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MALFORMATIONS ARTERIO-
VEINEUSES PULMONAIRES

• Communication directe entre artère(s) et veine(s) pulmonaires 
• Pas de secteur capillaire mais zone intermédiaire dilatée à paroi très fragile 

(anévrisme)

Communication normale entre 
artère et veine

Malformation simple Malformation complexe

Trerotola et al. Vasc Interv Radiol 2010 



MALFORMATIONS ARTERIO-
VEINEUSES PULMONAIRES

• Rare:  incidence estimée environ 5 cas pour 100 000 habitants

• Maladie de Rendu-Osler (MRO): 
– plus de 80% des MAVP (possiblement 100% des MAVPs multiples) 
– dans la MRO, environ 20-40 % des patients présentent des MAVPs

• Autres maladies héréditaires?
– Dyskératose congénitale (maladie liée principalement à des mutations dans des gènes 

intervenant dans la biologie du télomère) ayant une prévalence de 1/ 1000 000 avec des PAVMs
retrouvées chez 5-10% des patients (Khincha PP et al. ERJ 2017)

• Formes isolées
– Prévalence d’environ 1/100 000

• Formes acquises : 
– cirrhose hépatique évoluée
– après traumatisme ou chirurgie thoraciques
– contextes infectieux (actinomycose, schistosomiase, tuberculose,...) 
– contextes tumoraux (carcinome thyroïdien métastatique,...) 



MALADIE DE RENDU-OSLER

• Maladie vasculaire dysplasiante multisystémique caractérisée par des 

malformations artérioveineuses d’organes solides et des télangiectasies

de la peau et des muqueuses

• Maladie monogénique, autosomique dominante à expression variable 

même au sein d’une famille

• Pénétrance > 98% au-delà de 50 ans

• Incidence: ~1,5/10000 ; plus dans certaines régions (1/2350 dans le Haut 

Jura…)

• Gènes impliqués : endogline – HHT1 -, acvrl-1 ou ALK-1*- HHT2 -, 

SMAD4 (et possiblement 2 autre(s) régions chromosomiques  

identifiées)

* Activin receptor Like Kinase de type I



MAVP ET MRO

• Malformations artério-veineuses uniques, multiples voire diffuses (avec une 

prédilection pour les lobes inférieurs (orthodéoxie) développées sur la 
circulation pulmonaire (95%) [5%: communication entre une artère 

d’origine systémique et une veine pulmonaire]

• Retrouvées chez environ 20-40% des malades mais plus fréquentes dans la 
forme liée aux mutations du gène eng (40-50% des cas vs 15-20% en cas de 

mutation du gène acvrl1), chez la femme (sex ratio 1,5:1) et dans certaines 
familles

• Peuvent être rencontrées à tout âge et peuvent augmenter de taille avec le 
temps (surveillance +++)

Gossage et al. AJRCCM 1998, Cottin  et al. Rev Mal Respir 2006



Begbie, M E et al. Postgrad Med J 2003;79:18-24

MRO: MALADIE EVOLUTIVE

?



RELATION ENTRE AGE ET LA 
PRESENCE DE MAVP SUR TDM 

THORACIQUE

(N = 17)                   (N = 28)                   (N = 24)



MALFORMATIONS ARTERIO-
VEINEUSES PULMONAIRES (MAVPs)

- MAVPs simples (65-80% des cas) : une artère segmentaire afférente et 

drainage par une seule veine

- MAVPs complexes (20-35% des cas): plusieurs artères segmentaires et/ou 

plusieurs veines de drainage

- MAVPs diffuses: toutes les artères sous-segmentaires d’un même lobe

- MAVPs simples et complexes peuvent coexister chez le même patient

- Prédominent aux lobes inférieurs (60-95%)

Gossage et al. AJRCCM 1998, Gupta et al. AJR 2002 , Cottin  et al. Rev Mal Respir 2006



MAVP SIMPLES (65-80%)

Artère

Veine



MAVP simple de S10 droit. Le calibre de la veine est supérieur à celui de l’artère.



Mailles larges Mailles fines

MAVP COMPLEXES (30-35%)





Nous ne pouvons pas afficher cette image pour l’instant.

FORME DIFFUSE SEGMENTAIRE FORME DIFFUSE SOUS-SEGMENTAIRE

MAVP DIFFUSES (5-10%)



MAVP TÉLANGIECTASIQUES

Aspect de verre dépoli pseudo-nodulaire avec 
branchements vasculaires

Lacombe P Diagn Intervent Radiology 2013



Shovlin et al. Thorax 1999

MAVPs. Coupe de biopsie pulmonaire colorée à l’hématoxiline et à l’éosine. On observe des 
structures vasculaires dilatées dans les septa interalvéolaires. Ces anomalies n’étaient pas visibles sur 
les examens d’imagerie pulmonaire malgré l’existence d’une hypoxémie et d’un shunt droit-gauche. 

MICRO-FISTULES ARTERIO-
VEINEUSES PULMONAIRES



Ackermann M Thorax 2017



Ackermann M Thorax 2017
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ANGIOGRAPHIE DYNAMIQUE

MAVP simple



Démonstration angiographique du « vol » en amont d’une MAVP

ARTERE AFFERENTE



● Symptomatologie respiratoire: dyspnée d’exercice – souvent modérée –

avec maintien de la capacité à l’exercice du fait de résistances vasculaires 

pulmonaires basses, rarement platypnée (dyspnée en position debout)

● Cliniquement: parfois hippocratisme digital, cyanose (attention si anémie), 

souffle localisé à l’auscultation du thorax

● A noter:

● Polyglobulie (si pas de saignements par ailleurs….)

● L’association migraine et MAVP

● La majorité des MAVP est asymptomatique

MANIFESTATIONS CLINIQUES DES 
MAVPs

Gossage et al. AJRCCM 1998, Gupta et al. AJR 2002 , Cottin  et al. Rev Mal Respir 2006



LES MALADES PRESENTANT UNE OU 
DES PAVMs ONT UNE CAPACITE A 
L’EXERCICE SOUVENT PRESERVEE

• Malgré une saturation en O2 souvent << 90%, certains continuent à se 
déplacer, à travailler voire à faire du sport…

• En l’absence d’hypertension pulmonaire, on observe:
– Augmentation du débit cardiaque (volume d’éjection et fréquence cardiaque)
– Augmentation de la ventilation
– Polyglobulie (si les réserves en fer le permettent)
– Augmentation plus importante de la ventilation par rapport à la production de CO2

(VE/VCO2) que chez les sujets normaux mais avec moins de sensation de dypnée
(pourquoi?)

Howard	LCGE	et	al.	Chest 2014

21	patients	with PAVMs
and	12	matched controls



COMPLICATIONS DES MAVP

Les MAVP exposent à trois principaux types de complications:

1) Shunt droit-gauche (source d’hypoxémie réfractaire à 
l’oxygénothérapie et de polyglobulie)

2) Rupture pleurale ou parenchymateuse (spontanée, grossesse, plongée 
sous-marine,…)

3) Embolie de la grande circulation par « rupture » du filtre 
capillaire  pulmonaire:
• cruorique : embolie paradoxale
• gazeuse  : embolie gazeuse
• septique  : abcès cérébral ou périphérique



Femme de 57 ans, MRO, 
colombienne, tourisme à Paris,

hémothorax aigu

RUPTURE PLEURALE DE MAVP



RUPTURE PARENCHYMATEUSE DE 
MAVP 

Homme de 33 ans, MRO, hémoptysies et 
hémiparésie droite



EMBOLIE PARADOXALE 
RÉVÉLANT 

UNE MAVP MICROSCOPIQUE



Begbie et al. Postgrad Med J 2003 

COMPLICATIONS DES MAVP



Gupta et al. AJR 2002

N = 66



FORMES DIFFUSES

• 16 malades atteint de forme diffuse (10 femmes; âge: 0,9-51 ans)

• PaO2 moyenne: 47 mmHg

• Polyglobulie chez 75% des malades

• Complications neurologiques chez 70% des malades

– 6 infarctus cérébraux (37,5%)

– 3 AIT (18,8%)

– 6 abcès cérébraux (37,5%)

Faughnan ME et al. Chest 2000

(= MAVP au niveau de toutes les artères sous-segmentaires 
d’au moins 1 lobe)



La thrombose spontanée : rare, symptomatique ou asymptomatique

AUTRES COMPLICATIONS DES 
MAVPS

Deux cas de thrombose de MAVP asymptomatiques



MAVP & GROSSESSE

o La grossesse a tendance à majorer le risque de complication (augmentation 
du volume du sang, augmentation du débit cardiaque, augmentation de la 
distensibilité vasculaire,...)

o Tendance à l’augmentation du nombre et de la taille des MAVP durant la 
grossesse

o Dans la moitié des cas, il s’agit d’une rupture pleurale d’une MAVP au cours 
du 2ème ou du 3ème trimestre

o 1/3 des hémothorax compliquant une ou plusieurs MAVP survient durant la 
grossesse

o 484 grossesses chez 199 patientes enceintes (MRO) porteuses de MAVP6 
ruptures de PAVM, 6 AVC ischémiques, 1 IDM entraînant 5 décès

Shovlin et al. BJOG 2008; Gershon AS et al. Chest 2001; Colley SC et al. Clin Radiology 1998



Les complications les plus graves des MAVPs sont 

neurologiques

(abcès, accidents vasculaires emboliques,…)



LES COMPLICATIONS PEUVENT 
REVELER LES MAVP

• Souvent asymptomatiques et dépistées par des explorations complémentaires 

(imagerie, évaluation de l’hématose,…) 

• Parfois révélées par une symptomatologie clinique progressive (dyspnée, fatigue,…) 

ou par des signes cliniques insidieux (cyanose, hippocratisme digital, souffle 

thoracique localisé) ou par des signes biologiques (polyglobulie)

• Ailleurs révélées par une complication souvent brutale:

– rupture dans les bronches ou la plèvre (rare)

– emboles périphériques (gazeux, cruoriques ou infectieux)

Gossage et al. AJRCCM 1998, Gupta et al. AJR 2002 , Cottin  et al. Rev Mal Respir 2006



La fréquence et le caractère potentiellement 
révélateur des complications graves justifie 

le dépistage et la prise en charge 
« préventive »



DIAGNOSTIC DES MAVPs



Sérum phys.
Sérum physiologique 
agité

IV

DEPISTAGE



ECHOCARDIOGRAPHIE DE 
CONTRASTE

o Evaluation semi-quantitative de la taille du shunt (Barzilai)
o Grade 0: absence
o Grade 1: minime
o Grade 2: modérée
o Grade 3: important sans soulignement de l’endocarde
o Grade 4: important avec soulignement de l’endocarde

o Sensibilité: 97-100% (spécificité 49-77%); valeur prédictive négative: 99-100% 
(valeur prédictive positive: 32-51%)

o Jusqu’à 30% de la population normale a une écho de contraste positive

o Effets indésirables en règle bénins et totalement résolutifs (jusqu’à 25% des 
patients): migraines, engourdissement des extrémités, paresthésies, vision 
trouble,…

Garg J Blood Med 2014, Barzilai Echocardiography 1991, Velthuis Chest 2013, Lovering Ann ATS 2013



Karam C et al.  Echocardiography 2015

A: grade 1, B: grade 2, C: grade 3, D: grade 4



S	Velthuis et	al.	ERJ	2014



S	Velthuis et	al.	ERJ	2014

Il	existe	une	association	forte	entre	le	niveau	de	shunt	sur	l’échographie	cardiaque	de	
contraste	et	l’existence	de	PAVMs sur	le	TDM	d’une	part	et	la	présence	de	PAVMs
accessibles	à	un	geste	d’embolisation	d’autre	part	(mais	aussi	avec	le	risque	d’embolie	
cérébrale)



PATIENT ATTEINT DE MRO

Apprécier l’existence de MAVP(s) sur les données cliniques, 
la mesure des échanges gazeux (saturation en O2 et/ou gaz 

du sang artériels), la radiographie thoracique

MAVP(s) présente(s) ou 
fortement suspectée(s) 

Faire un TDM thoracique avec 
injection pour confirmation et 

évaluation

Pas d’argument en faveur de la présence 
de MAVP(s) 

Faire une échographie 
cardiaque de contraste

Présence d’un shunt extra-
cardiaque: MAVP(s) possible(s)

Pas de shunt extra-cardiaque: 
MAVP(s) (quasiment) 

éliminée(s)

Faire un TDM thoracique avec 
injection pour confirmation et 

évaluation



IMAGERIE



Efficace pour détecter les MAVP de plus de 3mm
Exploration des femmes enceintes et des enfants

IRM thoracique chez une femme enceinte, 25ème semaine 
d’aménorrhée. 

ANGIOGRAPHIE PAR 
RÉSONANCE MAGNÉTIQUE



PRISE EN CHARGE



La fréquence et le caractère potentiellement 
révélateur des complications graves justifie le 
dépistage et la prise en charge « préventive »



PRISE EN CHARGE DES MAVP

o Antibioprophylaxie

o Embolisation
o Procédure
o Complications
o Efficacité

o Autres procédures

o Plongée sous-marine fortement déconseillée



ANTIBIOPROPHYLAXIE

• Objectif: limiter les risques d’emboles septiques notamment d’abcès 
cérébral lors de procédures dentaires ou médicales à risque septique

• Selon les règles de l’antibioprophylaxie de l’endocardite infectieuse

• Basée sur la fréquence du passage des germes dans le sang dans certaines 
procédures

• Aucune étude prospective de niveau A n’a demontré son efficacité en cas 
de MAVP (ni dans l’endocardite infectieuse)



Begbie, M E et al. Postgrad Med J 2003;79:18-24

Consultation 
Multidisciplinaire

Maladie de Rendu-Osler

RECOMMANDATATIONS SUR 
L’ANTIBIOPROPHYLAXIE CHEZ LES PERSONNES 
ATTEINTES D’UNE MALADIE DE RENDU OSLER 
AVEC MALFORMATIONS ARTERIO-VEINEUSES 

PULMONAIRES
Texte adapté des Recommandations sur la Prophylaxie de 

l’Endocardite Infectieuse
[Spilf, Médecine et Maladies Infectieuses 2002 ;32 :533-541]



EMBOLISATION

o Procédure de vaso-occlusion de(s) l’artère(s) afférente(s)

o Taille minimale de l’artère afférente pouvant être occluse :  
empiriquement fixée à 2,5 (justification: raisons techniques et risque 
moindre de complication cérébrale)

o Lorsque le diamètre de l’artère afférente est grand (> 15-20 mm), 
l’embolisation peut être difficile

o Le plus tôt possible après diagnostic

o Quel que soit l’âge

Faughnan ME, and the HHT Guidelines Working Group. International guidelines for the diagnosis and management of
hereditary haemorrhagic telangiectasia. J Med Genet. 2011;48:73-87



MATERIEL D’OCCLUSION

Spirales fibrées

– - en acier ou platine

- à largage contrôlé



Ballonnets

Amplatzer

Type I Type II



Narsinh Semin Intervent Radiol 2013



Le plus près possible du point 
d’entrée de la MAVP

Ancrage

La spirale fibrée est ancrée dans une petite 
branche en amont de la MAVP

EMBOLISATIONS DES MAVPs : 
TECHNIQUE



Trerotola et al. Vasc Interv Radiol 2010
Trerotola et al. AJR 2010 



MAVP DROITE



ANGIOGRAPHIE DYNAMIQUE

Grosse MAVP embolisation







LIMITES

Trajet tortueux

Pédicule court

Accès difficile



EMBOLISATION: EFFICACITE
o Taux de succès dans les centres expérimentés: 95-100% 

o Efficacité immédiate sur les échanges gazeux

o Diminution du volume d’éjection ventriculaire et du débit cardiaque

o Efficacité sur les risques de complications emboliques et infectieuses non 
formellement démontrée (pas d’étude randomisée)

Gossage AJRCCM 1998; Anderson World J Radiol 2010, Vorselaars Neth Heart J 2014



EMBOLISATION: EFFICACITE

• 112 malades ayant eu au moins 1 procédure d’occlusion de 349 MAVPs au 

cours de 157 sessions

• Efficacité immédiate: diminution du shunt droit-gauche de 18,5% à 7,3% 

(p< 0,01) avec augmentation de la PaO2 de 71,4 à 89,7 mm Hg (p< 0,001)

• Evolution à moyen terme (9-145 mois): 3 cas d’AIT et 2 cas d’abcès du 

cerveau

Mager J et al. J Vasc Interv Radiol 2004



EMBOLISATION: IMPACT SUR LA 
QUALITE DE VIE

• La MRO impacte négativement la qualité de vie 
• Dans la MRO, la présence de MAVP affecte négativement la qualité de vie par 

rapport à l’absence d’atteinte pulmonaire 
• L’embolisation de MAVPs améliore la qualité de vie (Dscore SGRQ =10; p< 

0,003)

Geirdal Am J Med Genet 2012; Blivet PLOS One 2014



Prévalence des migraines avant et après embolisation
(n= 105 malades MRO avec MAVP; évaluation au moins 6 mois après embolisation)

Post MC et al. Neurology 2006



COMPLICATIONS IMMÉDIATES

• Embolie paradoxale : 1% (héparine)

• Embolie gazeuse : 2 à 5% (technique rigoureuse (purge)

• Migration du dispositif : <1%

• Effraction vasculaire (hémoptysies,…)

• Douleurs pleurales apparaissant dans les 24-48 h (10-15%)

• Augmentation des résistances vasculaires pulmonaires (mesurer les 
pressions pulmonaires)

• Phlébite du membre inférieur (1-2%)

Trerotola Am J Roentgenol 2010; Gossage AJRCCM 1998



DOULEURS THORACIQUES + 
FIEVRE DANS LES 4 MOIS APRÈS LA 

PROCEDURE

Elles surviennent dans 10 à 15% des cas. Elles résultent de la thrombose du sac et 
de l’ischémie de la zone embolisée

White  J Vasc Interv Radiol 1996



Rétraction complète : 70-95%

RÉSULTATS À LONG TERME



o Croissance de fistules non embolisées (15-18% des cas)

o Recanalisation secondaire d’un pédicule embolisé à travers le dispositif (5-

15% des cas)

o Reperfusion à partir de la circulation systémique (5-15% des cas)

Lacombe EMC 2006, Milica J Vasc Interv Radiol 2005; Mager J Vasc Interv Radiol 2004; 
Pollak J Vasc Interv Radiol 2006

COMPLICATIONS A DISTANCE

SURVEILLANCE ++++



CROISSANCE D’UNE MAVP NON 
EMBOLISÉE



REPERFUSION - REPERMEATION

Fréquence élevée: 25-50%

2 mécanismes: recanalisation et 
anastomoses vasculaires avec réseau 
pulmonaire ou systémique (anastomoses 
pulmonaro-pulmonaires, broncho-
pulmonaires ou systémo-pulmonaires 
transpleurales)



FACTEURS DE RISQUE DE 
REPERFUSION

- Embolisation trop proximale

- Pédicule méconnu

- Impaction insuffisante des coils

-Volumineuses MAVP complexes

- HTAP, atteinte hépatique

- Utilisation de coils vs amplatzer? (résultats divergents dans la 

littérature)

Lacombe P. CVIR 2005
Rémy-Jardin M. Radiology 2006



SUPPLÉANCE SYSTÉMIQUE



CAS CLINIQUE 1
Diagnostic de MRO à l’âge de 17 ans (2001).  Volumineuse MAVP dans le LID et MAVP de plus petite 
taille dans d’autres lobes.  Quatre séances d’embolisation entre 2001 and 2007 de MAVP non encore 
embolisées et de MAVP reperfusées, sans complications.  A l’âge de 30 ans, pneumonie du LID. Le 
TDM révèle des bronchiectasies en aval des coils proximaux du LID avec une vascularisation
systémique sans reperfusion de la MAVP.  Evolution favorable sous antibiothérapie.  2 mois plus tard, 
décès brutal à domicile la nuit de saignement pulmonaire massif, sans prodrome

Avant	
embolisation

Volumineuse	vascularisation	d’origine	phrénique	et	
bronchiectasies



CAS CLINIQUE 2
Patient de 7 ans, MRO, adressé en 2007 pour dyspnée et cyanose. SatO2 AA à 77%. TDM: MAVP 
complexe du LID et dilatation des artères bronchiques. Embolisation sans complication en mai 2007 
(SatO2 AA 100%). Seconde procédure en 2009 en raison d’une reperfusion et du développement de 
fistules du LID chez un patient redevenu dyspnéique.  Procédure efficace, sans complication.  TDM en 
2011: reperfusion à nouveau à partir d’artères bronchiques et phréniques. Pas de traitement dans 
l’immédiat. En juillet 2013, décès brutal par hémorragie pulmonaire dans la nuit sans prodrome. 

Avant	
embolisation

Reperfusion d’origine	systémique



AUTRES PROCEDURES
• Exérèse chirurgicale des MAVP

– Rare actuellement
– Echec d’embolisation dans des mains expertes

– Très volumineuses MAVP ou certaines localisations très proximales avec 
un pédicule afférent très court

– Enfant avec malformation unique

– La question se repose en cas de nombre faible de MAVP compte tenu des 
complications à distance de l’embolisation

• Transplantation pulmonaire

– Dans certaines formes diffuses

– Toute autre option étant exclue

– < 5 cas dans la littérature mais pas d’information sur le suivi

* Faughnan ME, and the HHT Guidelines Working Group. International guidelines for the diagnosis and management of
hereditary haemorrhagic telangiectasia. J Med Genet. 2011;48:73-87



GARÇON DE 16 ANS, DOULEURS 
THORACIQUES

Lobectomie moyenne, bon résultat



SUIVI DES MALADES PORTEURS 
DE MAVP

• Possibilité avérée d’augmentation de taille de PAVMs mais rare

• Possibilité d’apparition de novo de nouvelles PAVMs ?

• Si PAVMs déjà embolisées: suivi par TDM injecté à 6-12 mois puis tous 
les 3 ans (risque de reperfusion – reperméation)

TDM	réalisés	à	10,7	ans	d’intervalle	(DJ	Ryan	et	al.	Clin	Radiology 2016)



SUIVI DES MALADES PORTEURS 
DE MAVP

Si PAVMs non embolisées, les avis divergent:

• TDM tous les 5 ans selon les recommandations en vigueur (mais 
recommandations d’experts uniquement et risque non négligeable lié aux 
radiations ionisantes)

• Echographie cardiaque de contraste: 
• Si grade 0 initialement, suivi par échographie cardiaque de contraste 

tous les 5-10 ans (pas de TDM)
• Si grade 1 initialement, suivi par échographie cardiaque de contraste 

possible ou TDM
• Si grade 2 ou 3 initialement doivent avoir un TDM et être suivis par la 

suite par un TDM
• Place des nouvelles techniques d’IRM?

Chinet	T.	ERJ	2016



CONCLUSION

Nécessité d’une prise en charge « préventive » avant la survenue des 

complications

• Antibioprophylaxie: efficacité non formellement démontrée mais 

probable

• Embolisation: technique efficace et peu risquée dans des mains 

expérimentées

• Chirurgie: exceptionnelle mais…

MAVP: rechercher systématiquement une maladie de Rendu Osler

MAVP: souvent asymptomatiques mais risque élevé de complications graves 
notamment neurologiques, parfois révélatrices
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