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À propos de deux cas cliniques de t�elangiectasies
cutan�ees acquises, nous vous proposons de faire la
synthèse des principaux diagnostics �a �evoquer.

Cas 1

Patiente de 38 ans, sans ant�ec�edent, qui a depuis
quatre mois une l�esion sus-mammaire constitu�ee de
fines t�elangiectasies d'extension progressive lin�eaire
(figure 1). Il n'y a pas d'infiltration. La recherche du
signe de Darier est n�egative. Elle n'a pas d'ad�eno-
pathie palpable et aucun signed'appel particulier. La
biopsie est non sp�ecifique. Le scanner thoraco-
abdomino-pelvien montre une compression de la
veine cave sup�erieure par des ad�enom�egalies. La
fibroscopie pulmonaire permettra de mettre en
�evidence en histologie un carcinome pulmonaire
non �a petites cellules. La patiente d�ecède rapide-
ment. Il s'agit donc de t�elangiectasies en rapport avec
un syndrome cave sup�erieur.

Cas 2

Une patiente de 48 ans consulte directement pour un
laser vasculaire, car habitu�ee �a consulter pour sa
couperose. En effet, depuis quelques semaines, elle a
constat�e une �eclosion de t�elangiectasies stellaires du
d�ecollet�e, du cou, du dos et des �epaules (figures 2 et
3). Elle a par ailleurs un �erythème palmaire dont elle
ne connaît pas l'anciennet�e. Devant ces manifesta-
tions, un bilan h�epatique est demand�e mais ne
retrouve pas d'insuffisance h�epatocellulaire. Un
scanner thoraco-abdomino-pelvien montre un
nodule dans le lobe sup�erieur droit. Il s'agit d'un
ad�enocarcinome pulmonaire. La patiente est trait�ee
par tumorectomie et chimioth�erapie. Les t�elangiec-
tasies disparaissent mais malheureusement son �etat
se d�egrade rapidement et elle d�ecèdedans un tableau
polym�etastatique.

Discussion

Les t�elangiectasies acquises doivent faire �evoquer
de nombreux diagnostics dont certains ont un
pronostic vital. On en discutera quelques-uns �a ne
pas m�econnaître.

Les t�elangiectasies nævoïdes [1] sont blaschko-
lin�eaires, le plus souvent cong�enitales et unilat�e-
rales bien que quelques cas d'atteinte bilat�erale
aient �et�e rapport�es. Typiquement, la t�elangiectasie
est entour�ee d'un halo an�emique comme dans la
pseudo-angiomatose �eruptive (mais qui, elle, est
unepr�esentation�a typede rubis transitoire). Ellepeut
se r�ev�eler dans un contexte d'hyper-œstrog�enie, que
ce soit la pubert�e, la grossesse ou une h�epatopathie.
Dans cedernier cas, l'h�epatopathie serait responsable
de l'augmentation du nombre de r�ecepteurs aux
œstrogènes dans certains dermatomes.

Le syndrome de Fegeler est rare et se pr�esente plutôt
comme une malformation capillaire acquise [2]
touchant pr�ef�erentiellement le visage. Dans la
plupart des cas, il est idiopathique, peut-être en
rapport avec une malformation cong�enitale latente
r�ev�el�ee par une impr�egnation œstrog�enique, mais il
est capital de rechercher �a l'anamnèse une notion de
traumatisme qui n�ecessite alors une exploration
m�edullaire.

La vasculopathie collag�enique [3] est caract�eris�ee
par une �eclosion progressive de fines t�elangiectasies
essentiellement localis�ees aux membres inf�erieurs
mais des cas sont rapport�es aux membres sup�erieurs
et �a l'abdomen (figure 4). À ce jour, aucune atteinte
syst�emique associ�ee n'est rapport�ee. Le principal
diagnostic diff�erentiel r�eside dans les t�elangiectasies
essentielles g�en�eralis�ees. Le diagnostic est histolo-
gique, montrant un �epaississement de la paroi des
capillaires dermiques par un mat�eriel amorphe
�eosinophile marqu�e par le PAS et le collagène IV.

La mastocytose t�elangiectasique ou telangiectatica
macularis eruptiva perstans (figure 5) est de
diagnostic difficile malgr�e les critères propos�es
par Ackerman, d'autant que le signe de Darier est
très souvent n�egatif. Il est n�ecessaire de recourir �a la
biopsie qui montre une prolif�eration de mastocytes
autour des vaisseaux dilat�es du derme superficiel.
Les critères histologiques de Valent vont au-del�a de
cette observation avec des marquages immuno-
histochimiques. Enfin, rappelons qu'une tryptase
n�egative n'�elimine en rien une atteinte syst�emique.

Les t�elangiectasies h�er�editaires h�emorragiques ou
maladie de Rendu-Osler (figure 6) est une maladie
autosomique dominante d'expression variable
puisque les symptômes r�esultent de l'organe atteint.
Elle est secondaire �a une d�er�egulation de l'angio-
genèse, par des mutations d'un des deux gènes
ACVRL et ENG, impliqu�es dans la voie de
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signalisation du Transforming Growth Factor ß.
Il en r�esulte une n�eo-vascularisation excessive
�a l'origine de t�elangiectasies et de fistules
art�erio-veineuses (MAV) pulmonaires, h�epatiques,
c�er�ebrospinales et digestives. Le diagnostic est
�etabli selon les critères de Curaçao.

Concernant les t�elangiectasies associ�ees �a de la
pathologie n�eoplasique, on peut proposer cinq
tableaux [5-8] :
– Le lymphome B intravasculaire de diagnostic
souvent tardif, qui ne peut être pos�e que sur
l'histologie. Il a une pr�esentation clinique poly-
morphe �a type de t�elangiectasies arborescentes,
livedo, nouures, angiomes rubis, etc. L'atteinte
syst�emique est essentiellement ganglionnaire et

Figure 1. T�elangiestasies �a disposition lin�eaire.

Figure 2. T�elangiectasies stellaires du d�ecollet�e.

Figure 3. T�elangiectasies stellaires des membres
sup�erieurs.

Figure 4. Vasculopathie collag�enique.

Figure 5. Mastocytose t�elangiectasique.
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neurologique. Il existe une forme occidentale
essentiellement cutan�ee et une forme asiatique plus
p�ejorative car associ�ee �a un syndrome d'activation
macrophagique.
– Le syndrome cave correspond du point de vue
cutan�e, �a l'apparition de t�elangiectasies ou d'un
r�eseau veineux collat�eral associ�ee ou non �a un
œdème, dans le territoire en aval du r�eseau cave
comprim�e ou infiltr�e par un syndrome tumoral.
– Certaines tumeurs neuroendocrines s�ecr�etantes
sont r�ev�el�ees par un syndrome carcinoïde dont les
signes cutan�es sont des flushs associ�es ou non �a une
�erythrose permanente ou de vastes placards de
t�elangiectasies parfois purpuriques dans 25 % des
cas.
– Les t�elangiectasies paran�eoplasiques peuvent
pr�ec�eder de six mois la d�ecouverte d'un cancer.
Rôle de l'hyper-œstrog�enie ? De la s�ecr�etion de
VEGF ou autre cytokine ?

Parmi les gammapathies monoclonales associ�ees
aux t�elangiectasies :
– le syndrome POEMS, qui est associ�e en particu-
lier �a une �el�evation du VEGF [9], d�efini par la

pr�esence d'une neuropathie p�eriph�erique (P), d'une
dysglobulin�emie Monoclonale (M) et de manifesta-
tions paran�eoplasiques : organom�egalie (O), endo-
crinopathie (E) et signes cutan�es (S) dont les
t�elangiectasies.
– Le syndrome TEMPI (T�elangiectasies, Erythro-
poï�etine augment�ee, gammapathie Monoclonale,
collection P�eri-r�enale, shunt Intrapulmonaire) est
une entit�e rare r�ecente (cas princeps : 2010) qui se
manifeste chez l'adulte jeune. Les t�elangiectasies
touchent le visage, le tronc et les membres
sup�erieurs.

Conclusion

Devant des t�elangiectasies acquises, d'autant qu'elles
sont atypiques ou inexpliqu�es, il faut absolument
faire une histologie pour �eliminer en premier lieu un
lymphome intravasculaire et un bilan paran�eo-
plasique orient�e par les signes d'appel s'ils sont
pr�esents ou au moins une biologie classique avec
�electrophorèse des protides sanguines et un scanner
thoraco-abdomino-pelvien.
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Figure 6. T�elangiectasies h�er�editaires h�emorragiques.
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CAS CLINIQUE



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 15%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (Coated FOGRA27 \050ISO 12647-2:2004\051)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.3
  /CompressObjects /Off
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.1000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails true
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness false
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts false
  /TransferFunctionInfo /Remove
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue true
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages false
  /ColorImageMinResolution 150
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages false
  /GrayImageMinResolution 150
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages false
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (Coated FOGRA27 \050ISO 12647-2:2004\051)
  /PDFXOutputConditionIdentifier (FOGRA27)
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /Unknown

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /FRA <>
    /ENU ()
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AllowImageBreaks true
      /AllowTableBreaks true
      /ExpandPage false
      /HonorBaseURL true
      /HonorRolloverEffect false
      /IgnoreHTMLPageBreaks false
      /IncludeHeaderFooter false
      /MarginOffset [
        0
        0
        0
        0
      ]
      /MetadataAuthor ()
      /MetadataKeywords ()
      /MetadataSubject ()
      /MetadataTitle ()
      /MetricPageSize [
        0
        0
      ]
      /MetricUnit /inch
      /MobileCompatible 0
      /Namespace [
        (Adobe)
        (GoLive)
        (8.0)
      ]
      /OpenZoomToHTMLFontSize false
      /PageOrientation /Portrait
      /RemoveBackground false
      /ShrinkContent true
      /TreatColorsAs /MainMonitorColors
      /UseEmbeddedProfiles false
      /UseHTMLTitleAsMetadata true
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks true
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /BleedOffset [
        28.346460
        28.346460
        28.346460
        28.346460
      ]
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName (Coated FOGRA27 \(ISO 12647-2:2004\))
      /DestinationProfileSelector /UseName
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /ClipComplexRegions true
        /ConvertStrokesToOutlines false
        /ConvertTextToOutlines false
        /GradientResolution 300
        /LineArtTextResolution 1200
        /PresetName <FEFF005B004800610075007400650020007200E90073006F006C007500740069006F006E005D>
        /PresetSelector /HighResolution
        /RasterVectorBalance 1
      >>
      /FormElements true
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MarksOffset 14.173230
      /MarksWeight 0.250000
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /UseName
      /PageMarksFile /RomanDefault
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [566.929 822.047]
>> setpagedevice


