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DDééfinition anatomofinition anatomo--pathologiquepathologique*: 
- « Plusieurs centaines de plexus vasculaires en connexion 
avec des artères et des veines dilatées »

**Hales MR Am J Pathol 1956 ; 32 :927Hales MR Am J Pathol 1956 ; 32 :927--943943
** ** White RI Radiology 1988 ; 169 : 663White RI Radiology 1988 ; 169 : 663--669 669 etet JVIR 1996 ; 7 : 787JVIR 1996 ; 7 : 787--804804
******Faughnan ME Chest 2000 ; 117: 31Faughnan ME Chest 2000 ; 117: 31--38 38 et ****et ****J Pediatr 2004 ; 145 : 826J Pediatr 2004 ; 145 : 826--831831

DDééfinitions clinicofinitions clinico--radiologiques radiologiques (adultes ou enfants):
- « MAVP affectant toutes les artères sous-segmentaires
d’au moins un lobe »** ***

- « MAVP affectant toutes les artères segmentaires
d’au moins un lobe »****

Les dLes dééfinitions des MAVP diffusesfinitions des MAVP diffuses



Trois sTrois sééries rapportries rapportéées (moins de 100 cas)es (moins de 100 cas)

-- cyanose scyanose séévvèèrere
-- complications neurologiques frcomplications neurologiques frééquentesquentes

Symptômes Symptômes 



11-- DDéémontrer des corrmontrer des corréélations entre lations entre la clinique initiale la clinique initiale 
et la et la distribution des MAVPDdistribution des MAVPD

Objectifs de lObjectifs de l’é’étudetude

22-- DDéémontrer lmontrer l’’efficacitefficacitéé de de ll’’embolisationembolisation

33-- Analyser les rAnalyser les réésultats de lsultats de l’’embolisation embolisation àà long terme long terme 
en fonction de la distribution des MAVPDen fonction de la distribution des MAVPD

4- Proposer une nouvelle classificationune nouvelle classification des MAVPD



CaractCaractééristiques de lristiques de l’é’étudetude

-- Analyse rAnalyse réétrospective dtrospective d’’une base de donnune base de donnéées es 
acquises prospectivementacquises prospectivement

-- PPéériode couverte: riode couverte: 16 ans16 ans (f(féév. 1992 v. 1992 –– sept. 2008)sept. 2008)

-- Malades consMalades conséécutifscutifs

-- Adultes et enfantsAdultes et enfants



­­ Groupe I: MAVP affectant toutes les artGroupe I: MAVP affectant toutes les artèères res soussous--
segmentairessegmentaires dd’’au moins un lobeau moins un lobe**

Trois groupes de patientsTrois groupes de patients

*Faughnan ME Chest 2000 ; 117: 31*Faughnan ME Chest 2000 ; 117: 31--3838
**Faughnan ME J Pediatr 2004 ; 145: 826**Faughnan ME J Pediatr 2004 ; 145: 826--831831

­­ Groupe II: MAVP affectant toutes les artGroupe II: MAVP affectant toutes les artèèresres
segmentaires segmentaires dd’’au moins un lobeau moins un lobe****

­­ Groupe III: MAVP affectant toutes les artGroupe III: MAVP affectant toutes les artèèresres
segmentaires  ET soussegmentaires  ET sous--segmentairessegmentaires dd’’au au 
moins un lobemoins un lobe



Groupe I

Lobe moyen



Groupe II

Lobe moyen



1)1) PrPréévention vention primaire et secondaire des embolies systprimaire et secondaire des embolies systéémiquesmiques

Indications de lIndications de l’’EmbolisationEmbolisation

2) Am2) Améélioration de llioration de l’’hypoxhypoxéémie limie liéée au shunt droite au shunt droit--gauche gauche 

RRéésultats : Populationsultats : Population
-- 39 patients39 patients (31 femmes/8 hommes)(31 femmes/8 hommes)

100% maladie de Rendu100% maladie de Rendu--Osler (CritOsler (Critèères de Curares de Curaççao)ao)

-- Âge moyen: Âge moyen: 35 ans 35 ans (Min(Min--Max: 9Max: 9--83)83)

-- Groupe IGroupe I: 8 patients: 8 patients
-- Groupe IIGroupe II: 17 patients: 17 patients
-- Groupe IIIGroupe III: 14 patients: 14 patients



Symptômes RespiratoiresSymptômes Respiratoires

-- DyspnDyspnéée e : 35/39 patients : 35/39 patients (90%)(90%)
NYHA II: 15 patientsNYHA II: 15 patients
NYHA III: 12 patientsNYHA III: 12 patients
NYHA IV: 8 patientsNYHA IV: 8 patients

-- HHéémoptysie moptysie : 7/39 patients : 7/39 patients (18%)(18%)

-- Hypertension pulmonaire : 2/39 patients (5%)Hypertension pulmonaire : 2/39 patients (5%)



Autres Symptômes initiauxAutres Symptômes initiaux
Complications neurologiques : 17/39 patients (Complications neurologiques : 17/39 patients (44%44%))

-- AVC : 4 patientsAVC : 4 patients
-- AIT : 4 patientsAIT : 4 patients
-- AbcAbcèès cs céérréébral : 9 patientsbral : 9 patients

AntAntééccéédents de chirurgie pulmonaire : 5 patients (13%)dents de chirurgie pulmonaire : 5 patients (13%)
AntAntééccéédents ddents d’é’échecs dchecs d’’embolisation : 5 patients (13%)embolisation : 5 patients (13%)

Groupe I:Groupe I: 62.5% 62.5% (p<0,05)(p<0,05)
Groupe II: 35% Groupe II: 35% 
Groupe III: 43%]Groupe III: 43%]



CaractCaractééristiques des MAVPDristiques des MAVPD
-- 15531553 MAVP analysMAVP analyséées, 87% du type es, 87% du type «« simplesimple »»
-- MAVP MAVP «« innombrablesinnombrables »» : 112 segments chez 11 patients: 112 segments chez 11 patients
-- Localisation des MAVPD :Localisation des MAVPD :

-- BilatBilatéérales rales : 39/39 (100%): 39/39 (100%)
-- Poumon droit Poumon droit :: 59%59% des MAVP (N=912)des MAVP (N=912)
-- Distribution lobaire : Distribution lobaire : 

-- LID et LIG :LID et LIG : 100%100% des patientsdes patients
-- Lobe moyen : 95%Lobe moyen : 95%
-- LSD : 92%LSD : 92%
-- Culmen et lingula : 74%Culmen et lingula : 74%

-- Distribution segmentaire (classification de Boyden) :Distribution segmentaire (classification de Boyden) :
S6S6--S9S9--S10 droits et S8S10 droits et S8 gauche atteints dans gauche atteints dans 90%90% des  casdes  cas



PaOPaO22 avant Embolisationavant Embolisation

88 52,652,6 11.611.6 3434 6565 5454II

1717 65,565,5 17.617.6 4141 9696 6565IIII

1414 69,569,5 14.114.1 5252 9797 6666IIIIII

PtsPts MoyenneMoyenne DSDS MinMin MaxMax MMéédianedianeGroupeGroupe

1) 1) DiffDifféérences significative entre Groupe Irences significative entre Groupe I--Groupe IIIGroupe III (p<0.05, Newman(p<0.05, Newman--Keuls)Keuls)

2) 2) PaOPaO22 initiale liinitiale liéée:e:
-- Au diamAu diamèètre de ltre de l’’artartèère affre afféérente de la MAVP dominante rente de la MAVP dominante (p=0.0003)(p=0.0003)
-- Au nombre de segments avec des MAVP innombrables Au nombre de segments avec des MAVP innombrables (p=0.037)(p=0.037)



EmbolisationsEmbolisations

-- 71 s71 sééances chez 39 patients ances chez 39 patients (1,8/patient, min(1,8/patient, min--max 1max 1--9)9)
-- Pas de diffPas de difféérence entre les trois Groupes rence entre les trois Groupes 

-- Nombre total de MAVP embolisNombre total de MAVP emboliséées : es : 681681
-- Par patient, nombre moyen de MAVP : Par patient, nombre moyen de MAVP : 1717 (min(min--max 1max 1--107)107)
-- Nombre moyen: Groupe I (37) vs Groupe II (6.4) p<0.05 Nombre moyen: Groupe I (37) vs Groupe II (6.4) p<0.05 

-- Nombre de spirales : Nombre de spirales : 11511151
-- Par patient : Par patient : 2929 (min(min--max 4max 4--106) 106) 



Complications immComplications imméédiatesdiates

-- 1 AIT et une surdit1 AIT et une surditéé unilatunilatéérale rale chez le même patientchez le même patient
-- Deux sDeux sééances diffances difféérentesrentes
-- PaOPaO22 basse : 44mmHg basse : 44mmHg 

-- 2 effractions vasculaires2 effractions vasculaires, une avec h, une avec héémoptysie minimemoptysie minime

-- 2 mauvais positionnements 2 mauvais positionnements proximaux de spiralesproximaux de spirales

-- 1 1 ééchec de cathchec de cathééttéérisme risme (A2 gauche) (A2 gauche) 



RRéésultats cliniquessultats cliniques

-- Suivi moyen : Suivi moyen : 47,3 mois47,3 mois (min(min--max: 6max: 6--192)192)
-- Trois patients DCDTrois patients DCD sans lien avec lsans lien avec l’’embolisation:embolisation:

-- HHéémorragie cmorragie céérréébrale brale 
-- Infarctus du myocardeInfarctus du myocarde
-- AbcAbcèès cs céérréébralbral

Complications secondaires (1Complications secondaires (1--60 jours) 60 jours) 
-- Infarctus pulmonaire : 7 patientsInfarctus pulmonaire : 7 patients (18%)(18%)
-- ÉÉpanchement pleural : 3 patients (7%)panchement pleural : 3 patients (7%)
-- Pneumonie : 2 patients (5%)Pneumonie : 2 patients (5%)
-- AbcAbcèès du poumon : 1 patient (2,5%) s du poumon : 1 patient (2,5%) 



Complications tardivesComplications tardives
Quatre patients (10%)Quatre patients (10%)

1) 1) AIT et abcAIT et abcèès cs céérréébral bral (Groupe I)(Groupe I)
AprAprèès Cs Céésariennesarienne
Croissance des MAVP non embolisCroissance des MAVP non embolisééeses

2) 2) AITAIT (Groupe III) : (Groupe III) : 
Croissance des MAVP non embolisCroissance des MAVP non embolisééeses

3) 3) Arthrite septique de hanche Arthrite septique de hanche (Groupe III):(Groupe III):
Reperfusion dReperfusion d’’une MAVP complexeune MAVP complexe

4) 4) AbcAbcèès cs céérréébral bral (Groupe I)(Groupe I)
Troubles trophiques (cheville)Troubles trophiques (cheville)
Reperfusion dReperfusion d’’une MAVP complexeune MAVP complexe

Pas de malade du Groupe IIPas de malade du Groupe II



AmAméélioration des Symptômes Respiratoireslioration des Symptômes Respiratoires
DonnDonnéées disponibles chez 35/39 ptses disponibles chez 35/39 pts

-- AmAméélioration : 28/35 lioration : 28/35 (80%)(80%)

-- Gain dGain d’’unun grade de NYHA : 19/35 (54%)grade de NYHA : 19/35 (54%)
-- Groupe I : 4    Groupe II : 7   Groupe III : 8Groupe I : 4    Groupe II : 7   Groupe III : 8

-- Gain de Gain de deuxdeux grades de NYHA : 7/35 (20%) grades de NYHA : 7/35 (20%) 
-- Groupe I : 2    Groupe II : 3   Groupe III : 2Groupe I : 2    Groupe II : 3   Groupe III : 2

-- Gain de Gain de troistrois grades de NYHAgrades de NYHA : 2/35  (6%): 2/35  (6%)
-- Groupe II : 1  Groupe III : 1Groupe II : 1  Groupe III : 1

-- Pas dPas d’’amaméélioration lioration : 7/35 : 7/35 (20%)(20%)



AmAméélioration de la PaOlioration de la PaO22

Groupe Groupe PtsPts MoyenneMoyenne DSDS MinMin MaxMax MMéédianediane

II 88 7,67,6 5,75,7 11 1818 88

IIII 1616 25,325,3 1313 55 5252 2525

IIIIII 1313 13,213,2 11,711,7 11 4545 1111

DiffDifféérences significatives entre Groupes I et II rences significatives entre Groupes I et II (p=0.002)(p=0.002)

DiffDifféérences significatives entre Groupes I et III rences significatives entre Groupes I et III (p=0.002)(p=0.002)



RRéés ultats en imagerie (34/39) sultats en imagerie (34/39)

1.1. MAVP embolisMAVP emboliséées: es: 
-- RRéétractiontraction complcomplèète dete de TOUTES TOUTES les MAVP: 20 patients les MAVP: 20 patients (59%)(59%)
-- RRéétraction incompltraction incomplèète ou reperfusion:te ou reperfusion: 13 patients 13 patients (38%)(38%)

Pas de facteur prPas de facteur préédictifdictif
-- Aspect inchangAspect inchangéé ((ééchec de cathchec de cathééttéérisme) risme) : 1 patient: 1 patient (3%)(3%)

2. MAVP non embolis2. MAVP non emboliséées:es:
-- StabilitStabilitéé: 24 patients (70%): 24 patients (70%)
-- Croissance de MAVP: Croissance de MAVP: 10/34 patients (30%)10/34 patients (30%)

-- 4/7 grossesses men4/7 grossesses menéées es àà termeterme



RRéésultats sultats àà long termelong terme

PaO2 prPaO2 préé--embolisation : 55 mm Hgembolisation : 55 mm Hg
PaO2 postPaO2 post--embolisation (2 sembolisation (2 sééances) : 85 mm Hgances) : 85 mm Hg



-- Les symptômes respiratoires et neurologiques initiaux Les symptômes respiratoires et neurologiques initiaux 
sont diffsont difféérents entre les trois Groupesrents entre les trois Groupes

ConclusionsConclusions

-- La classification proposLa classification proposéée parae paraîît cliniquement pertinente t cliniquement pertinente 
et a et a une valeur pronostique une valeur pronostique àà long termelong terme

-- La prLa préévention des embolies systvention des embolies systéémiques et lmiques et l’’amamééliorationlioration
de la dyspnde la dyspnéée e sont  gsont  géénnééralement obtenues parralement obtenues par
ll’’embolisation  dans tous les Groupesembolisation  dans tous les Groupes

-- Mais lMais l’’amaméélioration de la PaOlioration de la PaO22 est est plus faible dans le plus faible dans le 
Groupe IGroupe I


