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FAVA-Multi,  filière de santé maladies vasculaires rares à atteintes multisystémiques
C entre de compétence anomalies vasculaires superficielles

C onsultation pluridisciplinaire anomalies vasculaires :   
- 1 mardi/mois pour les adultes,  hôpital C onception
- 1 vendredi/mois pour les enfants,  hôpital Timone



Approche pluridis c iplinaire des  MAV

 Abstention et suivi
 C ontention 
 C hirurgie
 Radiologie interventionnelle :  embolisation
 Médicaments :  

 Bbloquants
 Anti angiogéniques :  Thalidomide
 Thérapies ciblées (anti MEK+++)
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Choix thérapeutique : âge/sexe du patient et taille/localisation MAV



Profil génétique et implication thérapeutique

Malformations à flux rapides Malformations à flux lents

Van Damme A, Seront E, Dekeuleneer V, Boon LM, Vikkula M. 
New and Emerging Targeted Therapies for Vascular
Malformations. Am J Clin Dermatol. 2020
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Mutation somatique activatrice PIK3C A (80%)

Activation de la voie PIK3/AKT/mTOR 

Luks et al. J Pediatr. 2015 
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 Cohorte de 23 patients atteints de MAV superficielles suivis 
à la Consultation Multidisciplinaire des Angiomes (Hôpital
Lariboisière)

 Patients opérés pour lesquels du tissu congelé en zone
lésionnelle était disponible

Dr Bisdorff



• Thalidomide

• Effet anti-angiogénique multimodal

• Anti-inflammatoire grâce à l'inhibition du TNF-alpha et du NO.

• Étude observationnelle expérimentale prospective

• 18 patients, MAV extra crâniennes réfractaires

• 50 à 200 mg/j pd 22 mois (2 – 52 mois)

• Suivi d'au moins 4 ans

2022



• Efficacité : 

• 100% de réduction de la douleur (n=18/18)

• 100 % arrêt du saignement (n=11/11)

• 100% d'ulcérations cicatrisées (n=8/8)

• stabilité pendant plusieurs mois après l'arrêt du médicament 
(moyenne 6 mois, médiane 10 mois (3-36 mois)

• Effets IIaires dose dépendants:

• asthénie (n=18/18)

• polyneuropathie réversible (n=11/18) 

→ switch Lenalidomide?

Faire bio et EMG de base line et suivi +++

₺₹₺₺
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• Thalidomide/Lenalidomide (traitements anti angiogéniques)

• En 1ère intention si pas de mutation identifiée
• Règle de prescription (renouvellement mensuel par onco)
• Suivi bio et EMG+++

• Anti-MEK (Trametinib développé dans le mélanome+++)
• Essai européen de phase II,  TRAMAV (C oulie et al. ,  in preparation)
• Efficacité suspensive

• C ombinaison pour effet synergique?
• Réduire la résistance aux médicaments?
• Dose thérapeutique minimale efficace plus faible afin d'atténuer les effets II aires ?

• Positionnement?
• Permettre l’accessibilité à un traitement radio-chirurgical?
• Eviter la récidive après traitement?



Anomalies tissulaires en mosaïque

Type 1 and type 2 segmental mosaicism in autosomal dominant diseases (R Happle)
=Anomalies post-zygotiques apparaissant fortuitement au cours du développement embryonnaire 

Type 1
- Sporadique
- Activation d’une
mutation activatrice
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SMAD4, BMP9

Au moins 2 critères de C uraçao

C M-AVM RASA1-EPHB4 Malf capillaires multifocales
MAV SNC  pédiatriques

Malf Veineuses
C utanéo-muqueuses

TEK Malf Veineuses  multifocales
Histoire familiale

Malformation 
glomuveineuse

GLMN Malf Veineuses cut-muq
Histoire familiale

Sd tumoral hamartomateux 
lié à PTEN (C owden)

PTEN Macrocéphalie + MAV

˚ ã ⁶�£ _ ª

ª   Ŧ₄  �ŉ�₄  �fflfflŉã�ŉ� ã⁶₄  ã₄  �≠ã Ŧ⁶ã

Analys e cons titutionnelle :
Prélèvement s anguin

S i NGS  négatif,  WGS

Malformation vas culaire s poradique

Activation de la voie RAS/MAP Kinas e
Malformations vasculaires à flux rapide

Activation de la voie PIK3/AKT/mTOR 
Malformation vasculaire à flux lent
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Filière
FAVA multi

CNMR MAVs constitutif
Coordinateur

de l’ensemble des AVS de 
l’adulte et l’enfant 
Lariboisière APHP

2 Centres 
constitutifs

Lyon / Montpellier

12 Centres 
Compétence

Amiens/Brest/Caen/Clermont
Ferrand/Nancy/Strasbourg/Rennes/Toulouse/Marseil

le/Grenoble/Lille/Reunion

VascERN

ISSVA
International 

Society study of 
Vascular 

Anomalies

++Relayer également 
auprès des autres 

sociétés visibilité ++
International :

NSVA/VASpain …
• SFMV
• SFP
• SFNR/ JFR
• Chir vasculaire ?
• SFORL
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