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Clinique
Hémangiomatose miliaire
A. LACOSTE, C. LÉAUTÉ-LABRÈZE

Définitions de l’hémangiomatose miliaire

HÉMANGIOMATOSE

L’hémangiomatose correspond à l’efflorescence de 5 ou 6, et

jusqu’à plusieurs centaines, d’hémangiomes infantiles [1-3].

Les premières descriptions remontent à la fin du XXe siècle

dans la littérature germanique, puis ont été reprises en 1929

par Jaffe [1]. Le terme d’hémangiomatose est plus approprié

que celui d’angiomatose par opposition aux angiomes plans.

Il n’existe aucun consensus sur le nombre minimum

d’hémangiomes, mais la plupart des auteurs s’accordent

à dire que le diagnostic d’hémangiomatose peut être retenu à

partir de cinq lésions cutanées.

HÉMANGIOMATOSE ET HÉMANGIOMATOSE MILIAIRE

On a l’habitude de distinguer l’hémangiomatose bénigne

(fig. 1), où l’on observe seulement des lésions cutanées et

dont l’évolution est spontanément favorable [2], et l’héman-

giomatose miliaire (fig. 2), où les lésions cutanées, particuliè-

rement nombreuses, s’associent à une atteinte viscérale [1, 2, 4].

En pratique, cette distinction n’est pas toujours aussi nette,

ces deux formes cliniques formant plutôt un continuum.

Il faut également noter qu’une hémangiomatose viscérale,

notamment hépatique, peut se voir en cas d’hémangiomes

segmentaires (Fishman in [5]).

Épidémiologie

La fréquence estimée des hémangiomes cutanés infantiles

est de 4 à 10 p. 100 des nourrissons [6]. Plusieurs facteurs de

prédisposition ont été isolés : le sexe féminin, l’origine cauca-

sienne, le petit poids de naissance et la prématurité (ces deux

facteurs sont étroitement liés et c’est surtout le poids de nais-

sance qui semble le facteur le plus significatif), enfin un geste

prénatal invasif ou non [6, 7]. Une étude récente rapporte une

fréquence de 2,5 p. 100 d’hémangiomatose sur 1 265 enfants

porteurs d’hémangiomes cutanés [6] ; la forme viscérale gra-

ve est cependant très rare.

Clinique (annexe 1)

Devant une hémangiomatose, il faut en premier lieu faire un

examen clinique attentif, général et cutané, sans oublier les

muqueuses. Si cet examen est normal, il est inutile de deman-

der des examens complémentaires. Seule une échographie

hépatique peut se discuter, car la présence d’un ou plusieurs

hémangiomes hépatiques est une indication à une surveillan-

ce cardiaque régulière (cf. infra). L’examen clinique doit être

renouvelé, en moyenne une fois par mois les 6 premiers

mois. Un bilan morphologique ne se justifie que s’il y a une

anomalie clinique (hépatomégalie, souffle cardiaque, notion

de saignement digestif…).

L’HÉMANGIOMATOSE CUTANÉE

Le plus souvent on observe des hémangiomes infantiles cuta-

nés, plus rarement sous-cutanés ou mixtes (fig. 1 et 2). Leur

taille est très variable, de quelques millimètres (« tête

d’épingle ») à plusieurs centimètres, et leur répartition ubiqui-

taire (l’atteinte des muqueuses orale ou génitale est fréquente).

Les hémangiomes peuvent être présents à la naissance, mais

le plus souvent ils apparaissent dans les premières semaines

de vie et, caractéristique de l’hémangiomatose, jusqu’à un âge

assez tardif de 12 à 18 mois [8]. Le diagnostic est clinique et

la biopsie inutile, sauf dans le cas de lésions sous-cutanées

(cf. diagnostic différentiel).

L’HÉMANGIOMATOSE VISCÉRALE

La localisation viscérale la plus fréquente est hépatique

Selon la plupart des auteurs, le risque d’hémangiome hépati-

que augmente avec le nombre d’hémangiomes cutanés, mais

également lorsque le nourrisson présente un hémangiome

segmentaire de grande taille (Fishman in [5]). Les hémangio-

mes hépatiques peuvent être asymptomatiques, mais égale-

ment se compliquer. Il est donc recommandé de faire une

échographie hépatique en présence de cinq ou plus héman-

giomes cutanés et/ou d’une hépatomégalie [5, 8]. L’hémangio-

me hépatique est habituellement sphérique, hypoéchogène et

homogène. L’IRM est indiquée dans de rares cas, lorsque l’as-

pect échographique est atypique, ou bien si les lésions sont

très étendues ou à haut-débit [5, 8]. Les hémangiomes hépati-

ques sont hypo-intenses en T1, hyperintenses en T2 et se

rehaussent de façon homogène à l’injection de gadolinium.

En pratique, on distingue trois formes d’hémangiomes

hépatiques qui sont bien distinctes [5, 8] :
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– L’hémangiome focal : l’hémangiome hépatique focal est

souvent diagnostiqué lors d’une échographie anténatale,

devant une tumeur vasculaire à haut-débit (présence de shunts

artério-veineux (AV) ou porto-veineux (PV)), parfois compli-

quée d’insuffisance cardiaque. L’hémangiome focal est appa-

renté au RICH (Rapidly Involuting Congenital Hemangioma) ;
à la biopsie il est GLUT-1 (marqueur des hémangiomes infan-

tiles) négatif et son involution est spontanée et rapide. Dans

ce cas, il n’y a pas d’hémangiomatose cutanée.

– L’hémangiomatose multifocale : c’est cette forme qui est

associée à des lésions cutanées multiples. On note plusieurs

hémangiomes hépatiques, qui sont des hémangiomes infan-

tiles classiques GLUT-1 positifs. L’échographie montre des

nodules hypoéchogènes. L’hémangiomatose hépatique mul-

tifocale est souvent asymptomatique, mais peut dans de rares

cas se compliquer d’insuffisance cardiaque à haut-débit (pré-

sence de shunts AV ou PV).

– L’hémangiomatose diffuse avec hépatomégalie : le

plus souvent il n’y a aucune lésion cutanée, c’est l’hépatomé-

galie qui est révélatrice. L’imagerie retrouve d’innombrables

lésions atypiques envahissant le foie de manière anarchique.

L’hémangiomatose diffuse se complique d’effet de masse vers

3 à 4 mois de vie avec compression veineuse (veine cave infé-

rieure, veines porte, rénales, hépatiques), ou thoracique avec

détresse respiratoire et syndrome du compartiment abdomi-

nal. C’est dans cette situation qu’ont été rapportés les cas

d’hypothyroïdie par sécrétion inappropriée d’iodothyronine

déiodinase 3 (enzyme dégradant la thyronine). En revanche,

ces formes se compliquent rarement d’insuffisance cardiaque.

Dans les cas où il est possible d’avoir une biopsie, on retrouve

plutôt d’autres tumeurs vasculaires de comportement agressif

comme les hémangioendothéliomes kaposiformes, voire des

tumeurs vasculaires malignes. La mortalité est très élevée en

phase précoce, mais ces lésions peuvent aussi involuer naturel-

lement et l’hypothyroïdie se résoudre ; elles nécessitent néan-

moins des traitements médicaux et chirurgicaux agressifs.

Autres localisations viscérales

– Le tractus gastro-intestinal est la seconde localisation par ordre

de fréquence. Le risque est essentiellement hémorragique,

parfois sous forme de saignements occultes.

– L’atteinte des voies respiratoires est classique dans les

hémangiomes segmentaires dits « en barbe », mais elle peut

également se voir en cas d’hémangiomatose et entraîner une

obstruction avec un risque vital (atteinte larynx/pharynx/

trachée) ou fonctionnel (nez).

– L’atteinte du système nerveux central est exceptionnelle,

mais il y a un risque hémorragique pouvant se traduire par des

céphalées ou convulsions, et parfois une hydrocéphalie avec

hypertension intracrânienne.

– L’atteinte oculaire (hémangiomes palpébraux, orbitaires,

iriens, rétiniens) est également possible avec un risque d’amblyo-

pie anisométropique (par astigmatisme et/ou myopie), de dysto-

pie (par pression et déplacement du globe ou par développement

anormal de l’orbite), de glaucome ou d’hémorragie rétinienne.

Diagnostics différentiels

DES LÉSIONS CUTANÉES

Il existe quelques diagnostics différentiels qu’il faut connaître ;

en cas de doute une biopsie est recommandée.

Fig. 1. Hémangiomatose cutanée bénigne. Fig. 2. Hémangiomatose miliaire chez un nourrisson ayant des hémangiomes
hépatiques. Les hémangiomes sont de taille variable, de quelques millimètres à 1 ou
2 cm, souvent entourés d’un halo anémique.
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– La glomangiomatose ou le syndrome de Bean : les

lésions sont plutôt de couleur bleutée et de consistance élas-

tique. Elles sont habituellement présentes dès la naissance,

mais peuvent continuer à se développer avec l’âge.

– La lymphangioendothéliomatose multifocale : récem-

ment individualisée, elle est très rare. Elle se manifeste à la

naissance par des macules bleutées ou rouges et une throm-

bopénie responsable d’un syndrome hémorragique (digestif

essentiellement) [9].

– La myofibromatose infantile : elle peut prendre l’aspect

d’une hémangiomatose miliaire avec atteinte viscérale (fig. 3)
[10].

– Le blueberry muffin baby : les nodules bleu foncé multi-

ples sont néonatals et associés classiquement aux infections

fœtales (TORCH syndrome), ou aux anémies chroniques

sévères et maladies néoplasiques, comme les leucémies [11].

– L’histiocytose néonatale langerhansienne de type

Hashimoto-Pritzker : elle peut prendre une apparence pseudo-

hémangiomateuse [12].

– Les leucémies monocytaires et myélomonocytaires :

elles sont exceptionnelles chez le petit nourrisson, à type de

papulo-nodules fermes, dermo-hypodermiques, parfois

hémorragiques et nécrosants.

– La pseudoangiomatose éruptive : elle se voit dans un

contexte de virose, elle est rarement néonatale, et parfois

familiale [13] (fig. 4).

DES LÉSIONS HÉPATIQUES [5, 8]

Dans ce cas également, c’est la biopsie hépatique qui fera le

diagnostic.

On peut confondre l’hémangiomatose avec presque toutes

les tumeurs hépatiques : hépatoblastome, neuroblastome

métastatique, angiosarcome, hamartome mésenchymateux,

métastases de tumeurs placentaires ou maternelles, leucé-

mie myélocytaire néonatale, sans oublier les malformations

vasculaires veineuses ou artérielles.

Prise en charge thérapeutique [13, 14]

La régression spontanée des lésions cutanées et viscérales est

la règle. Cependant, elles peuvent continuer à apparaître sur

une période plus longue que les hémangiomes banals, par-

fois jusqu’à l’âge de 18 mois [7]. Le traitement est donc limité

aux formes d’hémangiomatoses compliquées, et reste le plus

souvent symptomatique.

TRAITEMENT MÉDICAL

La corticothérapie générale reste le traitement de première

ligne des hémangiomes compliqués ayant un retentissement

fonctionnel ou vital. Les posologies varient de 2 à 4 mg/kg/

jour d’équivalent prednisone pendant 4 à 12 semaines avant

de commencer une décroissance progressive. Il est souhaita-

ble de commencer le traitement précocement pendant la pha-

se de croissance du ou des hémangiomes. La surveillance

cardiovasculaire doit être d’autant plus étroite qu’il y a un

hémangiome hépatique associé, en raison du risque d’insuf-

fisance cardiaque.

En cas d’échec des corticoïdes, deux options sont proposées :

soit l’interféron alfa-2a, soit la vincristine. L’interféron est

administré en injection intra-musculaire ou sous-cutanée,

Fig. 3. Myofibromatose infantile dans sa forme diffuse. Les lésions cutanées sont
parfois difficiles à différencier des hémangiomes, mais leur consistance est plus
ferme. En cas de doute, une biopsie permet de redresser le diagnostic.

Fig. 4. Pseudo-angiomatose éruptive. Les lésions sont d’apparition rapide,
mesurent de 1 à 3 mm, et régressent spontanément en quelques jours.
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5 jours par semaine à la posologie initiale de 106U/m2/jour,

puis augmentation progressive jusqu’à 2 à 3 x 106 mU/m2

tous les jours ou trois fois par semaine. Son efficacité est

bien documentée, mais assez lente. Les effets secondaires

sont bien connus : syndrome pseudo-grippal, hépatite…

De rares cas de parésie spastique ont été rapportés chez

l’enfant. La vincristine est une autre option intéressante en

deuxième ligne après la corticothérapie systémique. Le man-

que d’étude chez l’enfant ne permet pas de la recommander

en première intention.

Un traitement symptomatique peut également être néces-

saire. C’est le cas du traitement de l’insuffisance cardiaque et

des rares cas d’hypothyroïdie.

TRAITEMENT CHIRURGICAL OU RADIOLOGIQUE INTERVENTIONNEL

Les indications de ces traitements sont rares. Pendant la pha-

se de prolifération des hémangiomes, le recours à la chirurgie

est justifié en cas d’obstruction, de déformation d’organe,

d’ulcérations ou d’hémorragies récidivantes. Après la phase

involutive, les techniques chirurgicales permettent des repri-

ses de cicatrice ou reconstructions d’organe.

Dans le cas particulier des hémangiomes hépatiques, on

peut avoir recours à l’embolisation des shunts AV ou PV par

radiologie interventionnelle, en cas d’insuffisance cardiaque

réfractaire au traitement médical.

L’intérêt du laser est limité dans l’hémangiomatose. Il est

utilisé dans le cas d’ulcérations résistantes à une corticothé-

rapie générale et aux soins locaux ou tardivement au stade de

séquelles d’hémangiome (télangiectasies…). Le laser CO2

peut être utile sur les hémangiomes sous-glottiques.

Conclusion

Le terme d’hémangiomatose miliaire doit être réservé aux

hémangiomatoses cutanées avec atteinte viscérale. Il existe

une grande variabilité clinique et pronostique au sein de l’hé-

mangiomatose miliaire, qui va de l’hémangiomatose hépati-

que multifocale asymptomatique aux formes digestives ou

neurologiques redoutables. Il faut également signaler qu’il

existe un risque d’hémangiomatose viscérale dans les héman-

giomes segmentaires.

Le bilan initial et le suivi sont essentiellement cliniques,

les examens complémentaires seront uniquement réalisés

en présence de signes d’appel. Seule l’échographie hépatique

peut se discuter en première intention, car une hémangio-

matose hépatique justifie une surveillance cardiovasculaire

étroite, ainsi que la réalisation d’un bilan thyroïdien. Les thé-

rapeutiques sont d’efficacité limitée, le traitement étant le

plus souvent symptomatique. 
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Nourrisson ayant plus de 5 hémangiomes
cutanés et/ou muqueux

Examen clinique
normal ?

Discuter échographie
hépatique initiale?

Essentiellement :
Suivi clinique 1/mois

les 6 premiers mois, et
examens complémentaires
en fonction de la clinique

Hépatomégalie
et/ou signes d’insuffisance

cardiaque ?

oui

oui

non

nonoui

Pseudoangiomatose éruptive ?
(diagnostic sur anamnèse)
Sinon biopsie :
- myofibromatose
- blueberry muffin baby
- TORCH syndrome
- histiocytose
- glomangiomatose
ou syndrome de Bean
- lymphangioendothéliomatose
multifocale
- leucémie
- métastases de neuroblastome

non

Hémangiomatose miliaire
avec atteinte viscérale ?

AVIS MULTIDISCIPLINAIRE
Examens en fonction clinique +++
- Examen ORL et ophtalmologique
- Echographie transfontanellaire ± IRM
- Echographie abdominale...

Diagnostic clinique
évident ?

Hémangiomatose miliaire
avec atteinte hépatique:

AVIS MULTIDISCIPLINAIRE

- Echographie hépatique ± IRM
- Avis cardiologique
- Bilan thyroïdien

Annexe 1. Arbre décisionnel devant un nourrisson ayant plus de cinq hémangiomes cutanés et/ou muqueux.


