évoluant avec I'adge vers une nappe écarlate épgiesrie palpable. L'angiome
plan peut témoigner de I'existence d’'un syndromses mlomplexe sous jacent s’y

accompagnant.
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- Les télangiectasies sont des petits vaisseaux deesi capillaires dilatés de
fagcon permanente. lls peuvent étre linéaires, &dats, punctiformes ou stellaires.

- L’angiokératome est une télangiectasie papuleusemaiee dune
hyperkératose.

1.4.2 - Les malformations veineuses

- Les malformations capillaro-veineuses sont repitéssnpar une masse bleutée,
froide, lentement évolutive. Si la composante ¢aipd est importante, elle prendra
une teinte violacée ou méme rosée. Elles peuvédresser tous les plans : cutané,
sous cutané, musculaire et osseux. En effet, slbed toujours infiltrantes et
colonisent diverses structures sous la peau.

- Phlébectasies ou cavernomes constituent une dlatateineuse localisée

souvent unique, développée sur un gros tronc veinawérivante de celui-ci.

1.4.3 - Les malformations lymphatiques

Elles sont constituées de vaisseaux lymphatiquesraux et de kystes de taille et de

forme variées plus ou moins envahissants. On distieux entités différentes :

Les lymphangiomes kystiques (hygroma Kkystigue omplyangiome mono
kystigue). Ce sont des tuméfactions assez duresitemées, bien limitées,
translucides et évoluant dans le temps en fonctiea épisodes infectieux ou
inflammatoires.

Les lymphangiomes tissulaires représentés par umsgpsement cutané ou
muqueux s’accompagnant de vésicules translucidesharétres et parfois de
nombreux microkystes. Ces masses sont mal limitéddtrantes et peuvent

entrainer des déformations importantes des stegEfsseuses sous jacentes.

|.4.4 - Les fistules artério-veineuses

Elles se caractérisent par I'existence d’'une conigation anormale entre les artéres et

les veines avec hémodétournement c'est-a-dire edsbn vascularisation capillaire et

retour veineux précoce artériolise.
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1.4.5 - Les malformations complexes
Elles correspondent a toutes les combinaisons ilpess hamartomateuses et
vasculaires. Ce sont des angiodysplasies quickess a des anomalies pluritissulaires
réalisant ainsi des syndromes. On peut donc distindeux grands groupes :
- Les angiodyspalsies complexes disséminées qui demtmalformations étendues
diffuses.
- Les angiodyspalsies complexes systématisées qudssmmalformations étendues,
intéressant un territoire précis ou une région denfaisant partie le syndrome de
Klippel-Trenaunay et Parkes Weber.

|.5- La maladie variqueuse (7)
1.5.1 - Définition
Une varice se définit comme étant I'associationddatation et d’élongation

veineuse dont le trajet devient tortueux respomsdbs troubles de retour veineux. Elle
peut étre primitive ou secondaire. L'angiodysplasienme le syndrome de Klippel
Trenaunay est une cause rare de varice. Cliniqugr#gerarice se manifeste par la
présence de veines sous cutanées dilatées vigtitas palpables avec des troubles
hémodynamiques associées (A.A Ramelet).

1.5.2 - Classification clinique
Selon Widmer (1978) :

- Les varices tronculaires sont des troncs dilatéagtvolution des veines
saphénes interne et externe ainsi que des ranofisatu premier et deuxieme
degré.

- Les varices réticulaires sont des veines sousnées dilatées et serpentantes
autres que les veines tronculaires et ses ramditat

- Les varices flammeches sont des venectasies intnaglees.

Selon Porter (1995) :
Une varice est définie comme des veines sous-aesatitatées palpables de plus de

quatre millimetres de diameétre, les varices réticas sont des veines sous cutanée non
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palpables de moins de quatre millimetres de dianétrles téléangiéctasies sont des

veinules intradermiques.

1.5.3 - Complications
Elles sont de deux ordres :

- vasculaires (hémorragie et thrombose esleamplications respectives)

- cutanées liées a I'existence d’'une augmemtatela pression au sein du réseau
superficiel, de ce fait retrouvées préférentiellamen regard des malléoles
internes ou la pression veineuse est la plus élévés complications cutanées
peuvent étre aigues (purpuras, eczématisation,ctiofes, hypodermite
phlébologique jambiére) ou chroniques (dermite o@ezémas chroniques,
hypodermite scléreuse en guétre, atrophie blanchlegre variqueux,

télangiectasies secondaires).



DEUXIEME PARTIE
OBSERVATION MEDICALE
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I- Histoire :

Rah. Assia, 4ans et 9 mois, est adressée dareieesde chirurgie
cardiovasculaire et thoracique du Centre Hospitaleseph Ravoahangy
Andrianavalona (CHU/JRA) pour une hypertrophie denbre inférieur droit,
des varices, des angiomes et une trouble de leh@ar

A 'anamneése, elle avait présenté dés sa naisstesd¢aches bleuatres
plus ou moins rouges comme des ecchymoses au mnielaracine du membre
inférieur droit. Depuis la découverte de ces taghegqu’a I'age de trois ans,
aucun soin particulier n’a été réalise.

La patiente a appris a marcher avec un Iéger teodblla marche du pied
droit vers 18 mois. C’est seulement, suite a I'ajpjoan d’'une douleur au niveau
de son pied droit, a I'age de trois ans, c'estra-€in 2007, que sa mére a décidé
de consulter des médecins. Cette douleur appauaibut dans le cas ou I'enfant
maintient une position immobile prolongée, ettipalierement la nuit. De
plus, les anti-inflammatoires et les antalgiquabituels n’ont pas d’effet sur la
douleur. Au cours de I'évolution, la douleur amgiaaprés dix minutes de
marche et empéchant I'enfant de réaliser ses jahituels.

Elle ne présente aucun antécédent particulier bordale rares épisodes
grippaux, et des syndromes palustres répétés, bamtés. Elle a suivi
correctement le calendrier vaccinal. La grossesskaecouchement se sont
déroulés sans anomalie. Sur le plan familial ; e#iela cadette de quatre enfants
et ses ainés sont tous en bonne santé apparente.

[I- Clinique :

L’examen clinigue du 3 mai 2009 montre un dévptpent
psychomoteur normal. L'inspection montre des tacbaslie de vin; les
membres inférieurs sont asymétriques avec hypdrogu membre inférieur
droit (Photos 1).

A I'examen :

- La différence de longueur entre les deux membirfési@urs est de trois centimétres.
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La différence de circonférence de la cuisse auanivdu tiers moyen du membre
malade et sain s’évalue a neuf centimétres etesikirnétres au niveau de son tiers

inférieur.

La différence de circonférence entre les deux janabeniveau du mollet est de six

centimetres.

Des dilatations variqueuses de la veine supetiecath membre inférieur droit sont
observées, au niveau de la face latéro-externeogeneure de la jambe droite
(Figures 15, 16 et 20). Le test de Trendelenburgnégatif et le test de Perthes est
normal sur ce membre témoignant que le retour ugin@ofond et les veines

perforantes sont normaux.

Les orteils du pied droit sont bleuatres avec hipgitsme digital, particuliérement

au niveau du troisieme et quatrieme orteil (FigQretL20).

Une attitude scoliotique de compensation suite a@iterence entre les deux

membres inférieurs est observée (Figure 16).

L’examen au niveau du membre inférieur gauche étanta fait normal.

Elle est apyrétique. Les mouvements articulairescaus de I'examen sur la
table sont normaux. Elle présente un troublegiatien position debout. A la
marche, le boitement est trés marque.

L’examen de la peau montre des angiomes plansvaaunide la face antéro-
latéro-externe et tiers inférieur de la cuissetdrdiers externe de la fesse droite
et la partie supérieure et externe de la jamb#éedavec hyper pilosité sur le
membre malade (Figure 17). Puis des multiplescukes noiratres au niveau et
de la jambe atteinte, et du dos (région lombaigure 17 et 18), ainsi que sur
la face postérieure de la jambe gauche.

L’examen cardiaque est sans anomalie ; il n'y asouffles ni bruits
surajoutés. Les pouls distaux (fémoraux, tibialt@asur, pédieux) sont percus
et bien symétriques. Aucun thrill n’a été notéded de tout le trajet vasculaire.

L’examen des autres appareils, ne montre pas wlialhe.



25

Figure 25: Différence entre les deux membres de 3mcen vue

antérieure et postérieure

1 : Dilatation variqueuse de la face postérieurealla jambe droite,

2 : Talonnette de marche, 3 : Vésicules Noiratred, : Angiomes Plans
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Figure 16 : Attitude scoliotique avec rehaussemende la hanche a

droite, vue antérieure et postérieure

1 : Vésicules noiratres de la face postérieure da jambe gauche, 2 :

Angiomes plans
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Figure 17: Anomalies au niveau de la jambe gauche

1 : Angiomes plans de la cuisse droite, 2 : Hyperpsité 3 : Vésicules

noiratres de la jambe gauche
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Figure 18 : Vésicules noiratres au niveau de la rén lombaire

Figure 19: Hippocratisme digitale du 3™ et £™ orteils droits et

cyanose
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Figure 30 : Dilatation veineuse de la jambe droite

1: Dilatation des veines au niveau de la face latde de la jambe
droite, 2 : Hippocratisme digitale des orteils et ganose
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- Les examens paracliniques :

La radiographie des membres inférieurs confirntg/gdértrophie du
membre inférieur droit que ce soit sur sa longuusur sa circonférence, mais
les régions articulaires sont sans anomalies (Egad et 22). La radiographie
des autres squelettes sont normales (Figures 23t 2b), il n’y a pas de
déformation du rachis. L’échographie cardiaque’é@édtrocardiogramme sont
normaux.

L’écho doppler veineux du membre inférieur montne dilatation de la
veine petite saphéne droite et de la veine titaak&rieure ipsilatérale, assurant
la vascularisation de la tuméfaction de la facerm de la cuisse droite (Figure
26) avec des branches capillaires trés dilatéesivaau périphérique (Figure
27). La veine profonde ipsilatérale est sans aniemih dilatation de la veine
petite saphéne droite est a 5,9 mm. Les axes veipsafonds fémoraux et
poplités droits sont bien dépressibles avec desdpontanés satisfaisants bien
modulés par la respiration (Figure 28). La veingnge saphéne droite n’est pas
dilatée. Il n’y a pas de fistules artério-veineusmgtionnelles observées ni de
participation artérielle sur la Iésion.

Les vaisseaux du membre inférieur gauche (Figunea®®si que les
tissus cellulaires sous cutanés sont sans anomalies

L’examen biologique est sans particularité ; landtation de la formule
sanguine est normale, le bilan rénal et hydriguet smrmaux. Son groupe

sanguin est A rhésus positif.
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Figure 21 : Radiographie de la jambe droite et gaute, en incidence
de face

1 : Epaississement des tissus mous
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Figure 22: Radiographie de jambe droite et gauche en incidence de

profil
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Figure 24: Radiographie du bassin en incidence dade, normale

Figure 25: Radiographie du rachis en incidence derpfil, normale
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Figure 26: Radiographie pulmonaire en incidence déace, normale a

gauche ; Radiographie du rachis en vue de face, noale a droite
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Figure 27: Epaississement sous-cutané au niveau [@ecuisse droite
0,83cm

Figure 28: Veines superficielles extasiées au niveade la jambe

droite
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Figure 29: Flux normal

Figure 210 : Echo doppler veineux montrant une veia de taille

normale au niveau de la jambe gauche : 0,14cm
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IV- Traitement :
V.1- Pour la veine :

Apres une tentative de traitement médical sanscésuc

(antalgiques, contention élastiglie), sachant quettair veineux sera respecté et

gue l'ectasie veineuse localisée, nous avons opté pne ligature étagée

suivant la petite saphene avec crossectomie dee cetine saphéne.

L’intervention a été faite le 05 mai 2009 sous #mesie générale (Figure 30 et

31). Une contention par bandage élastique estten®alisée aprés la chirurgie.

En post opératoire, elle a recu comme traitement :

» Des anticoagulants : héparine de bas poids moiéeénoxaparine) a raison
de 0,2Ul/jour pendant trois jours suivi d’'un antigant plaquettaire ;

aspirine 100 mg par jour.

» Des antalgiques : paracétamol 15mg par kilos ddsp50mg) toutes les 6
heures, puis toutes les 8 heures apres amoindessgeata la douleur.

» Une antibioprophylaxie a large spectre en pepst-ppératoire.

Elle est sortie de I'hdpital trois jours aprestérvention.
Cliniguement, une amélioration notable sur la doulest observée, la
cicatrice s’est refermée, la cyanose des orteilerai@e. La différence entre les
deux membres reste marquée mais les signes fonet®rse sont nettement

ameéliorés.

IV.2- Pour l'os :

Une intervention sur I'os pour corriger la difféoenentre les deux membres est
prévue a la maturation du squelette. L’ age ossleua petite fille s’éleve a sept virgule
cing ans (cf. radiographie du coude en incidenctade et profil) (Figure 34 ) selon la
methode de Sauvegrain et Nahum qui étudie la féeomades points condyliens et
épicondyliens, trochléens, olécraniens, et de tia tédiale. En attendant, I'utilisation

d'une talonnette de marche adaptée a sa chausswehey est appliquée, pour
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compenser la différence entre les deux membres.suneillance clinico-radiologique
biannuelle permettra de déterminer I'age idéal pouervention.

Des séances de rééducations aident I'enfant aptirda la talonnette de marche.
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Figure 30 : Repérage de la crosse de la petite saie
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Figure 31 : Ligature-section des collatérales au neau de la malléole

externe
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V- Evolution:

La surveillance clinique efféctuée tous les troisis depuis
le mois de novembre 2008 visent a suivre I'évolutio membre :
Sur la circonférence de la cuisse au niveau dedee pnoyenne et de la jambe
au niveau du tiers moyen (Figure 32 et 33), I'étiolu est plus ou moins

stationnaire.

Sur la difféerence de longueur entre les deux mespleke est trés marquée
(Figure 34). La mensuration radiologique du tihia sn cliché pris en incidence de
face a montré une différence de cing mm sur I'émtude la différence entre les
deux membres en I'espace de dix mois (cf. tabl@ales radiographies de contréle
n'ont montré aucune autres anomalies mis a pacattéentre les deux membres
(Figure 36).

Tableau 1 : Mensuration radiologique (longueuran)

C ( Di
ate S auche roite fférence
T 1 0,
oV. Tibia 7,5 8 5
200
8
T 1 1
out Tibia 8 9
200 F z 1,
9 Féemur 3,7 5,2 5

Sur les varices, les signes fonctionnels se sdotrgms et I'enfant se remet a
ses jeux habituels, aprés trois mois du traiteroeioirgical (Figure 35).

Sur les angiomes, il n'y a pas de modificationsiglies notables.

Sa biométrie est normale : poids (20 kilos) papoapa la taille (107cm avec

correction par talonnette) et 'adge, selon I'’habac.
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Figure 32 : Evolution de la circonférence de la cgse au niveau du
tiers moyen
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Figure 34: Evolution de la différence en cm
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Figure 35 : Evolution apres trois mois du traitemem chirurgical

by

1: Talonnette de marche adaptée a sa chaussure gae, 2:
Angiomes plans, 3 : Amendement de la cyanose deseailis
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Figure 36: Radiographie du fémur droit et gauche enincidence de

face prenant l'articulation coxo-fémorale et le basin
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Figure 37 : Radiographie du coude gauche en incidea de face et en extension a
gauche et en incidence de profil et en flexion a dite, pour évaluer 'age osseux

(méthode de Sauvegrain et Nahum)

1 : Condyle et épicondyle coté a 3 ; 2 : Téte radmcoté a 1; 3: Trochlée coté a 1 ;
4 : Olécrane coté a 1. Total des points= 6 correspdant a un age osseux de 7,5 ans

pour la fille.



TROISIEME PARTIE
DISCUSSION
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I- Définition et historique

Décrit par les médecins Francais Klippel et Tremguen 1900 (2), ce
syndrome est formé par une association malformatagculaire congénitale
associant trois signes: «naevus flammeus » ouomeg plans, varices et
hypertrophies des tissus affectés (1) (8) (9).

Depuis, plusieurs cas ont été publies. Des formeslages étaient
décrites mais avec des variations soit sur I'hypptie des tissus mous et/ou
des os, soit sur la présence d’'une éventuellddisitiério-veineuse ou enfin, des

formes associées a d’autres malformations.

[I- Epidémiologie
II.L1- Fréquence

Il s’agit d'une maladie rare et sporadique (1).sPiie mille cas ont été
observés dans le monde depuis sa description kelidtérature (10). Parmi ces
cas ont été 768 retrouves par Servelle et opél@<lnique Ambroise Paré en
France del943 a 1983 (9), deux cents cinquante gatignts diagnostiqués
dans la clinique de Mayo de 1956 a 1995 (11) (G@atre vingt quatorze ont été
recensés en Allemagne (Hépital Ashton-under-Lynagqy’en 1995 (13),
guarante neuf cas décrits aux Etats Unis a l'usite&erde Minnesota en 1998
(8) ; seize patients décrits a I'hdpital univensgade Pamploma en Espagne de
2004 a 2006 (14) ; a Madagascar, il n'y a pas enderchiffre exact connu et a
notre connaissance, c’est le premier cas isolénsécenais un cas de klippel-
Trenaunay-Weber a été décrit par Rajaonarivongleten 2001 (15).

La prévalence est de un pour 100.000 naissancgs (10

1.2- Age

Le syndrome de Klippel-Trenaunay (KT) se manifegiaéralement dées
la naissance par l'apparition de taches en lieidecaractérisant les angiomes
cutanées; I'hypertrophie des membres apparaissgiti$ souvent au cours de la
croissance durant la premiére année; et les vaipbes tardivement. Ces
derniéres apparaissent surtout apres une posigiboutl prolongée (2) (12) (16)
7).
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Les études faites a la clinique de Mayo montrendge d’apparition des
premiers symptémes surtout fréquent a la naiss@fcediagramme).

30 r
nombre
% st
patients e

ala inférieure 8 136 ans
naissance 1 an

Figure 38: age d'apparition des premiers symptomelers de la
maladie de KT
Mann et Whitney. April17, 1985 (17)

L’échographie permet actuellement de poser le disiimanténatal (18)
du syndrome de Klippel-Trenaunay par la visualsatides angiomes et
'asymétrie de la croissance du membre (19).

1.3- Sexe

Il N’y a pas de prédilection pour le sexe. La rdeaouche aussi bien la
fille que le garcon (1) (10), quoique quelques argent remarqué une légére
prédilection féminine. Un « sex ratio » de 23/26 481 cas étudié a Minneapolis
(Etats-Unis) selon Berry SA et coll. (8), a Rockestlinique de Mayo selon Mc
Grory et coll en 1991 (11) et de 116/136 sur 252réaenseés selon Jacob AG et
coll. en 1995 (12).

1.4 - Race

Il n'existe pas de prédilection de race connu (1).
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[ll- Anatomie pathologique et physiopathologie
[ll.1- la malformation veineuse
L’anomalie veineuse intéresse a la fois le réseefopd et le réseau

superficiel. Pour les réseaux superficiels, ellaceone surtout sur la modification du
calibre a type d’ectasie des veinules périphérigtegendant les valvules incontinentes.
Les varices sont présentes dans 36% a 72% dé€8)qd®). Pour les réseaux profonds,
la malformation est a type d’agénésie, d’obstructidatrésie des troncs profonds au
niveau de la veine fémorale (16% a 18,75% des pag)itée (51%), iliaque (3,3%) et
cave inférieure (0,7%) dans le réseau supérieu(l@) On peut également retrouver
des dilatations anévrysmales (42% des cas), ddgaligns remarquées au niveau de la
veine fémorale 6,25% des cas (14), une persistdmgéseau embryonnaire (17,5% a
72% des cas), des atrésies et existence de peditess latérales au niveau des veines
ectasiés dans 68% des cas (12) (14) (18) (20). bétsa 50% des cas, I'exploration de
la veine profonde peut étre normale (9) (14). Aueau du membre supérieur, les
lésions peuvent concerner les veines axillairdmetchiale (10, 41%) voire limitées a la
cubitale (9) (20).

Des petites veines éparpillées le long du membegnatde disposition variable,
peuvent étre rencontrées. Ces veines sont avasveléprésentent une persistance des
bougeons veineux (réseau veineux embryonnairejvaaun du mollet qui vont étre plus
tard responsables de la défaillance du retourewsira I'origine de la stase (13) (15)
(20). Pour notre patiente, I'anomalie s’est lo@isessentiellement sur les veines
superficielles et est associée a une ectasie drauésbial antérieur ipsilatérale. La
présence de nombreuses veinules périphériqgueséestast éparpillées au niveau des
hypertrophies tissulaires et aux alentours desoamgs a été remarqueée.

Selon I'étude de Servelle, des arteres aberrahtissdibroses peuvent comprimer
le réseau veineux profond favorisant ainsi leshitesi du retour veineux (9) (14) (16)
(20) (21). A la longue, ces anomalies veineuses$ sEsponsables d’'une stase, d’'une
dilatation des veines et d’une hyperpression veieen amont. La dilatation provoque
l'insuffisance veineuse par défaut de fermeture dasules saines. Ces différentes
anomalies peuvent étre isolées ou associées :aethst que la Iésion de la veine

superficielle peut étre indépendante de la Iéseoladieine profonde (14).
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Sur le plan histologique, des études ont montrél gua une
augmentation du nombre et du diametre des veinetesne hypertrophie
disséminée des muscles lisses sur la partie murscdlkes veinules musculaires,
dans la partie profonde du derme et du tissu graissous cutané ; trait
caractéristique en réponse a l'augmentation chuendp flux sanguin (20). En
méme temps, il a été remarqué un épaississemdimtidra sans atteinte de la
lamina. Ces modifications entrainent une augmemtatiu nombre et du
diamétre des veinules sous cutanées et stimularsi dhypertrophie des

muscles lisses a la périphérie des veines sousérga

[ll.2- La malformation lymphatique

L’existence d’une relation étroite entre veine aisgeau lymphatique au niveau
du réseau capillaire explique I'atteinte lymphaéidavorisant encore plus la stase (21).
La malformation des veines profondes s’accompagoeent des anomalies des canaux
lymphatiques (9). Le test d’hyperlipidémie provoepsé utile pour évaluer la maladie de
KT en mettant en évidence la présence d’'une anendas vaisseaux chyliferes (21).
L’anomalie des canaux chyliferes entraine I'exteatin du liquide responsable des
cedemes, cellulites favorisant I'hypertrophie du roematteint (22) (23). Selon Peter

Gloviczki et coll., 5% des patients recensés oés@nté des atteintes lymphatiques (17).

vaisseau

capillaires lymphatique

lymphatiques

veinule

artériole

vaisseaux
capillaires

Figure 39: Relation vasculaire au niveau des vaissex capillaires,
Victoria Latessa et Coll., décembre 2007 (22)
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L’existence d’'une anomalie lymphatique n'a pas ééterminée pour notre
patiente. Cliniquement et selon les données dehd'édoppler, les vaisseaux

lymphatiques ne présentent pas d’anomalies.

[11.3- La malformation capillaire

Les angiomes plans ou naevus sont des taches da lien siégeant le
plus souvent sur le membre, mais tout le corps$ @ee touché. La taille (allant
de petit point jusqu’a une couverture plus ou mamspléte du membre atteint)
et le nombre sont variables et parfois ils saignant contact (22). La forme
varie selon le cas, en carte de géographie ounesaique et peut suivre les
lignes de Blaschko (un phénomene cutané extrémeraemtqui produit des
marbrures avec des motifs caractéristiques sur €au) Une localisation
visceérale, telle le cblon, I'appareil génito-urireacutané et viscéral (30% des cas
étudiés par D. A. Hussmann et coll. dans la clieigie Mayo) (24), appareil
réno-vasculaire (13) (17), voire pleuro-pulmonaikec hémothorax(17) a été
notée. Des localisations vertébrales existent (G et coll., 1983) (17).

Plusieurs théories ont été évoquées a l'originel'degiome plan.
L’augmentation de la pression au niveau des veiests paralléle a
laugmentation de la pression au niveau des caygifleet serait a l'origine de
'angiome plan au cours de la vie intra-utérine)(120). D’autres théories
parlent d'une hypoplasie et/ou aplasie des vei@g®fale et poplitée entrainant
une augmentation de la pression au niveau dedaiegsl par augmentation de la
pression au niveau des veines (Servelle, GoidagicGampanacci, Guerra et
Ranieri, Sartan) (16). La présence des microfistudatério-veineuses a
également été décrite par Servelle, pouvant avo@ participation dans la
malformation capillaire (9) (24) (25).

Dans notre observation, les naevus étaient présigsla naissance.
L’écho Doppler a montré une ectasie capillaire imeau de ces taches. La veine
profonde et le flux sont normaux et il n'y a pas wécrofistules artério-

veineuses.
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I11.4- La malformation artérielle

Les arteres sont normales au cours du syndromdipleek Trenaunay.

[11.5- La malformation tissulaire (tissus mous et ®) :

Il'y a une relation entre les anomalies vasculagedes anomalies
tissulaires. L’altération veineuse, lymphatique aapillaire participe a
I’hypertrophie (9) (16) (19).

IV. Etiologie

Jusqu’a I'heure actuelle, l'étiologie reste encaneonnue (25). Plusieurs
théories ont été proposeées.
La premiére théorie mise a jour était celui de Ekevgui pense que la maladie serait
due a l'obstruction ou a l'atrésie des veines prdé&s créant ainsi une hypertension
veineuse chronique responsable des manifestatotes maladie (9) (14) (16). Certains
auteurs (Bourde et Young) évoquent par contre diexice d'une anomalie
mésodermique pendant le développement du foetus (22). Cette anomalie
mésodermique se caractérise par une persistanaggrassion tardive du réseau
embryonnaire par rapport a la normale pendant ieeldppement du bourgeon des
membres. Le flux sanguin au niveau de la peaengérature, le nombre et la taille des
veines par conseéquent augmentent. Cela pourrdérégat participer a I'accroissement
de l'os, a I'épaississement de l'intima et duuigsastique, et de 'ectasie des veines
superficielles remarqués a la naissance (22), gunsi’apparition des angiomes. Dodd,
Cockett et Bourde ont dénommé ce syndrome "lategabus anomaly" du fait de la
persistance de la veine embryonnaire dorsale osydteme veineux sciatique qui
disparait normalement durant le deuxieme mois deelintra-utérine (16) (17) (25).

D’autres pensent a I'existence d’'une mutation saquatavec participation des
facteurs de formation des néo-vaisseaux (1) (8) (28) (27). Une translocation
equilibrée t (5; 11) (913.3; p15.1) et t(8; 1422.3; g13) et des chromosomes ronds en
surnombre ont été observés. Ces études ont peridentifier le géne vasculaire
AGGF1 qui se révele augmenter l'activité angiogaaiqune mutation E133K sur le
gene AGGF1 a été identifiee (14) (26) (28).
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L’étude de Happle en 1993 montre la possibiliténd’uransmission autosomique du
syndrome de KT(10) (26) (27). Des personnes hé&gaoies ne sont pas obligées de
porter I'expression phénotypique de la maladie.(10)

Une étude faite récemment en Corée en 2004 classgndrome de Klippel-
Trenaunay et Parkes Weber (PW) dans le cadre deoplaoses mésodermales

congeénitales (association d’'un angiome cutanéeatusamélanocytaire) (28).

V- Aspects cliniques
V.1- Dans la forme classique

La clinique est facile devant la triade. Il estwent noté une hypertrophie de
'extrémité atteint en volume et ou en longueurs diatations veineuses avec des
tortuosités le long du membre et des angiomes plespesés en carte de géographie ou
en mosaique (1) (2) (11) (17) (24). Le degré deifestation est variable selon les
études. Pour les études de Servelle en 1945 €upaients opérés de syndrome de
KT : 84% des patients présentaient des cedemes,p8&8éntaient des varices et 32%
des angiomes plans sur le membre atteint (9). JAket coll. ont recensé 36% de
manifestations classique en 1995 (12). Selon ledeétfaites par la clinique de Mayo en
1983, cette affection intéresse la plupart dedemsnembres inférieurs dans 95% des
cas; et est surtout unilatéral (85% des cas). Desifastations bilatérales ont été
observées dans 12,5% des cas. Une associatideimt@tdu membre supérieur et
inférieur avec soit homolatéral (4% des cas), mitrolatérale (2,5% des cas) et méme
atteinte des quatre membres (2,5% des cas) aegténtrée. L'atteinte du membre
supérieur isolé est rare (17). Une atteinte dusergiére est incompatible avec la vie

et n'a pas encore été décrite jusqu’a ce jour (17).

V.2- Dans les formes frustres
Dans certains cas, la clinique est difficile deviatisence de I'un des signes de
la triade a cause de la chronologie d’apparitios diéférentes Iésions (13) (17) (22)
(24). Il est aussi possible que certaines lésiammd plus marquées que les autres.
Klippel et Trenaunay ont décrit ces entités en tpe « formes frustres » (2) (9) (11).
Les atteintes veineuses et lymphatiques sont peEselans 72% des cas en général,

capillaires dans 98% des cas, veineuse isolée@iyb%o des cas selon Peter Gloviszki
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et coll. (17), et I'hypertrophie tissulaire dans¥sdes cas (Jacob AG et coll., 1998)
(12). La localisation viscérale est possible paligzement génito-urinaire dans 7% des
cas étudiés par D. A. Hussmann et coll. a la dieige Mayo, digestives (24), voire
pulmonaire et cardiague mais dans de tres rares(l&ds Les veines dilatées et
varigueuses se localisent au niveau de la vessi,0tganes génitaux internes et le
rectum dont la rupture entraine une hémorragiga tyhématurie, de métrorragie ou de
rectorragie et pouvant ainsi égarer le diagno8i¢Z4). Ces varices peuvent également
se localiser au niveau des veines pulmonaires Y28% orbito-frontales (28). Dans
d’autres cas, autres symptdmes s’ajoutent a ldetri€@es symptdémes peuvent étre en
relation avec la complication de la varice commbes troubles trophiques de la peau,
des thrombophlébites, des ulcérations cutanéeseaiEsnas et cedemes de I'extrémité
dans 75% des cas selon MJ Swinn MBBS et coll. &6 123) (30), des encombrements
alvéolaires suite a une embolie pulmonaire (29).(31

V.3- Formes associées a d’autres malformations
Des associations de Klippel-Trenaunay avec d’autragormations ont

été publiées. Ce sont des malformations vasculairgge d’hémangiomes, de
lymphangiomes (25) (32) ; des anomalies des dagtdes orteils comme la
syndactylie, la macrodactylie, la polydactylie, lalinodactylie, la
camptodactylie, le «lobster claw » ou griffe demlaod ; des agénésies des
meétatarses et des phalanges comme la metatarsesprarus ou hallux valgus,
I'hypotrophie des doigts (11) (14) (23) (32) ; dgsna bifida (25) (32) ; des
anomalies osseuses comme la dysplasie de la hatathes anomalies de la
dentition (14) (32). Les phacomatoses pigmentovases (28), les dislocations
des sutures cérébrales, les malformations art@iiteuses cérébrales et
spinales, les macrocéphalies et microcéphaliessyiedromes du canal carpien
(28) (32) (33), et les hypospadias (20) peuventeggent se voir. L'association
avec les hémangiomes est le plus frequemment ra@eochez les enfants (4 a
10% des cas) (34). Cette association peut étr@meaple des cas séveres voire
mortels. La topographie des hémangiomes peut sedra distance de la triade
au niveau médiastinale (25) ou au niveau de |'exitatteint.
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V.4- Klippel trenaunay et Parkes Weber

Le syndrome de Parkes Weber (PW) est constituéagaade de KT associée a
des malformations vasculaires a type de fistuléSriarveineuses (avec fistules), des
malformations capillaires particulierement de laefaavec taches rouges cutanées, un
flux rapide avec possibilité de cardiomégalie etdééaillance cardiovasculaire, une
possibilité de malformations veineuses leptomérenggechoroidale (33). Le syndrome
de Parkes-Weber constitue le diagnostic difféeéniu fait de la similarité frappante
(2), il peut également lui étre associé (15) (283) (35). Ce syndrome est
cliniguement silencieux a la naissance. On peutmies également une élévation de la
température, hypertrophie des tissus mous avecsdaffles et thrill a I'examen
clinique, et des veines superficielles dilatéessatiles (15) (35). En 2005, 40 cas
d’associations KT et PW ont été publiés (28).

V.5- Notre cas clinique

Notre cas représente la triade classique au comipletfagit d’'une lésion a
localisation au niveau du membre inférieur droite@hypertrophie intéressant tout le
membre inférieur incluant la fesse droite. Cett@dnirophie concerne a la fois le
volume et la longueur. Un allongement de trois ioegtres entre les deux membres est
observé lors de 'examen. Les angiomes cutanésnétaiésents depuis la naissance sur
le membre touché et augmentent en nombre et eaceudvec I'age. Les dilatations
veineuses sont facilement visibles dans la pdititale au niveau de la face postéro-
latérale de la jambe droite. Il n'y a pas eu deulites trophiques ni d’autres
complications de la varice. Le probleme a été Ktige de la douleur. Il n'y a pas de
complications graves de la maladie de KT mais degeg esthétiques particulierement
vis-a-vis du profil psychologique et social de famt. Il n'y a pas d’autres maladies ni
malformations associées apparentes. |l n'y a paphes de fistules artério-veineuses.

VI- Evolution et pronostic
L’évolution de la malformation vasculaire est gée&ment complexe. Notons que
la malformation vasculaire ne régresse jamais sp@mient (20). Le pronostic est
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conditionné par I'étendue des lésions, les maladg&swciées, et le délai de prise en

charge thérapeutique.

En absence de traitements :

Pour la veine toutes les complications possibles des varicas/qreg étre
rencontrées. La phlébite et la maladie thrombawiopoe, dans 8% a 22% des
cas (25) peuvent se voir dés l'enfance. Des ctdhjlitroubles trophiques,
ulcérations sont possibles (30). Rarement, deslidations intermittentes avec
augmentation de la température cutanée ainsi qujpere des poils et
dyskératoses sont notés. La douleur constitue daesifonctionnel le plus
souvent rencontrée dont la gestion s’avére padiffisile (17).

Pour la malformation capillaire (angiome plang complication hémorragique
occupe une grande place. Les signes dépendeauditalisation. Si la Iésion

se localise au niveau du rein, une hypertensio@rialie avec une atrophie
rénale peut s’observer (13). Des hémorragies a tgf@maturies, de

meénorragies, de rectorragies, d’hémothorax chrasgqavec complications
anémiques et transfusions sanguines a répétitiongté vues (24). En cas de
localisations vertébrales, des paresthésies, vamlysies par hémorragies
vertébrales ont été notées (17).

Pour la dystrophie tissulairel'allongement de I'extrémité inférieure peut se
compliquer d’'une inclinaison du bassin qui pourréite a l'origine des
ostéoarthrites de hanche ou du genou et d’'unecseolDans des cas extrémes,

I'écart peut atteindre dix centimétre voire 15c&v)((19).

Plusieursautres complicationpeuvent s’apercevoir. Soulignons, I'hémorragie
postpartum par augmentation du volume sanguinlaintpendant la délivrance,
les ruptures des angiomes au cours des ponctemisgue de coagulation intra
vasculaire disséminée (35) (36). En cas d’associatavec d’autres
malformations, le pronostic du syndrome de KT esmtcfion du type de

malformation associée.
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- Les formes graves du KT

Des formes trés séveres peuvent se presenter @ayadrome de KT. Il peuty
avoir une atteinte trés étendue pouvant incluresque tout le corps entier (17). Le taux
de mortalité décrit pour KT et PW est de 1% (13.rhorbidité est significative chez
tous les patients. Dans le cas extréme avec diifér&eés marquée au niveau des deux
membres, une amputation peut étre nécessairé{L{19).

Avec un traitement adapté, les Iésions anatomigeesent rester stationnaires
permettant aux patients de vivre sans handicapumnaje

Pour le cas de notre patiente, depuis sa découpestg’'a l'intervention, les
taches augmentent en nombre et en surface, lesesadeviennent trés marquées
accompagneées de douleurs intolérables. Le memtaiataugmente en longueur et en
volume. Aprés traitement chirurgical et bandagetiéjae, on constate une disparition
des varices dépendant de la saphéne externe aesciement de la douleur. Le volume
de jambe et de la cuisse droite reste stationumigpeliis novembre 2008 jusqu’en Aot

2009 par contre, 'augmentation en longueur estrirarquée.

VII- Les examens para cliniques
Le diagnostic devant un syndrome de KT est sucboigue. L'imagerie
est nécessaire pour évaluer le degré des malfansatit/ou en cas de diagnostic

difficile mais surtout utile avant toute décisidrétapeutique (20) (37).

VII.1- Les examens non invasifs :
- L’écho doppler vasculairest I'examen de choix. Il permet d’avoir le diareéade
la veine, I'étude des flux et élimine la présentend fistule artério-veineuse. Le
doppler couleur est également utilisé pour ideattife systéme profond ainsi que

la présence des veines superficielles tortueustitagtes (1).

- La radiographie osseuse et le scanrsemt des examens permettant le suivi
régulier et I'évolution de la maladie de KT, sadhajue le degré de

développement osseux est totalement imprévisibée.stanner est également
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essentiel dans l'identification des extensions énales et les atteintes des tissus
mous (1) (20) (38).

- L’'IRM (imagerie par résonnance magnétiquaynne surtout des informations sur
I'extension des Iésions vasculaires, particuliengntieoraciques et pelviennes. Si
les anomalies veineuses s’étendent le long deémités proximales, une IRM de
la téte et du pelvis peut étre indiquée. En plURM prend actuellement une
grande place dans la prise en charge de la malddieKT pour mieux

cartographier des vaisseaux profonds (20) (38).

VII.2- Les examens invasifs

- La phlébographigpermet une cartographie veineuse, en particuliantatoute
intervention chirurgicale (37).

- L’artériographie est nécessaire pour le bilan pré opératoire ajns pour
différencier le syndrome de PW et KT (1).

- La lymphographie et lympho-scintigraphsent des examens essentiels pour
étudier I'étendue de la Iésion lymphatique, bila@é ppératoire et de déceler I'existence
ou non d’autres malformations vasculaires asso¢iBg45).

Au total, I'examen paraclinique est indispensaialar évaluer le rapport

bénéfice/risque sur la décision thérapeutique.

Pour notre patiente, des examens radiologiques déex membres et du
squelette ont été demandés. La radiographie dubmge montre une hypertrophie
intéressant les tissus mous et I'os, pour les gissaous en épaisseur et pour I'os en
longueur. Ailleurs, la radiographie du squeletté sans anomalie. L’échographie
Doppler du membre inférieur droit révéle une éetals la petite saphéne droite et de la
veine tibiale ipsilatérale, assurant la vasculéinsade I'hypertrophie tissulaire au
niveau de la face externe de la cuisse droite.diaevprofonde ipsilatérale et la grande
saphéne ne présentent aucune anomalie.

L’échographie abdominale et I'écho-cardiaque somtmales ainsi que les
examens biologiques. Le scanner et la phlébogeagphiiauraient pu donner une bonne
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cartographie des lésions surtout en périodeprétmpgran’ont pu étre réalisés. L'IRM
n'étant pas encore disponible a Madagascar.

VIII- Thérapeutique

Le traitement est surtout conservateur. La détighérapeutique doit étre
étudiée cas par cas et apres une concertatiomigkiglinaire. Une approche vigilante
est nécessaire chez I'enfant et 'adulte jeune aachue certains gestes sont amenes a
des complications qui peuvent étre redoutables (@) (36). Les bilans pré
thérapeutiques, en particulier la cartographieadeeine, sont a effectuer avec précision
du fait du risque majeur de complications ultémsu(9) (12) (14) (17). Une étude
minutieuse vis-a-vis de I'évolution de la différende longueur entre les deux membres
doit étre faite pour prévoir le minimum de handicajpérieur. Une intervention
chirurgicale est nécessaire si la différence dguenr est importante car elle peut
entraver I'équilibre statique et dynamique respblesdes complications osseuses (16)
(35) (39).

VIII.1- Buts:
Le traitement doit préserver I'esthétique et laction du membre. L’objectif est de :
- Limiter I'évolution de la maladie
- Eviter I'apparition des complications

- Apporter une mode de vie normale

VIII.2-  Moyens et méthodes:
VII.1- Traitements médicaux:

Les moyens médicaux permettent d’éviter la chiruqii peut étre mutilante.
Outre, les traitements symptomatiques contre ldedoules infections opportunistes,
les cedémes, les hémorragies répétées et anénsespriractures, et les paralysies
jugulés par les antalgiques, antibiotiques, feuratiques. Des moyens physiques sont
utilisés tels que les pressions par pompe pneuoggtiandages compressifs pour
diminuer les cedemes (17) (22) (24). Certains asitpréconisent le laser Argon en cas
de localisation peu étendue de I'angiome (au nivdkavectum, au niveau du membre)
(14) (24) (40).
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Une talonnette de marche doit étre mise en place @médier I'écart entre les deux
membres inférieurs et ainsi préserver la hanchéi(l)
Pour le syndrome de Klippel Trenaunay, le traitehmagdical est le traitement de

choix.

VII.2- Traitements chirurgicaux :
La chirurgie est réservée pour les cas compliquetedifficiles car peut
compromettre le pronostic vital (12) (14) (17) (3ba chirurgie n’a de place qu’en cas
d’échec du traitement médical (9). Certains gesh@sirgicaux peuvent étre réalisés au

niveau de certaines malformations si la |ésiorb&st circonscrite.

- Type d’intervention au niveau de la veine :
Stripping, ligature, éveinages sont faits sur lesnes pathologiques et
particulierement algiques ou présentant des coatmitcs (22), moyennant une
vérification de la fonction de la veine profondé (@) (35) (42).

- Les interventions sur les anomalies capillairely/etphatiques :
Une résection des angiomes ainsi qu’une excisionigtus cellulaire
sous cutané peut étre faite, dans un but esthésigizelésion est localisée. La

technique de brdlure par laser est actuellemertiiples40).

- Sur le plan orthopédique :
Il est essentiel de ramener les deux membres au emémeau,
particulierement dans les atteintes du membrei@fempour éviter les complications
ultérieurs. Plusieurs méthodes ont été proposépsphysiodéses, dérotations voire

amputations dans les cas extrémes, et vus tarditgd@ (39).

VIII.2.3 - Psychothérapie :
Certains auteurs donnent une importante place @syahothérapie comme
mesure d’accompagnement vu du fait de I'impact regdement esthétique de la
maladie de Klippel-Trenaunay (1).

Le rble des parents est primordial comme remarqné dotre cas.
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VIIL.3-  Indications
L'indication de la chirurgie est trés discutée eGirésente un avantage en cas
de malformation réparable (9) (15) (35). La chirergrthopédique est pratiquée en
particulier chez les sujets jeunes avant I'adge gabe (16) (22) (39).
Pour notre cas, le traitement chirurgical a étégunél devant l'intensité de la
douleur en rapport avec les varices rebelles aitetnents médicalete bandage est

utile pour la contension de ces dernieres et nom jes os.

VIIL.3.1 - Pour les anomalies veineuses

Si la veine profonde est normale, plusieurs teqs pour traiter les varices
sont évoquées. Le traitement par stripping etuigatles veines superficielles peuvent
améliorer I'état du membre atteint. Une contenti@ineuse est nécessaire ensuite.
L’ablation des varices peut donner de bons résudidia veine profonde peut assurer le
retour veineux (9) (22) (35). Des complications @ survenir a type d’aggravation
des symptdmes si la cartographie et I'étude desesegprofondes ne sont pas correctes.
Donc, si la veine profonde présente une anomalistripping et la ligature n’apportent
aucune amélioration (9) (12) (35). Dans ce cagol#tention veineuse et une gestion
contre la douleur suffisent (9) (41) (42).

La sclérothérapie est une alternative intéressamteas de contre indication de
la chirurgie ou de varice localisée selon les &udédes récemment (1) (15) (22). Les
varices symptomatiques localisées peuvent étrevéegepar chirurgie endovasculaire
(1) (22). Quand I'accroissement du membre est extaut, la désobstruction des veines
profondes obturées apporte une amélioration dérémité atteint avec diminution des
varices et cedeme, et amoindrissement de I'hypdrigophez la plupart des patients
selon certaines études (Victoria Latessa et @D/ et M. peixinho et coll., 1982) (16)
(22).

Certains auteurs recommandent une interventiontéamisur la veine
responsable de la douleur pour limiter les compboa secondaires a la chirurgie (9)
(35).

Pour notre cas, une crossectomie avec ligaturee@étagr la petite saphene
éctasiée responsable de la douleur et de I'hygsvieoau niveau de la cuisse, a été

effectuée devant la douleur rebelle. Cette métlaoéle préférée par rapport au stripping
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en raison de I'agression de ce dernier. Le réssitate plan clinique est satisfaisant ; la
douleur s’est amendée. Le systéeme profond étargepréet n'a pas d’anomalies
majeurs. En post opératoire, une contention vemeausté mise en place pour suppléer

le retour veineux et afin d’éviter I'cedéme du meenbr

VIIIL.3.2 - Pour les anomalies capillaires et
lymphatiques
A I'heure actuelle, les malformations capillairgeuvent étre traitées
efficacement avec laser a colorant pulsé (1) (129),( mais les résultats sont
généralement décevants pour les extrémités distafds La résection des angiomes
donne des bons résultats pour les angiomes de patle (22). Ces résections peuvent
étre totales ou partielles. La résection de I'amgicest a but esthétique. Il faut prendre
en compte le risque de coagulopathie au courstti résection (36).

VIIIL.3.3 - Pour I'hypertrophie osseuse

L'indice le plus précis de l'indication opératogst I'existence d’'un écart de
plus de deux a deux virgule cing cm entre les dambes a la maturité du squelette
(12) (19).

L’epiphysiodese consiste en une opération chiratgicorthopédique afin de
freiner la croissance du tissu osseux en inhibantdrtiiage de conjugaison par
utilisation d’'un greffon (16) (43) (44). Il est rbout pratiqué sur le plateau tibial,
I'extrémité supérieur fibulaire et I'extrémité imféur fémorale. Actuellement, des
méthodes d’épiphysiodése percutanée sont possibfages avec des curettes de petits
diamétres (43) (44). Dans la maladie de Klippelraay, I'épiphysiodése est la
méthode de choix, pratiqué sur le membre maladeegtiplus long. L'usage de
diagrammes tel celui de Green-Anderson, Carlioaplggue de Moseley (45), permet
d’évaluer la nécessité d'une épiphysiodese et decigar le temps optimal de
I'intervention par détermination au préalable délegueur probable du membre (8) (9)
(16) (43). Cette derniére est surtout pratiquée dtemfant en période de croissance,
c'est-a-dire avant la puberté (8) (9) (18). Dangde ou l'on prévoit un frein non

definitif, la technique de l'agrafe épiphysaire péire une alternative. Il consiste a
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mettre en place une agrafe au niveau des cartikgegenou, et ce dernier peut étre
enlevé si une croissance du membre est nécessa)réie).

Les autres techniques telles I'ostéotomie, la tdéion tibiale peuvent
étre une alternative a I'épiphysiodese (9) (1&) (22). Un traitement complémentaire
par allongement du tendon d’Achille, astragaleceainsi que I'allongement des tissus
mous du pied peuvent étre nécessaires aux dife&seéathniques d’allongement (16).

Une évaluation réguliere de la différence entrenhesnbres est nécessaire tous
les six mois pour évaluer la croissance de ce eefAB) (44) (45). Plusieurs théories
pour compenser cette différence de taille du merabteéété évoquées. Parmi lesquelles
la libération de la veine profonde du membre lohig digature de la veine profonde du
membre sain pouvant provoquer un allongementedenembre pour compenser la
différence de taille (Victoria Latessa et coll.0ZCt M. Peixinho et coll., 1982) (16)
(22). La simple technique utilisant une talonnede marche peut étre également
bénéfique car non agressive (1).

Dans des cas compliqués, une arthroplastie esuéed@9).

VIIl.4-  Résultats

Le traitement médical, dans la majorité des casnd un bon résultat (1)
(8) (12) (17). En cas d'échec, la chirurgie prerdpdace. Des résultats cliniques
satisfaisants ont été recensés apres les traitenadmturgicaux. Une amélioration
fonctionnelle a été observée apres chirurgie veimdien cartographiée a la clinique de
Mayo sur les 40% des patients traités (1) (17).siBlus libérations des veines
profondes afin d’avoir un retour veineux corrent été publiées (8) (9) (16) (22). Un
cas nette amélioration aprés libération d’uneagérde la veine iliaque droite a été vu
par Lindenauer en 1976 (46). En revanche, desleagcidives ont été notés (17) s
nécessitant des reprises chirurgicales dans 90%cdss(1) (9) (35) (46). Des
aggravations ont été méme notées en cas d’absarésion grave de la veine profonde
(17) (35) (46). Pour I'hypertrophie osseuse, urcoaccissement de I'écart entre les
deux membres a été observé apres la chirurgieidténce d’'un écart résiduel nécessite

parfois une reprise du traitement dés la maturatioequelette (9) (16) (43).
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Pour notre cas, le traitement choisi est mixtetraggement médical a été
institué en premiére intention, la contention épst du membre et 'utilisation
de la talonnette sont appliquées irrégulieremeatdduleur a persisté malgré les
antalgiques.

La présence d’'un retour veineux profond correcusna permis d’opter
pour la chirurgie veineuse avec de bonnes suitésatires notamment sur la
disparition de la douleur et I'amélioration desives. Une intervention sur les
0s consistant en une épiphysiodese sera prévualaotours de la maturation
du squelette, c'est-a-dire vers 12 a 14 ans de bageux.

La douleur disparait apres l'intervention chir@aje. Une contention
élastique postopératoire est préconisée pour éldpparition d’cedemes et
suppléer au retour veineux. Une prise en chargehpsygique est également

mise en place, particulierement pour sa mére qaic®argée de son éducation.



CONCLUSION
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La triade de Klippel et Trenaunay est une malfdiomacongénitale rare qui
entre dans le cadre de la maladie vasculaire (aepieineuse et lymphatique) et hémi-
hypertrophique. La forme classique est formée diuade d’'ou la nécessité d’'une prise
en charge multidisciplinaire, mais le diagnosticest’ pas toujours facile. La
connaissance de la maladie est encore floue qualguete depuis 1900. Plusieurs
théories ont été mises a jour sur le plan étiolagiq

Les symptdmes douloureux liés a la maladie variggesont importants rendant
sa prise en charge difficile sachant que la chieurng s’avere pas toujours bénéfique.
L’hypertrophie osseuse ameéne des complicationsegram absence de prise en charge
thérapeutique. Les angiomes posent un problemeuistir le point de vue esthétique.

Notre étude a pu mettre en évidence l'importancadkuleur variqueuse et sa
prise en charge au cours du syndrome de Klippelaleay. Le traitement de
I'inégalité de longueur entre les deux membres dare réalisé pour éviter les
complications, qui constituent la gravité de la awig, tout en respectant les moments
optimales des gestes et mesures a prendre. temait doit étre conservateur et il n’'y
a pas de regle équivoque. La prise en charge dégenchaque situation, d’'ou la
nécessité d'un examen clinique et para-clinique utienx. La prise en charge
psychologique est également essentielle, et uneifance réguliere a vie est de régle
car les reprises évolutives ne sont pas a négligers un traitement chirurgical.
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VELIRANO

« Eto anatrehan’i ZANAHARY, eto anoloan’ireo mp&naptra ahy, sy ireo mpiara-
nianatra tamiko eto amin’ity toeram-pampianarang iary eto anoloan'ny sarin’l
HIPPOCRATE.

Dia manome toky sy mianiana aho fa hanaja lalandayditsipika hitandrovana ny

voninahitra sy ny fahamarinana eo ampanatontosaneaharaham-pitsaboana.

Hotsaboiko maimaimpoana ireo ory ary tsy hitakyaseaisa mihoatra noho ny rariny
aho, tsy hiray tetika maizina na oviana na oviamg aa amin’iza na amin’iza aho mba

hahazoana mizara aminy karama mety ho azo.

Raha tafiditra an-tranon’olona aho dia tsy hahiteay zava-miseho ao ny masoko, ka
tanako ho ahy samirery ireo tsiambaratelo aborakail®d ary ny asako tsy avelako hatao

fitaovana hanatontosana zavatra mamoafady na harmamacfamitan-keloka.

Tsy ekeko ho efitra hanelanelana ny adidiko amiwlona tsaboiko ny anton-javatra

ara-pinoana, ara-pirenena, ara-pirazanana, ara-fiiema ary ara-tsaranga.
Hajaiko tanteraka ny ain’olombelona na dia vao motgoronina aza, ary tsy hahazo
mampiasa ny fahalalako ho enti-manohitra ny laldnmaha-olona aho na dia vozonana

aza.

Manaja sy mankasitraka ireo mpampianatra ahy ahd&apita amin’ny taranany ny

fahaizana noraisiko tamin’izy ireo.

Ho toavin’ny mpiara-belona amiko anie aho raha maiméeraka ny velirano nataoko.

Ho rakotry ny henatra sy horabirabian’ireo mpitsabamako kosa aho raha mivadika

amin’izany. »
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