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Résumé 
Les hémangiomes caverneux sont des anomalies vasculaires posant depuis longtemps des problèmes de classification. La révision de la classification des anomalies vasculaires de l'ISSVA en 2024 a divisé les malformations veineuses en trois types : les malformations veineuses isolées, les malformations veineuses multifocales et les malformations veineuses syndromiques. Dans cette classification, les termes utilisés avant, tels que les hémangiomes capillaires ont été remplacés par les malformations capillaires, et les malformations veineuses pour l'hémangiome caverneux. Notre cas clinique permet d’appuyer cette nouvelle classification car les hémangiomes caverneux résistent aux bêta-bloquants comme toutes les autres malformations veineuses. Nous rapportons un cas d’hémangiome caverneux labial supérieur, traité par du propanolol puis complété par une exérèse des tissus anormaux. La voie endobuccale muqueuse autour de la lésion reste la meilleure attitude pour avoir un bon résultat esthétique. Le geste chirurgical doit permettre une éradication complète de la lésion afin d’espérer une guérison complète.
Mots clés : chéiloplastie, diagnostic, hémangiome caverneux, traitement
Summary 
Cavernous hemangiomas are vascular anomalies that have long posed classification problems. The 2024 revision of the ISSVA classification of vascular anomalies divided venous malformations into three types : isolated venous malformations, multifocal venous malformations, and syndromic venous malformations. In this classification, previous lyused terms such as capillary hemangiomas were replaced by capillary malformations, and venous malformations for cavernous hemangioma. Our clinical case supports this new classification because cavernous hemangiomas are resistant to beta-blockers like all other venous malformations. We report a case of upper lip cavernous hemangiomatreated with propranolol and then supplemented by excision of the abnormal tissue. An intraoral mucosal approach to the areas not infiltrated by the malformation remains the best approach to achieve a good aesthetic result. The surgical procedure must allow complete eradication of the lesion in order to hope for a complete cure.
Keywords : cheloplasty, diagnosis, cavernous hemangioma, treatment
Introduction 
Selon les caractéristiques histologiques, les hémangiomes en phase proliférative se distinguent par une hyperplasie endothéliale avec incorporation de thymidine et la formation d'une membrane basale multilaminée sous l'endothélium. Les hémangiomes en phase involutive sont caractérisés par des fibroses, de dépôts de graisse et un marquage des cellules endothéliales à la thymidine faible, voire absent. Les malformations vasculaires ne présentent aucune incorporation de thymidine avec des caractéristiques structurales normales (1). Avec une prévalence de 4 à 5%, les hémangiomes infantiles sont les tumeurs bénignes les plus fréquentes pendant l’enfance (2). Certains auteurs définissaient les hémangiomes caverneux comme des tumeurs vasculaires bénignes (3). Alors que les autres les classaient parmi les malformations veineuses (4). A part ces problèmes de terminologie pour la classification, le choix de la stratégie thérapeutique des hémangiomes caverneux devant leurs localisations faciales et péri-orificielles (paupières, nez, lèvres) est souvent difficile.
L’objectif de ce travail est d’étudier la terminologie convenable d’un cas d’hémangiome caverneux labial pour une prise en charge correcte. 
Observation 
Nous rapportons le cas d’un enfant, âgé de 3 ans, de sexe masculin, amené par ses parents pour une tuméfaction labiale supérieure droite, non douloureuse, bleutée, non inflammatoire et sans signes infectieux associés. Cette tuméfaction évoluait progressivement depuis la naissance, et ne présentait pas de poussées évolutives, mais elle augmentait rapidement de volume lorsque l’enfant pleurait. Dans ses antécédents, il n’y avait pas de notion de traumatisme labial, ni d’infection sur le même site. Cette tuméfaction a été aussi traitée à plusieurs reprises par du propranolol mais sans amélioration.  A l’examen physique, l’enfant était en bon état général. Il présentait une tuméfaction labiale supérieure droite, limitée à 1cm de la commissure labiale homolatérale, bleutée, molle, non pulsatile, vidée facilement par la compression manuelle. La tuméfaction était fixe par rapport aux plan cutané et musculaire sous-jacent, et mesurait 1,5 cm de grand axe (figure 1). Il ne présentait pas de paralysie labiale ni de malposition dentaire. Une échographie-Doppler de la région labiale a confirmé l’existence de plusieurs cavités hypoéchogènes en faveur d’une malformation vasculaire à flux lent. Après discussion et présentation des moyens thérapeutiques possibles avec les parents de l’enfant, nous avons opté pour un traitement chirurgical de la lésion sous anesthésie générale.
Une incision muqueuse emportant une partie de la muqueuse humide labiale correspondante à la tuméfaction vasculaire était réalisée. Puis une dissection et résection du muscle orbiculaire d’environ 2 mm autour de la lésion emportant la totalité de la tuméfaction ont été effectuées. La résection entrainait une perte du trois quarts du volume musculaire de l’hémilèvre droite (figure 2). La chéiloplastie consistait en une reconstitution des faisceaux musculaires de l’orbiculaire. Les fibres musculaires restant ont été rapprochées et suturées. Puis la muqueuse labiale était suturée avec des points simples et séparés (figure 3C). Deux semaines après la chirurgie, la plaie était bien cicatrisée avec un résultat esthétique satisfaisant (figure 3D). Les parents ont été aussi satisfait du résultat. Et depuis 2 ans, aucune récurrence n’a été notée (figure 3E). L’examen histologique de la pièce opératoire concluait à un hémangiome caverneux.

Discussion 
L’International Society for the Study of Vascular Anomalies (ISSVA) a établi en 2018 un système de classification des anomalies vasculaires en deux groupes : les tumeurs vasculaires liées à une altération proliférative des cellules endothéliales et les malformations vasculaires principalement constituées d'anomalies vasculaires structurelles. Et plus récemment en 2024, l’ISSVA les a classés en trois groupes : les tumeurs vasculaires, les malformations vasculaires et les anomalies vasculaires potentiellement uniques (PUVA) (5).
Les tumeurs vasculaires résultent d'une prolifération néoplasique de cellules endothéliales vasculaires. Elles peuvent être bénignes ou malignes. La plus courante est l'hémangiome. Les hémangiomes congénitaux sont visibles à la naissance, tandis que les hémangiomes infantiles apparaissent plus tard (6).
Les malformations vasculaires sont dues à une anomalie congénitale de la morphogénèse vasculaire. Elles peuvent être aussi présente dès la naissance (congénitales) ou apparaître secondairement. Ces malformations sont définies selon le type de vaisseau anormal (capillaire, artériel, veineux ou lymphatique (7).  
La révision de la classification des anomalies vasculaires lors du congrès mondial de l'ISSVA à Madrid en 2024 a divisé les malformations veineuses en trois types : les malformations veineuses isolées, les malformations veineuses multifocales et les malformations veineuses syndromiques (tableau I) (5). Dans cette classification, les termes couramment utilisés auparavant tels que les hémangiomes capillaires ont été remplacés par les malformations capillaires, et les malformations veineuses pour l'hémangiome caverneux (5). 
Le diagnostic définitif d’une anomalie vasculaire de la face devrait être poser avant d’instaurer le protocole de prise en charge afin d’éviter les échecs thérapeutiques et les récidives. Cliniquement, les hémangiomes caverneux sont des tuméfactions cutanées et/ou muqueuses bleutées, froides, molles et dépressibles. Elles sont présentes dès la naissance, mais de façon discrète, puis augmentent progressivement de volume. Elles peuvent siéger partout sur le corps (cerveau, orbite, sinus maxillaire, œsophage, mésentère, foie, reins, testicule, …). Sa taille augmente rapidement en position déclive et lors des efforts (8). Au niveau labial, ces malformations peuvent infiltrer les muscles orbiculaires comme chez notre patient. Des examens complémentaires sont parfois nécessaires pour différencier les tumeurs vasculaires et les malformations vasculaires. Le diagnostic des malformations vasculaires comme les hémangiomes caverneux repose essentiellement sur l’échographie-Doppler puis compléter par l’imagerie par résonance magnétique (IRM) pour voir l’extension (8).
Une distinction entre les malformations à flux lent et à flux rapide par l’échographie-Doppler est essentielle pour caractériser la gravité de la lésion. On distingue les malformations à flux lent qui, selon les vaisseaux altérés de manière prédominante, sont de type capillaire, veineux ou lymphatique et les malformations à flux rapide qui sont les malformations artérioveineuses (8).
Les malformations artérioveineuses sont les plus rares et les plus graves des anomalies vasculaires (9). Les hémangiomes caverneux sont probablement mieux considérés comme des malformations veineuses (à flux lent) selon la classification des anomalies vasculaires de l’ISSVA (5). 
La prise en charge des malformations vasculaires doit être réalisée par une équipe interdisciplinaire comprenant les dermatologues, les radiologues, les chirurgiens, les pédiatres et les hématologues. Les objectifs du traitement des hémangiomes faciaux varient selon la lésion, mais visent généralement à prévenir les complications (saignements, ulcération), à améliorer la fonction et à corriger les séquelles esthétiques. Le traitement peut inclure des médicaments comme les bêtabloquants, la chirurgie ou l'embolisation.
Le traitement des malformations veineuses dépend de leur localisation et de leur volume. La sérothérapie percutanée peut être utilisée seule ou associée à la chirurgie. Deux agents sclérosants ont été largement utilisés dans la littérature pour traiter les malformations veineuses, tels que l’Ethibloc® (solution alcoolique de zéine) le tétradécyl sulfate de sodium (8, 10). 
La chirurgie s’impose dans les malformations veineuses ayant des répercussions fonctionnelles et esthétiques comme les localisations endobuccales et labiales (8). Nous avons pu observer le bon résultat clinico-fonctionnel et esthétique de notre cas. Même après une grande perte de substance de l’orbiculaire labial droit entrainant un aspect post-opératoire immédiat disgracieux, une bonne récupération fonctionnelle et esthétique était bien visible après seulement 15 jours de la chirurgie.
Les hémangiomes caverneux faciaux peuvent être aussi traités par le laser au néodyme : YAG. Ce traitement s'est avéré efficace et sûr pour le traitement des lésions vasculaires de la tête et du cou et constitue une alternative aux autres modalités thérapeutiques (11). Cependant, certain type de laser (Laser CO2) peut entrainer des troubles de la déglutition, de la mastication et de la parole (12). 
Les corticostéroïdes ont également été utilisés pour réduire la taille des lésions, même si les injections intralésionnelles peuvent entraîner une ulcération (12). De nombreuses études montraient l’efficacité du propranolol sur les hémangiomes infantiles mais non pas sur les malformations veineuses comme sur notre patiente (12, 13). Cette inefficacité du propranolol sur les malformations veineuses oblige les praticiens à faire toujours une bonne conduite diagnostic avant l’indication thérapeutique.
La rapamycine, appelée aussi sirolimus, est une molécule connue depuis plusieurs décennies grâce à ses propriétés antimycotique, bactéricide, immunosuppressive et antiproliférative. Elle était un sujet d’un vaste essai prospectif multicentrique de phase III (Eudra CT 2015-001703-32), lancée en 2016 par le Vascular Anomaly Sirolimus Europe (VASE), qui évaluait l'efficacité et la sécurité du sirolimus pendant 2 ans chez des patients pédiatriques et adultes atteints de malformations vasculaires symptomatiques à flux lent (14). Ils ont retrouvé une efficacité élevée et une bonne tolérance du sirolimus dans le traitement des malformations vasculaires à flux lent chez l’enfant et l’adulte (14).
La chirurgie est le traitement de choix pour l'exérèse complète des tissus infiltrés par les hémangiomes caverneux faciaux, surtout lorsqu'ils sont accessibles, symptomatiques ou volumineux. Des approches chirurgicales comme les voies endoscopiques, intra-orales ou latéro-antérieures sont utilisées selon la localisation de la lésion (15). Toutefois, Wolf et al. et Tang et al. ont signalé des taux de récidive respectivement de 18 et 19% après exérèse complète. La radiothérapie n’est pas recommandée comme traitement de première intention, elle est indiquée pour les récidives dépassant les possibilités de la chirurgie (15).
Le traitement des malformations veineuses labiales devrait être conservateur et privilégie une voie d’abord endobuccale (muqueuse) pour éviter et minimiser les séquelles cicatricielles cutanées. Un suivi régulier avec une fréquence de 1 fois par an, pendant au moins 5 ans est indispensable pour les hémangiomes caverneux faciaux, afin de surveiller leur évolution et d'identifier les éventuelles complications. Il s’appuie sur des examens cliniques minutieux et des examens d’imagerie médicale comme l’IRM ou l’échographie-Doppler afin de surveiller l’évolution du phénomène vasculaire.

Conclusion 
Le terme hémangiome caverneux a été remplacé par les malformations veineuses au cours de la révision de la classification des anomalies vasculaires lors du congrès mondial de l'ISSVA à Madrid en 2024. Les hémangiomes caverneux sont des malformations peu connues par des cliniciens. Le diagnostic de cette pathologie repose sur un examen clinique bien conduit, puis appuyer par une echodoppler ou une IRM pour la confirmation de son caractère à flux lent. Les bétabloquants n’ont pas de place pour le traitement des malformations veineuses. La chirurgie à une place importante dans la prise en charge des hémangiomes caverneux.
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Figure 1 : Aspect clinique pré-opératoire de l’hémangiome caverneux labial
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Figure 2 : Exérèse chirurgicale de l’hémangiome caverneux labial avec une voie d’abord muqueuse endobuccale
· Aspect clinique peropératoire (A)

· Pièce d’exérèse (B)
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Figure 3 : Aspects cliniques

· C : post-opératoire immédiat
· D : à 15 jours de l’intervention
· E : à 2 ans de l’intervention
Tableau I : classification des malformations veineuses ISSVA 2025 (5)
	Malformations 

veineuses

isolées
	· Malformations veineuses (MV) :

· Malformation veineuse phlébectasique

· Malformation veineuse spongiforme

· Malformation veineuse verruqueuse (MVV) 

· Anomalie vasculaire fibro-adipeuse (FAVA)

	Malformations 

veineuses

multifocales
	· Malformation veineuse Cutanéo-Muqueuse (VMCM)

· Malformation veineuse sporadique multifocale (MSVM)

· Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome (BRBNS)

· Glomuvenous malformation (GVM)

· Malformations capillaro-veineuses cutanées hyperkératosiques (HCCVM)

· Malformation vasculaire intraosseuse familiale (VMOS)

	Malformations 

veineuses

syndromiques
	· Syndrome des hamartomes par mutation du gène PTEN (PHTS)

· Syndrome de prolifération lipomateuse congénitale, de malformations vasculaires, de nævus épidermiques, d'anomalies squelettiques (CLOVES)

· Syndrome de Mafucci

· Sinus Pericranii (anomalie veineuse transcrânienne)


Hémangiome caverneux labial : tumeur ou malformation vasculaire, intérêt de la chirurgie
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