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PARTIE THEORIQUE




1. INTRODUCTION

La coarctation de l’aorte, est une cardiopathie congénitale. Elle réalise le
plus souvent un rétrécissement localisé de la crosse de l'aorte situé le
plus souvent au niveau de listhme, région délimitée par lorigine de
l’'artére sous-claviere gauche d’'une part et l'insertion du ligament artériel

d’autre part.

Le rétrécissement peut parfois s’€tendre sur toute la longueur de l'isthme
aortique ou s’accompagner, en amont, d'une hypoplasie plus ou moins

longue de l'aorte transverse.

C’est Morgagni, en 1760, qui fut le premier a décrire cette anomalie lors
de l'autopsie d’un singe [1]. En 1903, Bonnet, en fait une description
détaillée chez 'homme et identifie deux formes selon leur localisation par

rapport au canal artériel (ductusarteriosus).

I1 distingue les formes « infantiles » (pré-ductale) et les formes « adultes »
(post-ductale) [2]. Elle représente 7 % des malformations cardiaques
congénitales. Elle est observée chez environ un nouveau-né sur 3 000
naissances. [3] avec une prédominance 2 a 3 fois plus importante chez le

garcon [4-5].

Elle est soit isolée, soit associée a des anomalies du coeur gauche dans la
plus fréquente est la bicuspidie aortique se rencontre chez 50 a 85 % des
patients atteints de coarctation de l’aorte. Elle s’associe a une fragilité de
la paroi aortique dont la texture se rapproche de celle des parois
aortiques des patients atteints de maladie du tissu élastique comme la
maladie de Marfan et partage avec ces maladies le risque d’anévrisme de

l’aorte ascendante et de dissection aortique [3].

D’autres anomalies du coeur gauche comme une sténose sous-valvulaire

aortique ou des malformations de la valve mitrale s’observent également



chez un nombre significatif de patients [6]. Enfin, une communication
interventriculaire est fréquente chez le nouveau-né et le nourrisson. Elle
.est souvent associée chez le nouveau-né et le nourrisson a une
hypoplasie tubulaire de l'aorte [7]. Dans prés de 2/3 des cas, la
coarctation de 'aorte s’accompagne a la fois d'une hypoplasie de la crosse
aortique, d’'une communication interventriculaire et d'un canal artériel

perméable [7-8].



2. PROBLEMATIQUE

Longtemps, la coarctation de l'aorte a été considérée comme une

malformation relativement « simple» qu’il suffisait de réséquer pour

gueérir.

Les études de suivi a long terme ont cependant montré que méme opérée,
la coarctation de l'aorte s’accompagnait dune morbidité et dune
mortalité cardiovasculaire nettement plus importantes que celles de la

population générale.

Parmi ces études, celle de la Mayo Clinic publiée par Cohen en 1989 est
la plus citée [9]. Elle concerne 571 opérés dont le suivi médian atteignait
20 ans. Onze pour cent d’entre eux ont nécessité une réintervention pour
obstacle résiduel ou une valvulopathie aortique et 25 % ont développé
une hypertension artérielle (HTA). L’age a lintervention était un
important facteur prédictif d’HTA, plus celui-ci était tardif, plus le risque
d’HTA plus tard était élevé malgré ’'absence de recoarctation. Cette étude
montrait également qu’il existait une surmortalité chez ces patients (28 %
a 30 ans de suivi). Les causes les plus fréquentes de décés étaient par
ordre décroissant l'insuffisance coronaire, la mort subite, 'insuffisance
cardiaque, les accidents vasculaires cérébraux et les ruptures

d’anévrismes aortiques.

D’autres études ont rapporté des faits similaires [10]. Toutes ont
également insisté sur la fréquence ¢élevée des complications
cardiovasculaires qui menacaient les opérés du fait d'une HTA résiduelle,
d’'une fragilité de la paroi aortique susceptible de se compliquer
d’anévrisme ou de dissection ou d’anomalies de la valve aortique suivies
de réintervention ou d’insuffisance cardiaque. Il est possible que dans les
prochaines années, cette histoire naturelle de la coarctation opérée soit
profondément modifiée en raison de la prise en charge chirurgicale de

plus en plus précoce des coarctations de 'enfant.



La premiére correction de cette anomalie est réalisée chirurgicalement
par Clarence Crafoord en 1944 en Sueéde [11] puis Robert Gross en 1945
aux Etats Unis [12], la résection anastomose, intervention qui reste 60
ans apres, la technique chirurgicale d’élection, apportant de facon logique
et simple une solution satisfaisante a ce probléme en réséquant la zone
rétrécie et rétablissant la continuité aortique par anastomose directe en

terminoterminale.

Avant cette ere, l'espérance de vie des patients atteints d’une telle
anomalie était courte (on évaluait 5 % de survivants a ’age de 34 ans).
Depuis des techniques interventionnelles (I’angioplastie avec dilatation au
ballon, puis limplantation de stent) sont apparues et font l'objet dun
grand nombre de débats et discussions quant a savoir quel est le

traitement optimum de ce genre d’affection.

Ces 30 derniéres années, de nombreuses études se sont penchées sur la
coarctation aortique, son traitement, son devenir... Pour cela, ces travaux
se sont intéressés au suivi des patients traités d'une coarctation aortique,
en étudiant leur mortalité, morbidité et confort de vie a plus ou moins

long terme.

Nous avons donc décidé de réaliser un travail similaire au sein du service
de chirurgie cardiaque Pédiatrique de Bou Ismail, en décrivant les
résultats du suivi d'une population de patients atteints de coarctation de

l’'aorte et traités chirurgicalement entre 1996 et 2011.

Dans une premiére partie, nous aborderons, de facon générale et
théorique, la coarctation de l'aorte dans son ensemble, puis nous nous
pencherons sur le traitement chirurgical auquel nous avons eu le plus
recours pour notre population : lintervention résection anastomose
terminoterminale de Crafoord et enfin nous évoquerons les diverses
complications tardives a craindre chez les patients opérés de -cette

cardiopathie.



Dans un second temps, nous vous ferons part de notre travail en
décrivant et discutant le suivi de nos patients, et les moyens utilisés pour
le faire et ceci pour mieux surveiller nos opérés a l'avenir. Il s’agira pour
nous d’évaluer les résultats des techniques chirurgicales utilisées. L’'on
dégagera de notre étude des facteurs prédictifs de mortalité et de
morbidité pour asseoir le fait qu’il ne faut pas opérer assez tot pour éviter
le risque de recoarctation, mais pas trop tard non plus, pour éviter les

conséquences de I’HTA.



3. RAPPEL ANATOMIQUE

L'aorte est le tronc originel de toutes les artéres du corps. Née du
ventricule gauche, elle s'éléeve, décrit autour du pédicule du poumon
gauche une courbe, puis descend, verticalement appliquée sur la colonne
vertébrale, passe a travers le diaphragme et péneétre dans la cavité
abdominale. Elle parcourt ainsi successivement la région thoracique et la
région abdominale. Dans cette derniére, elle donne deux branches que
l'on décrit comme branches terminales, les artéres iliaques primitives, et,
trés réduite, descend au-devant du sacrum, sous le nom de sacrée

moyenne.

Ce long vaisseau peut étre divisé en trois segments : aorte ascendante, la
crosse de l'aorte portion qui contourne le hile, et aorte descendante

d’abord thoracique puis abdominale. (Figure 1).

Crosse Aortique

Artere Artere
carotide carotide
primitive primitive =
= 3 rtéere
o <5 e N € sous-claviére
o gauche
sous-claviére /

droite

\

Tronc arteriel /

brachico-cephaligue

Crosse Aortique

/

Aorte
thoracique
descendante
————————

e /

ascendante
Diaphragme

Aorte abdominale ——

Figure 1 : I’aorte et ses branches [13]



3.1 Aorte ascendante(figure 2)

En sortant du ventricule gauche, l'aorte se dirige en haut, en avant et a
droite, obliquement ascendante. Les sinus de Valsalva correspondent a
trois saillies qui se remarquent a lorigine du vaisseau, et répondent,
comme forme et situation, aux valvules sigmoides il y a donc un sinus
postérieur et deux sinus latéraux, 1'un droit, l'autre gauche. C'est au
niveau de ces sinus, ou a quelques millimétres au-dessus d'eux,
qu'émergent les artéres coronaires. (Figure 3)

L’aorte dans son trajet ascendant, est logée dans le péricarde. Elle entre
en rapport direct avec les organes situés dans cette enveloppe et, par
l'intermédiaire de celle-ci, elle confine a d'autres parties. Le feuillet séreux
du péricarde forme a l'aorte une gaine qui lui est commune avec l'artére
pulmonaire. L'artére pulmonaire, née en avant de l'aorte, se termine en
arriere de sa portion verticalement ascendante, elle la contourne en
passant sur son coté gauche. Tandis que l'artére pulmonaire se dirige en
haut, en arriére et a gauche, l'aorte se dirige en haut, en avant et a
droite ; ainsi, les deux vaisseaux adossés adaptent leur courbure en pas
de vis. De la graisse remplit de chaque coté linterstice des artéres ;
lorsque cette graisse manque, comme cela arrive chez l'enfant, le
péricarde séreux se déprime de chaque coté entre les vaisseaux. Entre le

péricarde et le tronc aortique rampent de nombreux rameaux nerveux.

A gauche, l'aorte est en rapport , a ce niveau, avec l'auricule gauche qui
contourne le vaisseau et s'avance sur sa face antérieure le contact n'est
pas immeédiat, car le feuillet séreux s'insinue entre 1'aorte et 'auricule.

A droite, elle est en rapport avec l'auricule droite.

En arriére, l'aorte est en rapport avec la face antérieure des oreillettes,
surtout l'oreillette gauche, mais elle en est séparée par le circuit séreux

dit canal de Theile.

Au-dela du péricarde séreux, l'aorte, toujours ascendante, est entourée

par le feuillet fibreux du péricarde et elle est en rapport en avant, avec



une masse cellulo-adipeuse, plus ou moins abondante, qui la sépare de
la face postérieure du sternum. Dans cet espace descend le thymus, trés
réduit chez l'adulte.

A droite, elle est en rapport avec la veine cave supérieure qui descend

verticalement, mais sur un plan un peu postérieur.

Tronc artériel brachiocéphalique

Veine jugulaire droite

Nerf phrénique droit

Veine cave supérieure
__ Sinus de thell

Tronc artére pulmonaire

Oreillette droite Ventricule droit

Figure 3 : Frontiére supérieure de la racine de ’aorte jonction

sinotubulaire [13]



3.2 Crosse de ’aorte(figure 4)

La crosse de l'aorte, forme un cylindre incurvé sur lui-méme. Le diameétre
de ce cylindre est d'environ 27 mm. Son calibre n'est pas absolument
régulier ; il décroit a partir du point ou le tronc émet des grosses
branches. Toutefois, cette diminution n'est pas en rapport avec le volume
de ces brandies, si bien qu'a sa terminaison la crosse de l'aorte mesure
encore 18 a 20 mm. Stahel a décrit sur la crosse de l'aorte un
rétrécissement siégeant immeédiatement en aval a l'origine de la sous-
claviere gauche. D'aprés cet auteur, ce rétrécissement ne serait pas du au
fait que la crosse vient d'émettre trois branches trés volumineuses, mais

serait la conséquence du changement de direction du vaisseau.

Apreés un trajet de 3 a 5 cm, 'aorte ascendante se redresse légéerement et
prend une direction verticalement ascendante. Puis, elle se recourbe,
devient horizontale et se dirige ainsi d'avant en arriére et un peu de droite
a gauche jusque sur le flanc gauche de la quatrieme vertébre dorsale.
Cette portion horizontale n'est pas rectiligne, elle décrit une courbe a
concavité droite et postérieure embrassant la trachée et l'cesophage. En
résumeé, nous voyons que la crosse de l'aorte décrit un arc de cercle trés

fermé, dont les deux extrémités sont distantes de 4 a 7 centimétres.

La direction en arriére et a gauche de cette portion fait que sa face
latérale gauche regarde en avant, tandis que sa face latérale droite
regarde en arriére.

Sa face antérieure et gauche adhére, dans sa partie antérieure, au
péricarde fibreux, par un tissu dense qui rend sa dissection difficile. Au-
devant d'elle descendent, dans la graisse qui la sépare du sternum, les
vaisseaux diaphragmatiques supérieurs gauches et le phrénique, les

nerfs cardiaques antérieurs et le nerf pneumogastrique.

Ces organes sont étagés dans l'ordre suivant : en avant, le phrénique qui

n'est pas en contact direct avec la crosse de l'aorte ; plus en arriére, les
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nerfs cardiaques et le pneumogastrique ce dernier croise la crosse au
niveau de l'origine de la sous-claviére gauche. Nerfs cardiaques et

pneumogastrique sont directement appliqués sur le vaisseau.

Plus en arriére, dans sa portion postérieure ou pleurale, la face
antérieure ou gauche de la crosse de l'aorte est recouverte par la plévre.
Le vaisseau, saillant sous la plévre, marque son empreinte sur la face
meédiastinale du lobe supérieur du poumon gauche. Au-dessus de cette
saillie, la plévre se déprime en une large fosse triangulaire que 1'on
pourrait appeler fosse pleurale sus-aortique. Cette fosse est limitée en
avant par la saillie, toujours trés appréciable, de l'artére sous-claviere
gauche ; son fond répond a la paroi vertébrocostale.

Des filets du sympathique allant au plexus cardiaque et pulmonaire
descendent entre la plévre et cette portion postérieure de la crosse de
l'aorte.

La face postérieure et droite de la portion horizontale de la crosse de
l'aorte entre en rapport avec tous les organes du meédiastin. D'avant en
arriéere, nous rencontrons la veine cave supérieure qui, verticalement
descendante, croise tout a fait en avant la crosse horizontale, la trachée
en contact direct avec l'aorte qui frappe sur le conduit aérien. Un tissu
cellulaire lache, parfois séreux, unit les deux organes en arriére de la
trachée, 'cesophage en contact immédiat avec la crosse, repoussé a droite
par le vaisseau auquel il est souvent reli€é par le muscle aortico-
cesophagien. Plus en arriére, l'aorte s'applique au flanc gauche de la
colonne dorsale sur laquelle elle laisse son empreinte. Quelques filets

cardiaques du sympathique gauche croisent obliquement cette face.

La face Inférieure de la crosse de l'aorte décrit une vaste courbe qui
embrasse le pédicule du poumon gauche. Cette face est en rapport avec
la branche droite de l'artére pulmonaire logée dans 1'angle formé par les

portions ascendante et horizontale de la crosse.
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Le ligament artériel, venu de la branchie gauche de l'artére pulmonaire,
aboutit a cette face

Inférieure il forme avec la crosse aortique en haut et a droite, et la
bifurcation de l'artére pulmonaire en bas, une petite fossette ou vient se
loger le ganglion de Wrisberg, ce ganglion, le plus souvent trés étalé, ne
peut trouver place dans cette fossette et empiete toujours sur les organes
voisins. A ce niveau, mais plus profondément, la face inférieure de 1'aorte
répond a la bronche gauche, dont elle croise la direction légerement
oblique en bas et en dehors. Le tissu cellulaire intermédiaire a ces deux

organes est parfois transformé en une véritable bourse séreuse.

Le nerf récurrent, détaché du pneumogastrique, contourne la face
inférieure de la crosse aortique, immédiatement en arriere du ligament
artériel. Cette réflexion se fait, non autour de la crosse de l'aorte
(quatriéme arc aortique), mais autour du canal artériel lui-méme.
(Cinquiéme arc aortique).

Par la face supérieure de sa portion horizontale, la crosse aortique émet
trois branches le tronc brachio-céphalique, l'artére carotide commune
gauche, l'artére sous-claviere gauche. Elle donne ces branches avant
d'avoir atteint le sommet de sa courbe. Plus en arriére, la face supérieure
répond a la cavité pleurale, formant le bord inférieur de la fosse pleurale

sus-aortique.

Veine hemiazygos

Nerf vagal

Artére pulmonaire gauche

Nerf phrénique

[ I
Aorte thoracique 4 ‘A\\ =
/

Veine

N TN T
TN 20Tk

Figure 4 : Vue latérale gauche de I’arc aortique [13]
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3.3 Aorte descendante

L'aorte thoracique commence au niveau du flanc gauche de la quatriéme
vertébre dorsale et finit sur la face antérieure de la dixiéme. (Figure 5)
Dans la partie supérieure, encore trés arquée, l'aorte thoracique répond
au flanc gauche de la colonne dorsale ; peu a peu, elle se rapproche de la
ligne médiane qu'elle atteint presque au niveau de sa partie inférieure.

Dans l'ensemble, elle est donc dirigée en bas, a droite et en avant.

Apreés avoir traversé le canal diaphragmatique, l'aorte appartient a la
région abdominale. Appliquée sur le plan vertébral, elle est située en
arriere de la masse intestinale. L'aorte abdominale se dirige verticalement
en bas cependant, l'orifice diaphragmatique étant un peu a gauche de la
ligne médiane, on peut dire que l'aorte abdominale continue la direction
de l'aorte thoracique, et ne devient exactement médiane qu'au niveau de

la quatriéme vertébre lombaire elle se dirige donc légérement a droite.

Veine hemiazygos

Isthme aortique

Nerf vagal

Artére pulmonaire droite
Artére pulmonaire gauche

Nerf phrénique

Aorte thoracique

Veine

Figure 5 : Vue latérale gauche de I’aorte descendante [13]
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3.4 Coarctation de I’aorte : DEFINITION :

La coarctation de listhme aortique se définit comme un rétrécissement
circulaire a la jonction de la crosse de l'aorte et de l'aorte descendante,

juste en face du départ du canal artériel [14].

Figure 6 : A Coarctation de I’aorte (Région juxta-ductale) [14]

B Région préductale
C Régions postductale

1- aorte ascendante

2- artére pulmonaire

3- canal artériel

4-aorte descendante
5-tronc brachiocéphalique
6- carotide primitive gauche

7-artére sous-clavieére gauche
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4. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

La crosse aortique dérive du quatriéme arc aortique gauche et des
segments intermédiaires postérieurs unissant les quatrieme et sixiéme
arcs. Elle se continue par la racine gauche de l'aorte dorsale qui donne
naissance a l'artére sous-claviere gauche. Le canal artériel dérive de la

partie dorsale du sixiéme arc gauche.

Durant la vie feetale, la quantité de sang qui traverse l'artére pulmonaire
et le canal artériel vers l'aorte descendante, atteint 60 % du débit total
contre 10 % seulement a travers l'isthme aortique, segment de la crosse

compris entre l'artére sous-claviére gauche et le canal artériel.

Des phénomeénes de raccourcissement et d'élargissement modeélent la
crosse pour lui donner son architecture normale : mais, a la naissance il
persiste, a 1'état physiologique, un rétrécissement relatif de l'isthme, qui

va s'atténuer durant les premiéres semaines de la vie [15].
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Figure 7 : Développement des troisiémes, quatriémes et sixiémes arcs
aortiques. Lequatriéme arc droit forme la portion initiale de 1’artére sous-
claviére droite, le gauche, la portion de la crosse aortique placée entre la
carotide et la sous-claviére gauche. L’artére innominée (ou tronc artériel
brachiocéphalique) et I’aorte ascendante dérivent du sac aortique. [15]1.
Aorte ; 2. Troisiéme arc ; 3. Quatriéme arc; 4. Sixiéme arc; 5. Artére
pulmonaire primitive ; 6. Aorte dorsale ; 7. Artére pulmonaire principale ;
8. Carotides internes ; 9. Carotides ; 10. Canal artériel ; 11. Artére sous-
claviére droite; 12. Carotides; 13. Artére innominée; 14. Aorte
thoracique ; 15. Sous-claviére droite ; 16. Artére pulmonaire droite ; 17.
Artére vertébrale; 18. Sous-claviére gauche ; 19. Canal; 20. Artére

pulmonaire gauche ; 21. Aorte thoracique.
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5. MORPHOGENESE ET ETIOLOGIE

La morphogenése exacte de la coarctation de l‘aorte est toujours discutée.
Les théories Les plus courantes font intervenir une perturbation de
L’angiogenése de L‘aorte au cours de la période de gestation secondaire a
des modifications hémodynamiques ainsi qu'a un effet mécanique associé

a la fermeture du canal artériel,

5.1 Morphogénése d'origine hémodynamique

Développée par Rudolph en 1972 [16]a la suite de travaux expérimentaux
effectués chez l'agneau et reprise par la suite par plusieurs autres [17-
18- 19- 20-21].

L’hypothése hémodynamique suggére que l'apparition de la coarctation
del‘aorte est le résultat d'un faible débit au niveau de l'arc aortique, en
amont de l'insertion du canal artériel, pendant la vie foetale. Cette théorie
est basée sur l'observation fréquente d'une association entre une
hypoplasie tubulaire de la crosse de l‘aorte et la coarctation.

Le shunt gauche droit d'une communication interventriculaire en
diminuant encore plus le flot antérograde dans l'aorte serait un facteur
additionnel dans le développement de cette hypoplasie.

L'hypothése hémodynamique n'explique pas cependant la coarctation de

l‘aorte isolée sans autre anomalie cardiaque.

5.2 Morphogénése associée a la fermeture du canal artériel
Le canal artériel se présente durant la vie feetale comme un prolongement
du tronc de l'artére pulmonaire qui va s'implanter sur l‘aorte thoracique
quelques millimeétres au-dessous du point d'origine de lartére sous-

claviere gauche. La résistance vasculaire pulmonaire est de niveau
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systémique chez le foetus et seulement 7 a 8 % du débit cardiaque foetal
passe par les poumons. Par son rdéle de décompression du circuit
pulmonaire, le canal artériel influence le développement et la morphologie

des artéres et des artérioles pulmonaires.

Chez le nouveau-né normal, la fermeture du canal artériel se fait en deux
temps : d'abord l'occlusion fonctionnelle précoce et réversible, puis
l'oblitération anatomique progressive et définitive. Sur la base des
données oxymeétriques (peu sensibles aux petits shunts), le canal serait
fonctionnellement ferme quinze heures aprés la naissance chez plus de
90 % des nouveau-nés a terme [22].En revanche, des études plus
récentes par échocardiographie Doppler démontrent la persistance d'un
shunt gauche droit durant la premiére journée de vie chez 91 % des
nouveau-nés a terme. Cette incidence tombe a 18 % au deuxiéme jour et

devient quasi nulle au troisiéme jour [23].

La fermeture fonctionnelle du canal est un phénomeéne actif déclenché
par un certain nombre de facteurs dont la liste est encore incompléte. II
est actuellement admis qu'a la naissance, la constriction du canal est liée
a un nouvel équilibre favorisant les éléments constricteurs, tel que la
brusque montée de la PO2, l'adrénaline et 1'angiotensine au détriment des
éléments dilatateurs, tel les prostaglandines, en particulier la PGE2
,J'adénosine. La bradykinine, l'histamine et l'acétylcholine [24-25-
26].L'oblitération anatomique définitive se fait de facon progressive et est
compléte chez 'homme deux a trois semaines aprés la naissance. Selon
une théorie présentée en 1855 par Skoda [27] figure (8) mais toujours
d'actualité, la coarctation de I ‘aorte pourrait étre provoquée par la
traction exercée par le canal artériel en voie de fermeture ou fermeé

(ligament artériel) au niveau de son insertion sur I ‘aorte descendante.
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Figure 8 : Morphogenése de la coarctation : le tissu ductal situé dans la
paroi aortique subirait une constriction contemporaine de la fermeture du
canal responsable de la sténose de I’isthme aortique [27]

1 : Canal artériel ; 2 : Artére pulmonaire ; 3 : Tissu ductal.

En accord avec cette théorie, la présence de tissu ductal dans les parois
de l‘aorte a été décrite lors de l'examen histologique de spécimens
prélevés lors de la chirurgie correctrice de patients porteurs d'une
coarctation de l‘aorte [29]. Ce tissu pourrait agir a la maniére d'un lasso

lors de la fermeture du canal.

Cette hypothése pourrait étre vraie dans la morphogénése des
coarctations de l‘aorte isolées mais ne peut étre retenue pour expliquer le
développement des hypoplasies tubulaires de la crosse de l‘aorte, ni les
coarctations associées a un canal artériel largement perméable.

La genése de la coarctation pourrait étre liée a des anomalies de
migration des cellules de la créte neurale comme le suggérent certaines
études récentes|[30].

Quelques cas familiaux sont en faveur d'une hérédité autosomique
dominante. Cependant il est probable que I'étiologie de la coarctation
répond le plus souvent a l'association d'une prédisposition génétique et
de facteurs d'environnement comme dans la majorité des cardiopathies

congénitales. [15]
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6. DIAGNOSTIC ANTENATAL

6.1 Screening du coeur feetal

Pour des raisons de temps et financiéres un examen cardiologique de
tous les foetus n’est pas possible. Un screening cardiologique lors de
I'examen échographique obstétrical serait souhaitable. Avec une image
des 4 cavités environ 40 %, de toutes les malformations cardiaques
pourraient étre diagnostiquées ; si I'on ajoute une coupe permettant de
voir les grands vaisseaux ce pourcentage monte presque 70 %. La
sensibilité d'un tel dépistage dépend de l'expérience de 'examinateur et

se situe entre 5 et 60 %.
6.2 Echographie feetale

L’échographie feetale commence par la localisation du feetus ainsi que du
coeeur feetal dans le thorax sur une image en 2D. Par une coupe
transverse a travers le thorax foetal au-dessus du diaphragme, on obtient
une vue sur les 4 cavités cardiaques. Normalement la pointe du cceur est
dirigée vers la gauche et le coeur touche avec le ventricule droit la paroi
antérieure du thorax. L’aorte descendante se situe un peu en avant et a
gauche de la colonne vertébrale. Devant ’aorte se trouve le ventricule
gauche. Par cette coupe, nous pouvons évaluer les oreillettes, les
ventricules, les septumsinter auriculaires et ventriculaire, les valves
atrioventriculaires et dans certains cas aussi les veines pulmonaires. Des
coupes sagittales et transversales ultérieures mettront en évidence les
veines systémiques et pulmonaires, l'origine des grands vaisseaux, l’aorte
transverse, le canal artériel ainsi que la crosse aortique et ’arc dit du
canal artériel(tronc pulmonaire — canal artériel — aorte descendante).Avec
I’échographie on mesure également la taille et la fonction
cardiaque.L’examen au doppler nous permet d’analyser la direction et les

caractéristiques du flux sanguin dans les cavités et dans les vaisseaux et
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de représenter et quantifier les sténoses et les insuffisances

valvulaires[31].

6.3 Prise en charge

Lorsquune coarctation de laorte a été diagnostiquée, nous devons
planifier le suivi de la grossesse, l'accouchement et les mesures
néonatales. Pour cela, une collaboration interdisciplinaire entre
obstétricien, néonatologie et les spécialistes en cardiologie pédiatrique,
meédecine intensive et chirurgie cardiaque est indispensable.

Si 'on prévoit qu'un traitement sera nécessaire, qu’il s’agisse d’une
intervention chirurgicale ou dun cathétérisme interventionnel, les
distances de transport doivent étre les plus courtes que possible. Il faut
planifier la naissance dans un centre proche d’'un service de néonatologie,
de cardiologie pédiatrique et de chirurgie pédiatrique. Lorsque les parents
se décident de renoncer a un traitement de leur enfant aprés la
naissance, il faut prévoir un suivi optimal du post-partum.

En cas d’interruption de la grossesse, il faut obtenir une autopsie du
foetus pour confirmer le diagnostic, ce qui tient lieu de contrdle de

qualité.
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7. PHISIOPATHOLOGIE

La coarctation réalise un obstacle sur listhme aortique qui ne se
compléte qu’apres la fermeture du canal artériel. L’expression clinique de
cette malformation sera donc variable selon la sévérité de ces deux

phénomeénes :

mSi l'obstacle est peu serré et que le canal artériel se ferme
progressivement, le ventricule gauche s’adapte progressivement en
s’hypertrophiant. II n’y aura pas d’insuffisance cardiaque mais une

hypertension artérielle en amont de 'obstacle apparaitra.

La différence entre les pressions artérielles des membres supérieurs et
des membres inférieurs est variable selon la séveérité du rétrécissement
aortique et permet donc de caractériser ou de classer la sévérité de la
sténose. Ainsi des gradients entre les membres supérieurs et inférieurs
de l'ordre de 20 mmhg sont rapportés chez des patients porteurs de
coarctation modérée, et supérieurs a 30 mmhg dans les cas séveres [32-
33]. La présence d'un gradient de pression entre les membres supérieurs
et les membres inférieurs s'associe généralement a une hypertension
artérielle au niveau des membres supérieurs. Cette hypertension
consécutive a un facteur mécanique pourrait étre maintenue par

l'intégration de facteurs nerveux ou humoraux.

Sur le plan mécanique, I'hypertension artérielle en amont de la région
sténose découlerait tout naturellement de 'augmentation de la résistance
au flux sanguin secondaire au rétrécissement circulaire de 1'aorte [34-35],
elle disparait généralement apreés la correction chirurgicale. Elle peut étre
réduite lors du développement d'une circulation collatérale satisfaisante
au cours des premiéres années de vie. C'est ainsi que l'on explique que
des hypertensions artérielles séveres de la premiére année de vie puissent

régresser spontanément ultérieurement sans intervention chirurgicale.
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IT a été proposé que des facteurs humoraux et/ou réflexes pouvaient étre
impliqués dans l'hypertension artérielle associée a la coarctation de
l'aorte. Compte tenu de la restriction du débit aortique en aval de la
région sténosée, il existe une diminution plus ou moins importante du
débit rénal selon la gravité de la coarctation. Cette hypoperfusion rénale
contribuerait a maintenir une pression artérielle élevée en stimulant l'axe

rénine angiotensine aldostérone.

mSi 'obstacle est serré et que le canal artériel se ferme brutalement, le
ventricule gauche n’aura pas le temps de s’adapter a ces contraintes, il
apparaitra alors rapidement une insuffisance ventriculaire gauche avec

bas débit cardiaque [36].

Ceci est illustré par la figure 9, ci-dessous, empruntée a E. Rosenthal

[36].
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Figure 9 :

- Schéma A : circulation foetale, 'aorte descendante est intégralement
vascularisée par ’'artére pulmonaire via le canal artériel.

- Schéma B : la coarctation de l'aorte in utero n’affecte donc pas la
vascularisation systémique de ’ensemble du corps.

- Schéma C : juste apreés la naissance, une augmentation brutale du débit
sanguin pulmonaire conduit a la diminution du débit sanguin dans le
canal arteériel.

- Schéma D : a la fermeture du canal artériel, la coarctation aortique
deviendra symptomatique puisque le ventricule gauche « travaillera »
contre un obstacle et que 1'aorte descendante sera nettement moins bien

Vascularisée.
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8. ANATOMIE PATHOLOGIQUE

8.1 La coarctation

La coarctation survient généralement a la jonction de la crosse aortique
et de I ‘aorte descendante, au voisinage du point d'attache du canal
artériel. Le reétrécissement circulaire de l‘aorte peut étre de gravité
variable. Elle est généralement visible extérieurement sous forme d’une
concavité localisée de la paroi aortique (figure 10), A l'intérieur, c’est un

diaphragme fibreux percé d’un orifice généralement excentré (figure 11),

parfois complétement imperforé (20 % des cas).

Figure 10 : Aspect extérieure d’une coarctation sous forme d’une

concavité localisée.
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AB

Figure 11 : Aspect intérieur d’une coarctation isthmique de ’aorte opérée
montrant un diaphragme percé d’un petit orifice excentré. A : orifice

punctiforme, B : orifice plus large
L’é¢tendue de la coarctation est variable :(figure 12)
A - Sténose courte en sablier ou en coup de hache

B - Sténose longue et progressive sur 3 -6 cm?

v

L&:
e

A1) A(2) B

Figure 12 : A (1)Sténose courte en coup de hache A (2)sténose courteen

sablier B sténose longue
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A B
Figure 13 : Angio-IRM : A Sténose courte en sablier
B Sténose longue.

Le canal artériel, s’il est perméable peut s’ouvrir au-dessus de la sténose
ou au-dessous dans l'aorte sous structurale. En aval de la sténose, ’aorte
est généralement dilatée avec une lésion de jet: dilatation post

sténotique. Figurel4.

Figure 14 : Dilatation post sténotique.
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L’aspect histologique de la zone de coarctation rappelle le tissu ductal, il
y aurait un certain degré d’invasion de la région isthmique par le tissu
ductal. (Figure 15) L’examen histologique montre un épaississement de-la
média de la paroi aortique postérieure, en face de 1'émergence du canal
artériel formant une excroissance qui se projeté dans la lumiére aortique.
Une augmentation du contenu en collagéne et une réduction de la
composante musculaire lisse de-la média de l'aorte proximal au site de

coarctation ont également été rapportées [37].

Figure 15 : (A) image pour montrer I’extension du tissu ductal (pointillé)
vers l’aorte descendante (B) une section longitudinale montrant le

diaphragme de la coarctation et tissu ductal en pointillé.

8.2 Conséquences de la coarctation

La présence d'une coarctation de l‘aorte peut entrainer une circulation
collatérale au niveau cervical et thoracique, la formation d'anévrismes ou
des altérations de lintima des artéres coronaires ainsi qu'une

hypertrophie du ventricule gauche.
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8.2.1 Circulation collatérale(figure 15,16)

La circulation collatérale est bien connue et est décrite en détail dans la
plupart des ouvrages classiques de cardiologie pédiatrique [33-38]. Elle se
fait par les branches des artéres sous-claviéres. En particulier les artéres
mammaires et vertébrales, ainsi que par les troncs costocervicaux et
thyréocervicaux. Les artéres intercostales, en particulier les troisiéme et
quatriéme paires, jouent un role important dans la perfusion a contre-
courant de l'aorte descendante.

Les variantes anatomiques de la coarctation modifient la circulation
collatérale : l'origine de l'artére sous-claviére au niveau ou en aval de la
coarctation limite par exemple la circulation collatérale au coté opposé.
La circulation collatérale se développe rapidement et elle est parfois déja
reconnaissable a l‘angiocardiographie en période néonatale [39].Dans les
rares cas ou les deux artéres sous-clavieres naissent en aval de la

coarctation, aucune circulation collatérale efficace ne peut se développer.
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a
s
1-Aorte ascendante 9- arteres intercostales supérieures,
2- aorte descendante 10- artéres intercostales (ANT et POST),
3- arteres sous -Claviere 11- artéres perforantes,
4- artére axillaire 12- artere épigastrique,
5- artére mammaire interne, 13- artére lombaire,
6- artére iliaque externe, 14- artére scapulaire postérieure,
7- artere vertébrale 15- artere scapulaire supérieure,
8- artere spinale antérieure, 16- artere scapulaire antérieure,

Figure 16 : schéma de la circulation collatérale.
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Figure 17 :

(A-B) Coarctation de I’aorte chez un adulte avec des collatérales visible et

papable sur la paroi scapulaire et abdominale antérieure.
(C) Echocardiographie montrant une sténose sur I’aorte descendante.

(D-E) Examen Angiographique montrant une coarctation avec une

circulation collatérale.

(F) Angioscanner circulation collatérale.

8.2.2 Formation d'anévrismes

La coarctation favorise la formation d'anévrismes rarement observe chez
le jeune enfant, ils touchent environ 10 % des cas a la fin de la deuxiéme
décennie de la vie et 20 % a la fin de la troisiéme [40].Les anévrismes
peuvent se développer en aval ou en amont de la coarctation : dans ce
dernier cas, 'anévrisme serait d0 a une fragilité particuliére de la paroi

aortique, secondaire a 'hypertension artérielle.
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Un anévrisme congénital du polygone de Willis est aussi plus fréquent
chez le patient porteur d'une coarctation de l‘aorte que chez le sujet

normal probablement en raison d'une pression carotidienne élevée.

8.2.3 Altération de 1 ‘intima des artéres coronaires et

hypertrophie du ventricule gauche

Les artéres coronaires présentent trés tot des lésions prolifératives et
dégénératives de l'intima, ainsi qu'un épaississement dela meédia,
conséquences directes des stress mécaniques associés a l'hypertension
[41]. De méme, la paroi de l‘aorte sus stricturale, soumise a un régime de
haute pression, présente des altérations précoces et sévéres : plaques
d'athérome et sclérose pouvant évoluer vers la calcification et une
diminution de la résistance de la paroi par désorganisation des fibres
élastiques. De la fibrose peut également se développer dans le myocarde
ventriculaire gauche toutefois moins importante qu'en cas de sténose
valvulaire aortique [42].L'hypertrophie ventriculaire gauche, résultat

direct de la surcharge barométrique, est quasi constante.

8.3 Lésions cardiovasculaires associées

La coarctation du nouveau-né et du nourrisson est dans prés de 2/3 des
cas associée a une hypoplasie tubulaire de la crosse aortique, une
communication inter ventriculaire et un canal artériel perméable qui se
jette presque toujours dans l'aorte en aval de la coarctation aortique. Les
autres malformations associées sont plus rares : CIA dans 13 % des cas,
TGV dans 9 %des cas, VDDI dans 4 % des cas et VU dans 4 % des cas.
La bicuspidie aortique est trés fréquente 27 %. La sténose aortique :

10 %, elle peut étre sous aortique.

Chez les nouveau-nés et les nourrissons atteints de coarctation, On peut

observer une hypoplasie de ce VG et une fibroélastose de I’endocarde.
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9. ETUDE CLINIQUE

9.1 Présentation clinique

Le diagnostic de coarctation aortique est avant tout clinique. C'est en
général la découverte d'un souffle a l'auscultation ou celle d'une
hypertension artérielle qui vont révéler la coarctation chez un enfant dont

la croissance est normale, sans manifestation fonctionnelle.

La difféerence de palpation entre les pouls huméraux trop forts et les
pouls fémoraux trop faibles ou absents, affirme le diagnostic. Une
hypoplasie de l'aorte sus-jacente est fréquemment associée surtout en
cas de Communication Inter Ventriculaire. Elle peut englober la sous
Claviére gauche diminuant d’autant le pouls humeéral gauche ; lorsqu’il
s’y associe une sous Claviére droite rétro cesophagienne, le pouls humeéral
droit peut également étre diminué ou aboli, dans ce cas, les pouls

carotidiens sont parfaitement percus voire trop forts [43].

Un souffle systolique doux est souvent percu en sous claviculaire gauche
et dans le dos, en position paravertébrale [44]. Il n'existe pas lorsque

I'obstruction est compléte.

L’hypertension artérielle est habituelle et proportionnelle a I'importance
de l'obstacle isthmique, le diagnostic est confirmé lorsqu’on trouve une
difféerence de 20 mm Hg entre les membres supérieurs et inférieurs [43-
44].

On poursuit l'examen par la recherche de la circulation collatérale : au
niveau des artéres intercostales elle devient visible parfois, a jour frisant,
et palpable, vers l'age de 10-12 ans, dans les espaces intercostaux
postérieurs, au bord interne ou a la pointe des omoplates chez un enfant

assis ou debout, penché, les épaules en avant.
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9.2 Présentation paraclinique

9.2.1 La radiographie thoracique

La radiographie thoracique est sensiblement normale, avec un coeur dont

la pointe peut étre légerement globuleuse.

L'image en chiffre « 3 » de 'aorte descendante (figure 18) : C'est l'aspect le
plus typique. Cette image correspond a deux voussures du bord gauche
de l'aorte descendante séparée par une indentation : la supérieure est
formée par la dilatation de l'artére sous-claviére gauche et parfois par
l'aorte, l'inférieure est formée par la dilatation post-sténotique de l'aorte
descendante. L'indentation entre les 2 correspond a la zone de striction

elle-méme.

Les encoches costales, (figure 19) témoins du développement anormal des
artéres intercostales, se recherchent sur le bord inférieur du 1/3 moyen
de l’arc postérieur d'une ou plusieurs cotes le plus souvent de la
quatriéme a la huitiéme.

Elles deviennent fréquentes surtout aprés ’age de 10 ans.

Figure 18 :Coarctation avec image en "3 de chiffre", érosions costales et

hypertrophie ventriculaire gauche.
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Figure 19 : Radiographie thoracique montrant une encoche costale.

9.2.2 L’électrocardiogramme

Aprés quelques jours voire semaines de vie, il peut apparaitre une
surcharge ventriculaire gauche. Le bloc incomplet gauche est

relativement fréquent

9.2.3 L’échocardiographie doppler(figure 20)

Elle confirme le diagnostic clinique de coarctation de l'aorte. Elle précise
son siége et son étendue chez le nourrisson, mais chez le grand enfant la
qualité de limage échographique de la région isthmique ne permet pas
toujours de visualiser la coarctation. Elle apprécie son retentissement sur
Iimportance de ’hypertrophie ventriculaire gauche et sur les indices de

contractilite.
La sévérité de l'obstacle est évaluée sur I'importance du gradient systolo-

diastolique au doppler. Elle recherche une hypoplasie aortique associée et

d’autres anomalies.
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Figure 20 : Image Echocardiographie d’une coarctation de I’aorte

9.2.4 Cathétérisme et Angiographie

Ne sont plus pratiqués systématiquement depuis lavénement des
techniques non invasives : échocardiographie et IRM qui permettent de
bien étudier la coarctation de l'aorte et les malformations associées. Elle
reste indiquée lorsque la qualité de limage échographique de la région
isthmique ne permet pas de visualiser la coarctation avec précision ou
quand l'anatomie de la crosse préte a confusion. Elle peut donc préciser

son siege exact ainsi que son étendue.

Figure 21 : Image d’une coarctation aortique en Angiographie
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9.2.5 Imagerie par résonance magnétique (IRM)

C’est une technique tres élégante, non invasive pour la mise en évidence
de la coarctation de l'aorte. Néanmoins, en raison du cout et de ses
contraintes technologiques, elle tire surtout son intérét des limites de

I’échocardiographie et parait surtout utile chez le grand enfant et 'adulte.

Elle permet une analyse fine de la région isthmique.

Figure 22 : A : Coarctation de I’aorte isthmique. IRM 3D aprés injection de
Gadolinium®. Reconstruction 3D volumique. Sténose aortique isthmique

(fleche) et hypertrophie des artéres mammaires (pointe de fléeche

B : Coarctation préductale typique bien visualisée en IRM

(fleche)
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9.3 Formes cliniques de la coarctation

9.3.1 Selon le siége anatomique de la Coarctation

9.3.1.1 Coarctation préductale

La coarctation est située en amont de listhme ou se situe le ligament
artériel. Cette variété rare est généralement symptomatique précocement,

chez le nouveau-né ou le nourrisson [45].

9.3.1.2 Coarctation postductale

La coarctation est située en aval du ligament artériel, le tableau clinique
est généralement silencieux jusqu'a l'adolescence ou l'age adulte ou il

entraine des signes d'hypertension artérielle [45].

Preductal
coarctation

Postductal
coarctation

Descending
aorta

et

Ductus arteriosus

Figure 23 : coarctation préductale et postductale
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9.3.2 Selon la présentation clinique

9.3.2.1 Sans défaillance ventriculaire gauche

Le plus souvent, la découverte fortuite d'un souffle, d'une hypertension
artérielle ou d'une abolition des pouls fémoraux conduit au diagnostic
chez un nouveau-né, un nourrisson ou un enfant asymptomatique [44].
Les complications de ce type de coarctation sont le fait de diagnostics
tardifs : L’ HTA peut devenir menacante et source de complications
(convulsions). Au-dela de 10-15 ans d’évolution, elle peut devenir
irréversible.

L’évolution peut se faire vers une myocardiopathie hypokinétique non

hypertrophique dont la réversibilité est incertaine [46].

9.3.2.2 Avec défaillance ventriculaire gauche

La coarctation se réveéle dans un cas sur six par une insuffisance
cardiaque durant la premieére année de vie, le plus souvent entre J8 et
jlo, soit plusieurs jours aprés la sortie de la maternité. Ainsi, chez les
enfants diagnostiqués avant l'age de 1 an, le mode d'entrée dans la
maladie est celui d'une défaillance cardiaque dans 70% des cas [47]
secondaire a la désadaptation du ventricule gauche et a l'augmentation

brutale de la postcharge.

C'est une défaillance globale avec détresse respiratoire, tachypnée,
sueurs, hépatomeégalie, et pouvant conduire rapidement au déces par
insuffisance circulatoire aigué. Au début du tableau, le diagnostic n'est
pas toujours facile chez le nouveau-né: le gradient tensionnel de 20
mmhg entre les membres supérieurs et inférieurs peut manquer et la
palpation des pouls est difficile et trompeuse a cet age, surtout en

situation d'insuffisance cardiaque. Cependant, les pouls radiaux restent
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perceptibles malgré la dysfonction systolique contrastant avec des pouls

fémoraux nettement plus faibles.

La cyanose différentielle est rare cliniquement, mais la mesure de
l'oxymeétrie percutanée dans les territoires pré et poststricturaux, avant et
aprés test d'hyperoxie, peut mettre en évidence un shunt droit-gauche

dans le canal artériel dans les formes préductales.

Le soulffle systolique ou continu interscapulovertébral gauche est souvent
remplacé par un bruit de galop, et il n'existe pas si l'obstruction est
compléte.

Enfin dans de rares cas la présentation est celle dune cardiomyopathie
dilatée avec absence de gradient secondaire a la chute de débit ce qui

peut poser des problémes diagnostiques.

La gravité de ces formes est liée a des associations malformatives, a une
circulation collatérale moins développée ou au caractére particulierement

serré de la sténose.

En l’'absence de traitement, I’évolution est souvent fatale. C’est une

urgence thérapeutique.

9.3.3 Coarctations complexes

La coarctation peut s’inscrire dans un contexte de malformation
cardiaque plus complexe comme le ventricule unique ou le canal

atrioventriculaire complet.
Elle peut, bien que rarement lorsque la coarctation est isolée, s’associer a

d’autres malformations non cardiaques ou €tre associée a des anomalies

chromosomiques comme le syndrome de Turner par exemple.
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10. TRAITEMENT

La détérioration de l'état clinique observée au cours de 1'évolution
naturelle de la maladie explique qu’on doit opérer toute coarctation, mais

quand ?

Classiquement, pas trop tot, a cause du risque de recoarctation, mais pas
trop tard non plus, en raison du développement de la circulation
collatérale et de la fragilisation des tissus. Opérer toute coarctation sévére
entrainant une réduction de la lumiére aortique de plus de 50 % ou la
diminution voire 1'absence des pouls fémoraux.

Une hypertension artérielle importante au niveau des membres
supérieurs avec pression artérielle mesurée aux bras de plus de 150
mmhg est aussi considérée comme une indication chirurgicale. Si la
coarctation est asymptomatique et que la pression artérielle est moins
que 150 mmhg, le moment de lintervention peut étre retardée

[32-33].

Puisque la mortalité liée a l'intervention apres la premiére année de vie
est trées basse, l‘age optimal de l'intervention sera conditionné par le
risque de recoarctation, par le développement d'une circulation collatérale
suffisante et par le risque de persistance de l'hypertension artérielle

postopératoire en l'absence de toute recoarctation.

Par ailleurs, avant 1'ére chirurgicale, 1‘4ge moyen de décés de patients
porteurs d'une coarctation de l‘aorte était de 35 ans et 25 % des patients
mouraient avant l'age de 20 ans, 50 % avant l'age de 32 ans, 75 % avant
l'age de 46 ans et 90 % avant l‘age de 58 ans [48-49-50].Les principales
causes de décés sont la rupture ou la dissection de l‘aorte ou des
vaisseaux cérébraux, l'insuffisance ventriculaire gauche, l'endocardite

bactérienne et 'hémorragie cérébrale [48-50].
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La stratégie chirurgicale n’est malheureusement pas encore bien codifiée
ses derniéres années avec de nombreuses techniques de réparation
disponible [51-52-53] le choix de 1'une ou de l'autre technique est dicté
par lanatomie individuelle de l'enfant, sa faisabilité et ses éventuels

risques [54].

10.1 Traitement médical

Les manceuvres de réanimation avec correction des troubles
meétaboliques, diurétiques, amines vasopressives et ventilation assistée

sont le plus souvent nécessaires dans les formes a révélation néonatale.

La perfusion de prostaglandines a transformé le pronostic des formes
séveres ductodépendantes en agissant sur le tissu ductal au niveau du
canal artériel qu'elles rouvrent mais aussi dans certains cas au niveau du
tissu ductal migrant dans la paroi aortique [55].

Cet effet spectaculaire diminue cependant avec l'age de I'enfant en raison
de la fermeture naturelle du canal artériel et si 'on peut encore espérer
une efficacité aprés HO, cette derniére diminue progressivement jusqu'a
devenir quasi nul a J21. L'amélioration clinique ainsi obtenue permet
d'amener l'enfant a la chirurgie dans de meilleures conditions voire

parfois de différer la correction dans certains cas.

10.2 Traitement chirurgical

La recherche de la meilleure stratégie thérapeutique se poursuit depuis la

premieére réparation chirurgicale réalisée par Crafoord en 1944 [56].

Les différentes techniques opératoires développées depuis nécessitent le
plus souvent un clampage de l'aorte au-dessus et en dessous du segment

coarcté avec bas débit secondaire au niveau des membres inférieurs le
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plus souvent sans conséquence en raison de la courte durée de
lintervention. Au niveau cérébral, il a été démontré par Doppler
transuranien qu'il existe au cours du geste des variations importantes de
vélocité du flux sanguin au niveau de l'artére cérébrale moyenne ainsi
quune redistribution du flux au moment du déclampage avec pour
conséquence une diminution per procédure du flux cérébral chez les
enfants de moins de 6 mois [37].

La durée exacte de ce phénoméne n'est pas précisée mais on sait
cependant que plus de 90 % des enfants avaient récupéré un flux

sanguin cérébral normal au moment de la fermeture chirurgicale.

De nombreuses techniques opératoires ont été décrites, chacune avec ses

avantages et ses inconvénients.

10.2.1 Intervention de Crafoord

Résection de la zone coarctée et anastomose terminoterminale qui
correspond a une suture bout a bout des deux segments sus- et sous-
jacents (figure 24).

Il est important de supprimer tout le tissu ductal pour limiter les risques
de récidives. La résection de la coarctation avec anastomose
terminoterminale fut la premiére utilisée (Crafoord et Nylin en 1945)[11-

12].

Elle consiste, a éliminer totalement le tissu pathologique de la sténose.
Elle nécessite une mobilisation suffisante de 1‘aorte et de ses vaisseaux et

se solde par une cicatrice circulaire au niveau de l'anastomose.

Elle est cependant difficilement réalisable chez les nouveau-nés porteurs
d'une coarctation étant donné la petite dimension de l'aorte a cet age. La
resténose se produit chez environ 20 % des patients [58-59-60]. Cette
technique, applicable dans une grande majorité de cas, atteint ses limites

quand la sténose est longue ou compliquée.
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Figure 24 : La technique de Crafoord(Résection anastomose

terminoterminale).

10.2.2 L'intervention de Crafoord modifiée

Résection de la zone coarctée et anastomose terminoterminale pouvant
étre complétée par une plastie extensive de l'aorte horizontale. (Figure 25)
Un élargissement généreux de la tranche de section supérieure sous la
portion horizontale de la crosse aortique permet de réaliser une
anastomose de bon calibre. Cette technique est généralement préférée a

celle du volet sous-clavier.

Figure 25 : déferlants temps opératoires de ’intervention de Crafoord

modifié.
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10.2.3 L'intervention de Waldhausen ou volet sous clavier

(figure 26)

La technique du volet sous-clavier est réalisée par un élargissement de la
coarctation avec l'utilisation de l'artére sous-claviére gauche, qui est
sectionnée et basculée vers le bas pour élargir l'isthme aortique. Elle fut
décrite pour la premiere fois en 1966 par Waldhausen et Nawold [61].
Cette méthode est particuliérement indiquée en cas de coarctation située
en aval de l'origine de l'artére sous-claviere gauche avec hypoplasie de
l'isthme.

Le principal avantage de la technique est l'utilisation d'un matériau
vivant, l'artére sous-claviére, possédant un certain potentiel de
croissance. En effet, c'est avec cette technique que la plus faible
incidence de resténose (11 %) a été rapportée [58]. Par ailleurs, la ligature
de l'artére sous-claviére ameéne une circulation artérielle au bras gauche
insuffisante pour permettre la croissance normale du bras [62-63] malgré
le développement d'une circulation collatérale assurant 1'état fonctionnel
du membre [64].Mais certains préférent la réimplanter sur la carotide

gauche ou associer une sympathectomie dorsale haute.

Figure 26: Intervention de Waldhausen (volet sous Clavier)
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10.2.4 Opération d’Alvarez(figure 27)

Elle combine la résection anastomose directe et ’aortoplastie a ’aide de la
sous-Claviére. Ce procédé technique prend tout son intérét en cas de
coarctation longue avec hypoplasie tubulaire étendue de l'isthme. Cette
intervention a, en effet, le double avantage de permettre l'exérése de la
sténose et d’éviter l'utilisation de matériel prothétique. Aprés résection de
la coarctation on corrige I'’hypoplasie de listhme en incisant
longitudinalement sur la face postérieure, isthme lui-méme et la sous-
claviere gauche qui sont habituellement de méme calibre. Leur
accolement rétablit ainsi un isthme de calibre normal qui est ensuite
anastomosé en terminoterminale avec l'aorte distale. La durée de cette
isthmoplastie est plus longue, il faut préparer le tube aortique d’amont.
Aussi est-il souhaitable de ne pas supprimer précocement l’alimentation
de l'aorte d’aval par le canal artériel systémique. Ce n’est qu’au dernier
moment que ce canal artériel sera sectionné, juste avant ’anastomose

entre les deux bouts aortiques.

Figure 27 : Intervention d’Alvarez
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10.2.5 L'Intervention chirurgicale de Blalock

Clagett(figure 28)

Elle se pratique quand l'intervention de Crafoord n'est pas possible. Au
cours de l'intervention de Blalock-Clagett le chirurgien pratique une
anastomose de l'artére sous-claviére gauche avec l'aorte au-dessous de la
sténose. Elle est utilisée comme pontage pour court circuiter la
coarctation.

Il s'agit d'une anastomose terminoterminale de Clagett obtenue aprés
avoir procédé a la résection de l'isthme qui est rétréci (sténose).

Elle est également utilisée pour réaliser une intervention de type
terminolatérale de Blalock quand la résection est impossible. Cette
technique qui a donné des résultats médiocres par insuffisance de débit a

été pratiquement abandonnée.

Figure 28 :Procéde de Clagett : Anastomose Terminoterminale entre

I’artére Sous Claviére et Aorte distale.
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10.2.6 L'aortoplastie par patch prothétique(Figure 29)

L'aortoplastie est réalisée grace a une incision longitudinale de la
coarctation avec élargissement de cette derniére par une piéce de tissu
synthétique en Dacron. Cette technique nécessite une mobilisation
moindre de l’aorte. Ses résultats défavorables sont liés au potentiel de
croissance limité du patch et du tissu aortique anormal laissé en place.

Les complications les plus redoutées sont le développement d'anévrismes
aortiques en regard de la piéce de tissu synthétique quelques années
apres l'intervention [65-66] ainsi que l'incidence élevée de resténose dans
25 a 30 % des cas [58-67] allant jusqu'a prés de 70 % si la chirurgie est

réalisée avant 1'age d'un an [67].

Figure 29: Aortoplastie par patch prothétique.

10.2.7 Résection tube (résection - greffe -

prothétique)(figure 30)

Quand la coarctation est étendue et qu’il n’est pas possible de réaliser
une anastomose directe ou une plastie d’élargissement suite a une
sténose associée de la sous —Claviere gauche. Parfois aussi, c’est I’age des

patients qui empéche une mobilisation suffisante des moignons aortique.
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Un tube prothétique adapté au diameétre aortique est choisi. Le tube est

en Dacron tricoté étanche ou en PTFE.

Le tube en général n’est pas utilisé chez 'enfant pour des raisons de taille

et de croissance et surtout le risque de faux anévrisme.

Figure 30: Remplacement d’une coarctation longue par un tube

prothétique.

10.2.8 Dérivations Aorto-aortiques (figure 31)

I1 s’agit d'un conduit prothétique qui évite la zone de coarctation [49].Par
sternotomie médiane et sous circulation extracorporelle, un tube est
anastomosé sur l'aorte ascendante en latéroterminal, L’anastomose
distale est faite a la jonction aorte thoracique et abdominale figure (A).Le
diameétre de la prothése ne doit pas étre inférieur a 18mm pour permettre
la croissance de l’enfant sans développement d'un gradient. Le diameétre

de 'aorte ascendante est le facteur limitant de cette technique. [68]

Par thoracotomie postéro latéral gauche une prothése peut Eétre

interposée de part et d’autre de la sténose figure (B).
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Ce sont des solutions extrémes réservées aux cas dont la cure directe

présente un danger vital.

Figure 31 : interposition d’une prothése :

A : dérivation entre I’aorte ascendante et ’aorte descendante a I’aide d’un
tube prothétique réalise par une Sternotomie médiane sous circulation

extra corporelle [68]

B : dérivation entre l’artére sous Claviére gauche et l’aorte thoracique
descendante en laissant la sténose en place, réalise par thoracotomie

postéro-latérale gauche.
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10.3 La Technique chirurgicale la plus utilisé dans notre

série :Anastomose terminoterminale de CRAFOORD.

10.3.1 Rappels historiques

Clarence Crafoord, né en 1899, est un célébre chirurgien cardiovasculaire
suédois.

Il devient mythique aprés avoir réalisé avec succes la premiére réparation
de coarctation de l'aorte, le 19 Octobre 1944, un an avant Robert E.
Gross.

Crafoord a également introduit 1'héparine comme prophylaxie de la
thrombose dans les années 1930 et il fut le pionnier de la ventilation
mécanique en pression positive lors des opérations thoraciques dans les
années 1940 [69].

Durant les années 1950 une série de procédures chirurgicales novatrices
a été effectuée dans son unité a Stockholm. Il s’agissait du second cas de
succes de circulation extracorporelle dans le monde, du premier cas de
réparation atriale de transposition des gros vaisseaux, dune
endartériectomie de lartére coronaire gauche et de la premiére
implantation d'un stimulateur cardiaque dans un étre humain [70].

En 1954, Clarence Crafoord a supprimé un myxome isolé pour la
premiere fois [71].

Crafoord a été professeur de chirurgie thoracique a 1'Institut Karolinska

de 1948 a 1966. Il est décédé en 1983[49-72].
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Clarence Crafoord

Figure 32 : Clarence Crafoord en pleine intervention de chirurgie cardiaque
aux cotés décés éléves AkeSenning et = StigEkestrom au
SabbatsbergHospital [73].

10.3.2 prise en charge au bloc opératoire

I1 s’agit d'une prise en charge spécifique, nos gestes devront étre
précis, rapides, efficaces. Nous insistons sur le fait que cette prise en
charge est le travail d'une équipe pluridisciplinaire ou chacun a un
role précis. Avant d’accueillir cet enfant nous devons veiller a la
préparation de la salle opératoire. Toute cette préparation répond a

une check list bien définie.
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Anesthésie et installation

L’anesthésie débute par une induction au masque, elle permet de
réaliser les premiers gestes invasifs sans douleur pour cet enfant et la
mise en place des parameétres de surveillance per opératoire. Pose de
la voie veineuse, puis lintubation nasotrachéale, pose de la voie

centrale et de la pression sanglante.

Pulse
Oximeter
( Wi/ Redil Ay
Foley n )  Gatheter
Catheter ~l |

Gounding Pad

Axilary Roll

Rectal Temperature Probe

Figure 33 : L’installation de I’enfant : se fait en collaboration entre
l’équipe anesthésiste et 1’équipe chirurgicale, l’enfant est installé en
décubitus latéral droit. Mise en place dun billot sous axillaire
Vérification des différents points d’appuis. Vérifications des extensions et
compressions des plexus .La voie d’abord est une thoracotomie postéro-

latérale dans le 4eme espace intercostal gauche) [74].
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Figure 34 : Dissection : Une vaste dissection est effectuée pour
pouvoir mobiliser ’arc aortique, 1'aorte descendante et ses branches.
Le nerf pneumogastrique et le récurrent sont repérés et réclinés vers la

droite car ils sont adhérents au tissu pleural [74].
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Figure 35 : Ligature du canal artériel : Le canal artériel est disséqué et

controlé puis ligaturé avec deux points de suture transfixante[74].

Figure 36 : Mise en place des clamps aortiques : Le clampage aortique
d’amont englobe la naissance de l’artére sous-claviére pour plus de
confort, on peut, avec le méme clamp, clamper l'aorte entre la carotide et
la sous-claviére. Le clampage d’aval comprend la deuxiéme paire
d’intercostales ; le clamp est donc passé en tirant 'aorte vers le haut. La
paroi aortique d’aval est fragile, et le serrage du clamp est prudent.

Le clampage aortique est en général bien toléré en raison de la circulation

collatérale Mais doit rester le plus court possible[74].
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Figure 37: La résection de la coarctation et du tissu adjacent : la
résection doit étre large. En amont, la section est souvent oblique dans la
crosse aortique, a l'origine de l’artére sous-claviere gauche. En aval, la
section est faite au ras des artéres intercostales. La résection doit laisser
au minimum 3 mm de tissu aortique au-dessous et au-dessus des

clamps pour faire 'anastomose en toute sécurité [74].

Figure 38 : Anastomose : Le rapprochement des clamps est d’autant
plus aisé que l'enfant est jeune. Si une traction importante est

nécessaire, l’aorte d’aval est disséquée davantage, jusqu’a obtenir une
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mobilité satisfaisante. Les clamps sont rapprochés pour maintenir les
extrémités aortiques au contact, et éviter toute traction et déplacement
pendant la suture. Position inconfortable pour l'aide mais qui doit étre
impérativement maintenue le temps de l'anastomose, faute de voir les
points déchirer la paroi aortique.

La suture terminoterminale est faite au fil monobrin 5 ou 6/0 en surjet.
Les fils de suture ont été comparés pour évaluer le risque de récidive de

sténose. Aucune différence n’est prouvée entre points séparés ou surjet,

fil monobrin non résorbable et fil résorbable de polydioxanone [75].

Figure 39 : Fin de I’anastomose : le clamp distal est enlevé en premier,
le clamp proximal est relaché trés progressivement pour éviter

I’hypotension brutale [74].
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Figure 40 : Fermeture : aprés vérification de I’hémostase et La plévre
pariétale est fermée sur l'aorte par un surjet.Mise en place d'un drain

thoracique et fermeture plan par plan [74].

10.4Quelle place face au traitement endovasculaire ?

Les premiers essais expérimentaux d’angioplastie de coarctation de
laorte par voie percutanée datent de 1979 et les premiéres tentatives en
clinique, de 1982. De nombreux travaux ont été publiés depuis,
concernant les coarctations opérées ou natives et les récidives de
coarctation aprés intervention chirurgicale ou « recoarctation ». De
nombreuses études se sont attardées ces derniéres années a comparer
lefficacité a court, moyen et long terme des traitements chirurgicaux de
la coarctation de l'aorte avec les techniques interventionnelles.

Au Québec, 4 centres hospitaliers universitaires ont réalisé une étude
rétrospective qui comparait 50 patients ayant été traités par voie
interventionnelle avec 30 patients ayant été opérés quelle que soit la
meéthode entre 1998 et 2004. Pour cela, ils analysaient les résultats
immeédiats, les complications plus ou moins tardives et le devenir a long

terme. Ils mettaient en évidence un taux de mortalité nulle dans les 2
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groupes apres un suivi de 9 a 3 ans pour les plus jeunes ; 32% de
réintervention sont relevés dans le groupe ayant eu une angioplastie
aortique avec implantation de stents, contre O dans le groupe de ceux
ayant béneéficié d'une chirurgie ; parmi les autres complications telles
I’hypertension artérielle, les anévrismes et la mesure du gradient
transaortique, il n’apparait aucune différence significative entre les deux
groupes [706].

D’autres études se sont intéressées purement au suivi des patients
traités d’une coarctation de ’'aorte par une angioplastie aortique:

Soit avec dilatation au ballon comme ’équipe espagnole de Cordoba qui a
mis en évidence que ce traitement était bénéfique pour les patients
présentant une coarctation minime sans hypoplasie de l'arche et sans
sténose étendue [77].

Soit avec implantation de stent ou la diminution effective du gradient
transaortique a été démontrée avec des taux de morbidité similaires au
traitement chirurgical [77-78].

Le traitement de premiére intention, angioplastie percutanée ou
chirurgie, ne fait donc pas l'unanimité. Cependant il apparait que

I’angioplastie percutanée est le traitement de choix de la recoarctation de

l’aorte par rapport a tout autre traitement [79-80].

Figure 41 : A angiographie aortique avec implantation d’un stent

B dilatation par ballon d’une coarctation de ’aorte
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11. COMPLICATIONS

11.1 Complications immeédiates

11.1.1 Hémorragie postopératoire

Qui commande une reprise chirurgicale immeédiate pour hémostase.
L’hémorragie a pour source soit d'une artére intercostale, soit la ligne de

suture.
11.1.2 Bas débit cardiaque

C’est une défaillance cardiocirculatoire résultant d'une atteinte cardiaque
primitive gauche, droite ou globale entrainant une incapacité a satisfaire
aux besoins métaboliques de 'organisme par hypoperfusion tissulaire. La
cause la plus fréquente est une inadaptation du coeur au geste
chirurgical effectué. Plus rarement, il s’agit d'une protection myocardique
per opératoire imparfaite, d'une lésion non prévue en préopératoire ou
d’une lésion résiduelle.

L’impossibilité pour le ventricule gauche a éjecter complétement son
contenu entraine en aval une diminution du débit cardiaque, une
hypoperfusion rénale, provoquant une activation du systéme rénine-
angiotensine et une rétention hydrosodée. En amont, il y a une
augmentation du volume et de la pression télédiastolique ventriculaire
gauche, une augmentation du volume veineux pulmonaire et de la
pression capillaire pulmonaire.

Le dysfonctionnement ventriculaire droit est secondaire a l'insuffisance

ventriculaire gauche ou primitive.

11.1.3 Trouble de rythme

On peut retrouver des bradycardies post opératoires dues a des lésions

directes ou indirectes des voies de conduction lorsque la coarctation
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aortique était accompagnée dune autre anomalie cardiaque prise en
charge dans le méme temps opératoire et nécessitant un péricardotomie
[83].

Des BAV complets post opératoires qui surviennent ou persistent 3
semaines apres l'intervention nécessitent presque toujours I'implantation

d’un stimulateur.

11.1.4 Arrét cardiocirculatoire

L’asystolie est souvent due a une insuffisance ventriculaire droite aigué
entrainant un bloc auriculo-ventriculaire ou plus rarement une
fibrillation ventriculaire ou une dissociation électromécanique. Il peut
étre favorisé par un trouble de ventilation, une hémorragie mal
compensée, une dyskaliémie, et surtout une élévation brutale de la
pression artérielle pulmonaire survenant par exemple au cours des
aspirations endotrachéales. Il peut étre aussi secondaire a une
tamponnade. II faut restaurer le plus rapidement possible une
hémodynamique satisfaisante en pratiquant les manoceuvres usuelles de

réanimation.

11.1.5 Hypertension artérielle pulmonaire aigué

Il s’agit d'une complication gravissime mais heureusement rare dans ce
contexte, que l'on peut retrouver lorsque la ventilation per opératoire a
été agressive chez un patient présentant un terrain pulmonaire fragilisé

(bronchodysplasie par exemple).

11.1.6 Paraplégie par ischémie médullaire

L’¢lément déterminant de cette complication est la chute brutale de la
pression dans l'aorte descendante lors de son clampage au moment de

l'intervention ou a  l'occasion d'hémorragies préopératoires
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Cettecomplication est relativement rare (0.4a 0.6 %) [82-83]. Le risque est
plus important lorsqu'il y a peu ou pas de circulation collatérale
(coarctation peu sévére, coarctation au niveau ou en amont del'artére
sous Claviére gauche), présence d'un anévrisme preés dela coarctation ou
sur une des artéres intercostales ou en cas de chirurgie pour
recoarctation.

Plusieurs facteurs souvent intriqués interviennent dans la genése des

lésions médullaires :

- La durée du clampage aortique.
- Une circulation collatérale peu développée.
- Des anomalies de la disposition vasculaire, 'artére d’Adamkevics

naissant habituellement entre D8 et L2.

e Des mesures de prévention ont été préconisées en cas de gros
risque :
- Monitorage per opératoire des potentiels évoqués spinaux.
- Utilisation de shunts temporaires
- Cure sous CEC
- Hypothermie pour diminuer les besoins énergétiques
- Repérage de l'artére d’Adamkevics par Angioscanner

- Utilisation de drogues protectrice de la moelle.

11.1.7 Hypertension paradoxale

Le phénomeéne de l'hypertension artérielle paradoxale est un phénomeéne
que l'on observe a court terme : plus de 50% des patients développent
apres la chirurgie correctrice une hypertension artérielle transitoire, plus
ou moins importante, d'une durée de 6 a 8 jours [84-85-86-87-88].

Cette hypertension porte le nom de paradoxale puisqu'il apparait
aberrant d'observer une montée de pression immeédiatement apreés une
chirurgie correctrice, qui visait au départ a normaliser des valeurs

pressives anormalement élevées [88].
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11.1.8 Douleurs abdominales

Dans certaines cures de coarctation réalisées apreés l’age de 2 ans ont été
décrits des douleurs abdominales, des sub occlusions et
exceptionnellement des infarctus mésentériques [89].

Les douleurs abdominales aigués accompagnent une HTA post opératoire
séveére ou peuvent étre rapportées a une ischémie mésentérique par vaso-
construction. L’aspiration digestive et le traitement dune éventuelle
hypertension artérielle permettent en quelques jours de faire disparaitre

ce phénomeéne.

11.1.9 Chylothorax

Il traduit une plaie lors de la dissection prés de l'artére sous Claviére
gauche du canal thoracique, ou souvent d'un de ses affluents. (Vaisseaux

lymphatiques).

11.2 Complications tardives

11.2.1 Recoarctation

La recoarctation se produit dans un certain nombre de patients, quelle
que soit la méthode de réparation chirurgicale utilisé. Le diagnostic de

recoarctation est posé de deux maniéres a I’heure actuelle :

Par la mesure du gradient instantané maximal au travers de listhme
aortique, mesuré au doppler : ce mode de mesure surestime le gradient
car il ne tient pas compte du flux antérograde au niveau de l’aorte
ascendante et de l'aorte horizontale. Il n’a donc qu’une valeur relative.
Dans tous les cas, la sténose doit étre confirmée par le cathétérisme et
I'angiocardiographie. Par l’'analyse de la morphologie de la sténose sur
des clichés d’Imagerie par résonance Magnétique ou d’angiographie :
localisée ou longue, de caractére plus ou moins serré ce qui peut étre

apprécié par le rapport du diameétre de la sténose/diameétre de l’aorte
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saine en amont de la sténose ou plus rarement en aval ou au
diaphragme. La sténose est considérée comme serrée lorsque le rapport

sténose/aorte est inférieur a 0,6 [75-80].

11.2.2 Anévrismes

La survenue dun anévrisme est une complication classique des
coarctations de l’'aorte, traitée ou non, et de facon chirurgicale ou par
cathétérisme. Environ 9% des patients opérés avec succes d’une
coarctation aortique développent, a long terme, un (pseudo)anévrisme au
niveau du site de réparation ou a proximité de celui-ci [90]. Elle peut
survenir soit au niveau de la zone coarcté (figure 42) ou de l’aorte
ascendante en cas de bicuspidie associée, voir cérébral. La persistance
d'une HTA ou d’une sténose sur la crosse sont des facteurs aggravants.

Elle doit étre recherchée en écho doppler mais surtout au suivi IRM.

ANEVRISME

Figure 42 : Reconstruction MIP. Patient ayant bénéficié d’une cure
chirurgicale de sa coarctation : apparition dans les suites d’un faux

anévrisme
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Figure 43 : Photo A: imagerie par résonance magnétique
cardiovasculaire avec reconstruction de volume 3D confirme la
sévére coarctation de l'aorte située a l'extrémité distale de l'origine
de l'artére de sous-claviére gauche avec un diameétre transverse
maximal de 2 mm et une discréte dilatation de l'aorte ascendante
[91].

Chez une femme agée de 43 ans qui a bénéficié d’une implantation
de stent lors d’un cathétérisme cardiaque.

Photo B : Six mois plus tard, un scanner cardiaque de controle est

effectué, qui montre un petit anévrisme.
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Figure 44 : Aspect Angiographique et tomodensitométrique de Ila
formation pseudo-anévrysmale et du traitement chirurgical par mise a
plat-greffe prothétique.[88]

A : reconstruction CT Scanner en 3D. B et C : respectivement coupe axiale
transverse de scanner et angiographie montrant le pseudo-anévrysme de
I’isthme aortique dont le plus grand diamétre était de 5,5 cm. D : vue per-
opératoire, rétablissement de la continuité vasculaire par une prothése.

E : aspect Scannographique postopératoire et mise en évidence de la

prothése de diamétre normal avec exclusion du sac anévrismal.
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Figure 45. Aspect Angiographique et tomodensitométrique de la

formation pseudo-anévrysmale et de la procédure endovasculaire.

A : reconstruction CT Scanner en 3D. B : coupe axiale de scanner
montrant le pseudo-anévrysme de l’isthme aortique de S5cm de
diameétre. C et D : mise en place d’une endoprothése (stentgraft) sous
controle Angiographique.

E : controle Scannographique post-opératoire montrant

I’endoprothése bien positionnée et perméable [90].

11.2.3 Hypertension artérielle (HTA)

Est un mode de découverte chez ’adulte, mais aussi le probléme le plus
fréquent aprés traitement (20).elle peut aussi étre observée dans 39%des

cas apres stent et 36% aprés chirurgie [92].

Les causes sont multifactorielles : persistance d'un gradient au niveau
isthmique, hypoplasie de l’arche aortique ou géométrie particuliere de
forme gothique bien objectivée en IRM, correction chirurgicale a un age
plus avancé, ou encore anomalie du systéme rénine-angiotensine
aldostérone ou association a une HTA essentielle [92-36-93]. La

surveillance des chiffres tensionnelle est essentielle chez ces patients et il
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faut noter que la mesure doit étre effectuée au bras droit car la sous
Claviere gauche peut avoir été prise dans la réparation.il est par ailleurs
possible que 'HTA ne se démasque qu’a l’effort avec des chiffres au repos

normaux [36-94].

En pratique, la réalisation d'une mesure ambulatoire de la pression
artérielle et la réalisation dune épreuve d’effort et donc un profil
tensionnel d’effort sont donc fortement recommandées dans le suivi des
patients, avec pour cette derniére la possibilité aussi de démasquer une
éventuelle insuffisance coronaire. Certains ont évoqué une atteinte
vasculaire généralisée dans la coarctation : troubles de la pulsatilité, et

de la compliance et anomalie de ’épaisseur intima-média [36-935].
11.2.4 La Valve Aortique

Il existe une association classique rapportée dans toutes les séries de
coarctation de l'aorte avec une bicuspidie aortique qui peut bien sur
évoluée pour son propre compte a la fois sous forme de sténose et/ou
fuite valvulaire. Elle est observée dans prés de 50% des cas (parfois
jusqu’a 85%) et de ce fait, certain nombre de patients auront dans leur
suivi une chirurgie correctrice de la valve aortique et peut-étre a l'avenir
un remplacement valvulaire percutané de l'aorte ascendante qui peut
avoir une évolution anévrismale [96]. Le suivi écho doppler de la valve
aortique et de l'aorte ascendante est indispensable. La survenue d’une
endocardite est possible dans cette pathologie et il est classique de

recommander une antibioprophylaxie.

11.2.5 Maladie coronaire

Le nombre croissant de survivants a donné un apercu de l'évolution
clinique a long terme de ces patients.

L'étude la plus importante a ce jour a montré qu’apreés réparation 37 %
des déceés étaient dus a la maladie coronarienne : « le tiers de tous les
décés a été attribué directement a l'infarctus aigu du myocarde » [9].

Etonnamment, aucune étude prospective a ce jour n'a cherché a
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identifier les mécanismes possibles pour la cardiopathie ischémique chez
des patients avec coarctation réparée.

Les premieres études histopathologiques ont décrit un séveére athérome
dans les artéres coronaires de jeunes patients avec coarctation de l'aorte
[97]. Depuis cette description originale, aucune donnée décrivant les
artéres coronaires in vivo chez les patients atteints de coarctation de
l'aorte réparée mn’a €té recherchée. Des progrés récents en
tomodensitométrie cardiaque et de la résonance magnétique
cardiovasculaire permettent une évaluation précise de l'anatomie de
l'artére coronaire ainsi que la perfusion myocardique [98-99]. Ensemble,
ces outils peuvent fournir une évaluation compléte et non invasive de

I'anatomie coronarienne épicardiaque [100].
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ETUDE PRATIQUE
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1. INTRODUCTION

A l’heure actuelle, les grands départements internationaux de chirurgie
cardiaque infantile et de cardiologie pédiatrique rassemblent toutes les
données pertinentes du suivi de leurs patients opérés, ils peuvent ainsi
analyser de grosses populations (plus de 200 patients souvent) avec un
recul important (plus de 50 ans pour les plus grandes). Ils mettent alors
en évidence une présence non négligeable de risques cardiovasculaires,
ainsi qu'un grand nombre de complications tardives communes chez ces
patients malgré la réalisation d’une réparation de la coarctation aortique
réussie et souvent précoce.

Ces données ont donc fait évoluer les pensées, et poussent a envisager les
interventions de réparation de ce type de malformation comme une
chirurgie « palliative » puisqu’une atteinte vasculaire reste irréversible
chez ces patients et non curatrice comme elle était percue jusque-la.

Le suivi de ces patients devient donc indispensable et les nouveaux
enjeux sont a présent de découvrir et mettre au point les outils les plus
pertinents, les moins invasifs pour dépister la survenue de ces
complications cardiovasculaires inévitables.

Nous avons exploré notre population de patients présentant une forme
simple de coarctation aortique et opérés entre 1996 et 2011, et analysé
leur suivi pour pouvoir les comparer aux données de la littérature et

participer aux derniéres réflexions.
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2. OBJECTIFS ET METHODOLOGIE

2.1 PROTOCOLE DE TRAVAIL

Nous avons reéalisé une étude rétrospective observationnelle mono-
centrique concernant 136 enfants, opérés dans les mémes conditions et
par la méme équipe médico-chirurgicale a la clinique de Bou Ismail, sur
une période de 15 années successives de janvier 1996 a juin 2011, ceci
dans tous les groupes d’age d’enfants, avec des techniques chirurgicales

variables.

2.1.1 Objectifs

A. Objectifs principaux

- Rapporter les résultats des techniques chirurgicales de la coarctation de
l'aorte chez l'enfant, et évaluer les risques de I’hypertension artérielle et

de la recoarctation.

B. Objectifs secondaires

- Analyser les résultats des diverses approches du dispositif pour
déterminer si une technique était supérieure a une autre.

- Identifier I’age optimal de la chirurgie ou il y a moins de complications.

- Analyser nos résultats a court et long terme Concernant la

morbimortalité.
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2.1.2 Les critéres d’inclusion

Patients d’age pédiatrique au moment du diagnostic (agés de 1 mois a 16
ans)

Patients porteurs dune coarctation aortique isolée ou associée
uniquement a une cardiopathie simple non complexe.

(CIV, une bicuspidie aortique ou une hypoplasie aortique peu sévere,
sténose sous aortique, fuite mitrale minime,PCA,CIA).

Patients symptomatiques de leur maladie dont l'indication chirurgicale
était posée et dont cette derniére s’est déroulée entre ’age de 1 mois et 16

ans.

2.1.3 Les critéres d’exclusion

Etaient les suivants Patients ayant bénéficié d’un traitement a I’age
adulte ou plus de 16 ans.

Patients porteurs d’une coarctation aortique s’intégrant dans le cadre
d’une cardiopathie complexe ventricule unique, TGV.

Patients porteurs d’une coarctation aortique ayant bénéficié dun

traitement endovasculaire

2.1.4 Définition de la thérapeutique

Les patients retenus dans cette observation présentaient une coarctation
de 'aorte découverte en période néonatale ou a un age plus avancé.
Lorsque son traitement devenait nécessaire, une intervention chirurgicale
était programmeée et réalisée a la clinique.

Les patients dont le diagnostic était réalisé dans un contexte de
défaillance cardiaque avec choc cardiogénique ont été transférés en

urgence des difféerents CHU.

Tous les patients ont été traités par une thérapeutique chirurgicale.
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Un cathéter veineux central, un abord veineux périphérique pour
remplissage vasculaire et une voie artérielle radiale pour suivre la

pression artérielle sont mis en place.

Un appareil de prise de pression est fixé au membre inférieur pour

vérifier 'absence de gradient de pression en fin d’'intervention.

La voie d’abord a été une thoracotomie postéro-latérale gauche dans le
4émé espace intercostal.

Les artéres intercostales ont été respectées dans la majorité des cas, sauf
dans le cas ou elles avaient une naissance pathologique (naissance de la
zone de sténose).

Le canal ou ligament artériel était isolé puis lié et sectionné.

Une fois l'aorte disséquée et controlée en amont et en aval de la
coarctation. On procéde a l'exploration minutieuse de la coarctation de
facon a décider de lindication adéquate. La résection anastomose
terminoterminale sera toujours essayée lorsque les conditions le
permettent.

Le geste de résection anastomose terminoterminale consiste a la
résection de toute l'aorte coarcté, et surtout de ne laisser aucun tissu
artériel pathologique. L’anastomose terminoterminale est réalisée au
monofil type polypropyléne 5/0 ou 6/0 par un surjet postérieur et points

séparés en antérieur ou par un surjet simple circulaire.

Dans les cas des aortoplastie, lorsqu'on est devant une coarctation
longue avec hypoplasie segmentaire de l'aorte, 'artére sous —Claviére est
disséquée sur toute sa hauteur puis liée et sectionnée pour l'utiliser.

Les tubes interposés sont de type Gore-texte ou en Dacron, le diamétre
est calculé en fonction de 1’age. Une fois la chirurgie réalisée, le suivi est

assureé par le service de cardiologie pédiatrique de la clinique.
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2.1.5 Résultats

La fiche technique contiendra des informations relatives aux :
- Donneées cliniques et paracliniques préopératoires.
- Données opératoires.

- Données postopératoires sur la morbimortalité.

2.1.6 Définition des critéres de jugement

L’appréciation du geste se fera sur :
- L’examen clinique.
- La radiographie du thorax.
- LECG
- L’echodoppler cardiaque.
- Angioscanner ou IRM en cas de resténose
- Epreuve d’effort avait lieu dans la mesure ou la taille de 'enfant et sa

motivation étaient compatibles avec l'examen.

2.1.7 Méthodologie de travail

Le suivi était réalisé de la facon suivante dans la majorité des cas :

A un mois de la sortie de ’hépital, post opératoire.

Les consultations étaient ensuite espacées suivant l’évolution post
opératoire de chaque patient, aussi bien sur le plan cardiologique que
général. Un an aprés la chirurgie, les enfants étaient en moyenne

réévalués chaque année par une consultation ou étaient réalisés :

- Un examen clinique complet,
Une mesure des parameétres hémodynamiques (pression artérielle
sanguine diastolique et systolique et fréquence cardiaque), pouls

fémoraux. Une réévaluation des données auxologiques (taille, poids),

75



- Une échocardiographie doppler,

L’échocardiographie en mode TM :

Permet surtout d’évaluer les effets de la coarctation sur le ventricule
gauche par la mesure de I’épaisseur du septum interventriculaire et de la
paroi postérieure du ventricule gauche et par le calcul de la masse

myocardique et des parameétres de fonction ventriculaire gauche.

L’échocardiographie bidimensionnelle : permet de voir la coarctation par
voie supra sternale long axe et précise les anomalies adjacentes de la
crosse aortique.

Elle est indispensable pour le diagnostic des malformations associées.

- Le doppler

Le doppler couleur démontre une accélération du flux dans laorte
descendante et permet une estimation du diameétre de la coarctation.

Le doppler continu permet de calculer le gradient de pression au travers
de la coarctation en appliquant I’équation de Bernouilli en tenant compte
de la vitesse du flux pré sténotique, mais il tend a surestimer nettement
I'importance.

Une augmentation de la vélocité du flux au niveau de listhme persistant
en diastole est un bon signe de la coarctation sévére.

La V max du flux est mesuré au niveau de l'isthme aortique et au niveau
de la crosse directement en amont de la coarctation grace au doppler

pulsé.

- Un électrocardiogramme.

- Un Angioscanner ou angiographie a la demande.
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- Une Epreuve d’effort 4 la demande (lorsque ’age est supérieur a 8

ans, patients normotendus avec des valeurs de pressions limites.)

- MAPA a la demande.

Les malades qui ne se sont pas présentés a leurs Rendez —vous de
consultation habituelle depuis plus de deux années avez été contactés,

soit par convocation, soit par un entretien téléphonique.

Le fichier d’inclusion était rempli par moi-méme. Les informations

recueillies a I'inclusion de 'enfant étaient :(voir Annexes)

- Les données démographiques : date de naissance, sexe, poids
Diagnostic : coarctation aortique isolée ou non
- Intervention chirurgicale: age lors de la chirurgie, type de
chirurgie, durée du clampage aortique, difféerence de la pression
artérielle entre les membres supérieurs et inférieurs et le gradient.
Complications immédiates,

- Examen clinique.

Pour analyser le suivi de chaque patient, les données recueillies étaient :

- Les pressions artérielles sanguines diastoliques et systoliques de
repos mesureées lors de chaque consultation de suivi postopératoire
en mm de mercure (mm Hg).

- Une echodoppler cardiaque

- Les résultats des examens radiologiques réalisés dans le cadre de
la surveillance des patients opérés: Imagerie par Résonance

Magnétique ou Tomodensitomeétrie.
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La survenue d’autres complications postopératoires tardives :
recoarctation, apparition d’anévrisme au niveau du site opératoire,

anomalies coronaires et autres.

Pressions artérielles de repos

La difficulté de juger ce parametre reposait sur la grande variabilité
intersujet de notre population. Car notre population comptait des
patients d’age différents, a fortiori de morphologie différente et surtout
ayant bénéficié d’une réparation chirurgicale a diverses périodes de leur
vie (néonatale, dans la premiére année de vie, pendant l'enfance, a
I’adolescence). En effet, nous savons que le diagnostic d’hypertension
artérielle est relativement difficile chez les enfants, il requiert de mesurer
la pression artérielle a plusieurs reprises lors de plusieurs consultations
et d’utiliser des tables adaptées aux normes spécifiques pour l’age, le sexe
et la taille de I'enfant [101-102-103].

De nombreuses études ont choisi de contourner cet obstacle dans
l'analyse du suivi de leur cohorte de patients, en statuant que
I’hypertension était définie par 'utilisation de traitement anti hypertensif
[104].

Deux méthodes de mesure on était utilisées :
- La méthode automatique oscillométrique au bloc opératoire pour le
monitorage et le suivi en postopératoire immeédiat.
- La méthode classique auscultatoire utilisant un manomeétre a
mercure avec un brassard adapté au bras, pour le suivi des

malades en consultation de cardiologie.

2.1.7.1 Définition de ’hypertension artérielle

Chez l'adulte, elle est définie par une pression artérielle des membres

> 140/90mmbhg.
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Pour les enfants < A 17ans, elle a été définie comme des valeurs
tensionnelles systoliques et/ou diastoliques 2 Au percentile 95 en
fonction de l’age et du sexe, on a préféré pour des raisons pratiques de
définir les limites de la tension artérielle (percentile95) selon la formule de
Somu [103-103]

Mesure de la tension artérielle aux 4 membres

TAS : Tension artérielle systolique (lan -17ans) (100+l’age en année
x 2)

TAD : Tension artérielle diastolique (lan -10ans) (60 + l’age en
année x 2)

TAD : Tension artérielle diastolique (1lans -17ans) (70+ l’age en

année x 2)

Tous les patients sous traitement antihypertenseur on était considérés

comme hypertendus.

L’hypertension artérielle paradoxale: est définie par une pression
systolique et/ou diastolique en poste opératoire immeédiat > a 20mmbhg
par-rapport a la pression en préopératoire

L’hypertension artérielle persistante ou Tardive :

Une hypertension artérielle qui a persisté pendant plus de 5 ans apres

l'opération a été considérée comme HTA tardive [106].

2.1.7.2 Définition de la Recoarctation

Les critéres de resténose sont cliniques diminution ou abolition des pouls
fémoraux, gradient tensionnel entre membres supérieurs et membres
inférieurs > a 20mmbhg,

L’hypertension artérielle aux membres supérieurs dépassant le 95¢
percentile pour l’age) et ’écho doppler gradient doppler supérieur a 20

mmhg avec un flux diastolique [107].
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L’aorte horizontale était considérée comme hypoplasique si le diameétre de
son segment II (entre artére carotide et sous-Claviere gauche) était
inférieur a50% du diameétre de 'aorte descendante thoracique mesuré en

préopératoire [15]

2.1.8 Analyses statistiques

L’analyse des données a l'aide du logiciel SPSS version 17 a consisté a
faire, une description de la population d’é¢tude par la moyenne et son
intervalle de confiance a 95% ;pour les variables quantitatives et par des
pourcentages pour les variables qualitatives, puis une analyse bi-variée a
consisté a croiser des variables ; le test « Khi-deux » (X2) a été utilisé pour
les variables qualitatives et le test (t)« student» appariés pour

comparaison des moyennes. Le seuil de signification est de 0,05.

3.RESULTATS

3.1 Caractéristiques générales de la population

3.1.1 Répartition des sujets selon ’origine géographique

La plupart des patients sont originaires des régions centre et Nord du
pays. Cependant nous recevons les malades de tout le pays conférant

ainsi a notre service le role de centre de référence nationale, (tableau 1).
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Wilaya Nombre Pourcentage
ALGER 27 19.8%
TIPAZA 15 11.0%
TIZI OU ZOU 10 7.3%
BLIDA 9 6.6%
BOUMERDES 6 4.4%
SETIF 6 4.4%
M'SILA 6 4.4%
AIN DEFLA 4 2.9%
BORJ BOUARRIRIJ 3 2.2%
ANNABA 3 2.2%
TIARET 3 2.2%
BOUIRA 3 2.2%
BEJAIA 3 2.2%
JIJEL 3 2.2%
CONSTANTINE 3 2.2%
MEDEA 3 2.2%
ORAN 3 2.2%
GUELMA 2 1.4%
SKIKDA 2 1.4%
DJELFA 2 1.4%
TLEMCEN 2 1.4%
CHLEF 2 1.4%
GHARDAIA 2 1.4%
KHENCHELA 2 1.4%
EL BAYADH 1 0.7%
TISSEMSILT 1 0.7%
OUARGLA 1 0.7%
OUM EL BOUAGHI 1 0.7%
MILA 1 0.7%
BESKRA 1 0.7%
EL OUED 1 0.7%
RELIZANE 1 0.7%

Tableau 1 :Répartition de la population d’étude selon l’origine géographique.
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Figure 46 : Répartition de la population par Wilaya.
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3.1.2 Répartition selon L’age

La moyenne d’age est de 5.18 + 4.08 ans. Le plus jeune de nos malades
est agé de 3 mois et le plus agé de 16 ans.

Nous avons défini trois groupes de patients en fonction de l'age a
I'intervention.

Groupe I : enfants dont I’age est moins de 2 ans.

Groupe II : les enfants dont ’age est entre 2 et 5 ans.

Groupe III : tous les enfants opérés au-dela de S ans.

Prés de la moitié des patients (41.91%) ont un age supérieur a 5 ans.

< 2ans 36 26.47%
2-5 ans 43 31.61%
> Sans 57 41.91%
Total 136 100%

Tableau 2 : Répartition des malades selon les tranches d’age.
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Figure 47 : Répartition des patients selon l’age.

3.1.3 Répartition selon Le sexe

La répartition de nos malades selon le sexe montre une prédominance
masculine avec un sexe ratio de 2. En effet parmi les 136 patients
atteints de coarctation de l'aorte : 90 patients sont de sexe masculin et 46

de sexe féminin.

Sexe masculin 90 65.5%
Sexe féminin 46 34.6%
Total 136 100%

Tableau 3 : Répartition selon le sexe.
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3.1.4Le Poids

Le poids moyen était 18.62 + 12.07kg avec des extrémes de 3 a 68 kg.

3.1.5 Les anomalies cardiovasculaires associées

Dans notre série : 45 patients présentaient une coarctation de l'aorte
isolée, soit 33 %.

Et chez la majorité des patients 91 soit 67% la coarctation était associée
a dautres malformations cardiaques non complexes.(Tableau 4)
I’'anomalie associée la plus fréquente dans notre série est la persistance
du canal artériel avec 37 patients soit 27.2%.

Anomalie obstructive sur la voie du Ventricule gauche chez 9 des cas soit
6.61% (sténose sous aortique pour la majorité des cas, 1 cas de
Rétrécissement aortique valvulaire).

Anomalies de la valve mitrale (dysplasie) chez 3 malades ; soit 2.20 %
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Coarctation Aortique Isolée 45 33,08%
Coarctation + Persistance du canal artériel 37 27,2%
Coarctation + Hypoplasie de la crosse 14 10.29%
aortique

Coarctation + CIV 13 9.55%
Coarctation + Bicuspidie Aortique 11 8.08%
Anomalies Obstructives de la voie du VG 9 6.61%
Coarctation + Anomalies de la valve Mitrale 3 2.20%
Coarctation + CIA 4 2.94%
Total 136 100%

Tableau 4 : Anomalies cardiovasculaires associées.

H COARCTATION AORTIQUE ISOEE H COA Ao+ PCA
i COA Ao + HYPOPLASIE DE L’AORTE H COAAO +CIV
i COA Ao+ BICUSPIDIE AORTIQUE i ANOMALIE OBSTRUCTIVE SUR LA VOIE DU VG

H COA AO +ANOMALIE DE LA VALVE MITRALE E COAAO +CIA

Figure 48 : Anomalies cardiovasculaires associées.
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3.2 Données préopératoires cliniques

Chez les enfants le diagnostic peut étre évoqué en l'absence du pouls
fémoral, ou en présence de souffle cardiaque, ou le développement dune

insuffisance cardiaque et souvent ’hypertension artérielle.

3.2.1 Décompensation cardiaque

L’insuffisance cardiaque est a l'origine de la découverte de la coarctation

dans 17 cas, soit 12.5%.

Décompensation cardiaque

1712.5%

M Oui H Non

Figure 49 : Décompensation cardiaque.
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3.2.2 Pouls fémoraux

On note que la palpation des pouls fémoraux devrait étre un examen
systématique dans la période néonatale afin de détecter une coarctation
de l'aorte.

Les pouls fémoraux sont

Absents chez 107 patients soit 78.7%

Faibles chez 25 patients soit 18.4%

Présents chez 4 patients soit 2.9%

78.7%

120 e

100
80
60

B pouls fémoraux

40

nombre de patients

20

absent ..\

présent

Figure 50 : Pourcentage des pouls fémoraux.

3.2.3 Circulation collatérale

Une circulation collatérale cliniquement perceptible a été retrouvée chez
27 cas soit 19.9%.
Elle est a rechercher surtout dans les régions scapulaires et

épigastriques.
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3.2.4 HTA préopératoire

Une hypertension artérielle a été définie par l'utilisation d’un traitement

antihypertenseur.

Hypertension artérielle chez l'adulte est définie par une pression
artérielle des membres > 140/90mmbhg.

Pour les enfants < a 17ans l’hypertension a été définie comme des
valeurs tensionnelle systoliques et/ou diastoliques = Au percentile 95 en
fonction de l’age et du sexe, mesurées a plus de 3 reprises. On a préféré
pour des raisons pratiques de définir les limites de la tension artérielle

(percentile95) en (mmhg) selon la formule de Somu.

118 patients avaient une hypertension artérielle soit 86%, avec un pic de
gradient systolique moyen entre membres supérieurs et membres

inférieurs de 72.97+47.3mmHg. (12-190) mmbhg.

Dans notre série la tension moyenne systolique était de 134.96 £ 22.86
mmhg avec des extrémes allant de 81 a 209 mmhg. La tension moyenne
diastolique était de 77.82 £ 19.21mmhg avec des extrémes allant de 5 a

144mmhg.
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Figure 51 : Pourcentage de patients hypertendus en préopératoire
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Figure 52: pourcentage de patients hypertendus en préopératoire en fonction des

groupes d’age.
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3.2.5 Traitement médical

Tous les malades en décompensation cardiaque ont bénéficié de
ladministration dun traitement Digitalo-Diurétique pour pallier a la
congestion cardiaque et préparer les malades a la cure chirurgicale.

50 % de nous malades hypertendus avaient un traitement hypotenseur

en préopératoire.

3.3Données préopératoire paracliniques

3.3.1 La radiographie de thorax

Le rapport cardio-thoracique : il varie entre 0.50 et 0.78 avec une
moyenne de 0.57 £0.25.

A noter 24 cas de cardiomégalie massive >0.60

Des encoches costales ont été retrouvées chez 7 patients soit 5%, tous
avaient un age supérieur a 12 ans, on les trouve souvent au niveau des

3eme et 9eme arcscostaux postérieurs.

0.46 - 0.50 12 8.82%
0.51 - 0.55 51 37.5%
0.56 - 0.60 49 36.02%

>0.60 24 17.64%

Tableau 5 : Caractéristique des patients selon I’index cardio-thoracique(ICT).
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Figure 53 : Rapport cardio-thoracique.

3.3.2 Electrocardiogramme

Le rythme cardiaque était sinusal dans la grande majorité des patients,
chez 16 cas l¢€lectrocardiogramme était sans particularité, une HVG
retrouvée chez 97 patients soit 71.3%.

On a noté une HVD chez 7 cas tous avaient une anomalie associée, et
dans 11.8% des patients avaient des troubles de la repolarisation et de la

conduction.

3.3.3 Epreuve d’effort

Une épreuve d’effort a été réalisée afin de démasquer une réponse
exagérée chez les patients avec une tension limite, et dont le suivi a
dépassé 5 ans, avec un age supérieur a 8 ans pour les conditions de
I’épreuve.

L'examen a été demandé chez 26 patients, seul 9 patients ont réalisé
I’épreuve.

Donc parmi les 9 patients des 54 cas normotendus il y a eu 1 seul cas

avec une épreuve d’effort positive.
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3.3.4 Echocardiographie doppler

Elle a été réalisée chez tous les malades, elle a permis alors la
confirmation de la coarctation chez tous les patients ainsi I’évaluation des
anomalies associées, le gradient de pression a travers la sténose a été

calculé en utilisant ’équation de Bernoulli modifiée. Voir (tableau 7)

Diameétre de 1’aorte 63 2 11 4.95 +02.18
(mm)

Gradient Ao/Ao 89 25 103 58.16 +15.45
(mmbhg)

FR (%) 62% 13%  56% 38.58% +09.05
FE (%) 48% 30% 87% 69.17% +12.14
DTS (mm) 46 10 45 23.85 +08.21
DTD (mm) 47 17 70 39.02 +10.31
SIV (mm) 12 4 17 9.50 +04.10
PP (mm) 17 5 22 10.29 +04.21

Tableau 6 : Données echodoppler cardiaque de notre population.
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3.3.5 Angiographie

L’angiographie a été réalisée chez 32 patients soit 23.5% des cas, la
majorité avant 'année 2007, elle a permis de confirmer le diagnostic, de
préciser le type anatomique et 'importance de la circulation collatérale et
de calculer le gradient pic a pic, ainsi que la rechercher des anomalies

associées (hypoplasie de la crosse de l'aorte, anévrismes).

3.3.6 Imagerie par Résonance Magnétique IRM et

Angioscanner

Réalisés chez 52 patients soit 38.2% des patients. Examens non invasifs
trés élégants et essentiels dans le bilan des coarctations de l'aorte pour la
mise en évidence de la coarctation de l'aorte chez les patients peu

échogenes.

3.4 Données per opératoires

3.4.1 Type anatomique de la sténose

108 patients avaient une coarctation courte soit 79.42 %, et dans 28 cas
la sténose était longue (hypoplasie de I'isthme aortique) soit

20.58 %.
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sténose

M sténose courte M sténose longue

Figure 54 : type anatomique de la sténose.

3.4.2 Type de chirurgie (techniques utilisées)

Sept types de réparations chirurgicales différentes ont été réalisés chez
les 136 patients.

Résection anastomose terminoterminale (Intervention de Crafoord) a été
réalisée chez plus de trois quarts de notre population, soit 77.94 % de
I’'ensemble des gestes chirurgicaux.

L’anastomose terminoterminale était assurée par un surjet circulaire
chez 43 patients soit 31.6 % ; et chez 63 cas soit 46.3 % ont bénéficié
d’un surjet postérieur et des points séparés en antérieur.

Résection anastomose terminoterminale étendue (Crafoord Modifié) chez
6 (4.4 %) patients.

Aortoplastie de Waldhausen chez 7 (5.1 %) patients

Aortoplastie d’Alvarez chez 6 (4.4 %) patients

Intervention de Clagett chez 5 (3.7 %) patients

Résection de la zone coarcté et mise en place d'un tube chez 4 (2.9%)
enfants.

Plastie aortique sans patch (pyloroplastie) réalisée chez 2 (1.5 %) patients.
Concernant les anomalies associées ont été opérées en deux temps, sauf
chez 37 cas ou une ligature puis section pour persistance du canal

artériel ont été réalisées en méme temps opératoire, et 3 cas ont
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bénéficié dun cerclage de lartére pulmonaire en raison des CIV

multiples.

Crafoord 30 32 44 106 77.94%
Crafoord Modifié 02 03 01 06 4.4%
Waldhausen 01 02 04 07 5.1%
Alvarez 01 03 02 06 4.4%
Clagett 01 02 02 05 3.7%
Résection tube o1 00 03 04 2.9%
Plastie aortique 00 o1 o1 02 1.5%
Total 36 43 57 136 100%
Tableau 7 : types de réparations chirurgicales selon le groupe d’age.
16
14
* 12 M crafoord
.a_:’ 10 M craforrd modifé
®
o B wauldhusen
3
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Figure 55 : Distribution des techniques opératoires durant la période d’étude.
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3.4.3Temps de clampage aortique

Le temps de clampage aortique moyen était de 21.28+7.48 minutes avec
des extrémes allants de 7 a 45 minutes. Il varie en fonction du type de la
technique utilisée (tableau 9). La durée moyenne de clampage aortique

concernant la technique de Crafoord était de 20.40+£6.08 minutes.

Crafoord 112 10 min 45 min 20.40 min +6.08
Waldhausen 07 12 min 27 min 18.42 min +5.31
Alvarez 06 20 min 45 min 36.50 min +9.48
Résection tube 04 26 min 45 min 36.25 min +7.80
Plastie aortique 02 07 min 17 min 12.01 min +7.07
Clagett 05 16 min 30 min 22.60 min +5.27

Tableau 8 : Durée moyenne du clampage aortique pour chaque technique avec les

extrémes et Ecart-type.

3.4.4Durée de séjour en unité des soins intensifs(USI)

La durée de séjour en unité des soins intensifs est comprise entre 24 et
48 heures dans 93% des cas, la durée moyenne 1.43%1.10 jours, avec des

extrémes allant de 1 a 11 jours.
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Figure 56 : pourcentage de patients en fonction de la durée de s€jour en unité des

soins intensifs (USI).

3.4.5 Durée d’hospitalisation

La durée moyenne d’hospitalisation était de 11.7 + 4.1 jours, avec des

extrémes allant de 7 a 35 jours.

3.5 Données postopératoires

3.5.1 Résultats immeédiats

Les résultats immeédiats sont évalués durant les 30 premiers jours qui
suivent l’acte opératoire.

En reégle générale les patients sont admis systématiquement en unité de
soins intensifs ; aprés le 2éme jour postopératoire ils sont transférés dans
le service des post opérés et ce pour une période de 8 a 12 jours au terme

desquels la sortie est décidée en 'absence de complications.
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Dans certains cas les suites opératoires peuvent étre émaillées de

complications parmi lesquelles :

3.5.1.1 HTA paradoxale

L’hypertension paradoxale est définie par une pression systolique et/ou
diastolique en poste opératoire immédiat > a 20mmhg par apport a la
pression en préopératoire.

42 patients ont présenté une HTA paradoxale soit 30.9 %, qui a régressé
sous traitement hypotenseur pour la majorité des cas.

Tous ces patients avaient déja une HTA en préopératoire, a ’exception de

2 cas.

HTA paradoxale

H HTA HpasHTA

Figure 57 : Pourcentage de patients avec HTA paradoxale.
Le pourcentage de patients avec HTA paradoxale (49.12 %) chez les
enfants de plus de 5 ans est significativement plus élevé que celui des

enfants de moins de Sans, 16.27 % dans le groupe entre 2 et Sans, et

19.4 % dans le groupe de moins de 2 ans.
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Figure 58 : HTA paradoxale en fonction des groupes d’age.

Il existe une relation statistiquement significative entre I’age de plus de

5 ans et la survenue d’HTA paradoxale, avec p = 0.002.

3.5.1.2 Douleurs abdominales

Le syndrome abdominal post-coarectomie n’a été observé que chez 11 cas

soit 8.1 %, parmi ces malades 7 patients ont eu une HTA paradoxale.

3.5.1.3 Bas débit cardiaque

4 patients ont présenté un bas débit cardiaque par incompétence

myocardique, qui a nécessité l'utilisation de drogues inotropes a fortes

doses.

3.5.1.4 Saignement

I y aeu 2 cas de saignement massif en peropératoire juste apres le

déclampage aortique suite a une déchirure de la face postérieure de
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l'aorte thoracique en regard de 'anastomose, qui a nécessité la réfection
de I'anastomose en appuyant sur bandelette de téflon.

L’apparition en unité de soins intensifs d'un saignement anormalement
abondant (liquide de drainage > Scc/kg/h). Quatre patients ont nécessité
la reprise pour controle opératoire. Chez deux patients l’exploration a
retrouvé un saignement d’origine chirurgicale (saignement par les
Artéres intercostales), pour les deux autres patients il s’agissait dun

saignement biologique.

3.5.1.5 Chylothorax

Deux patients ont présenté dans les suites immédiates un épanchement
pleural lymphatique, qui a nécessité un drainage thoracique en

siphonage avec un régime alimentaire pauvre en graisses.

3.5.1.6 Infections pulmonaires

Trois patients ont présenté une infection pulmonaire résolutive sous
traitement médical adapté.
Chez deux autres une réintubation fut nécessaire pendant 2 jours, suite

a une détresse respiratoire.

3.5.1.7 Accident vasculaire cérébral

Un nourrisson agé de 4 mois a présenté des troubles neurologiques a j4
postopératoire suite a un Accident vasculaire cérébral (infracissement
hémorragique occipital au scanner cérébral), dont l’évolution a été

favorable.
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3.5.1.8 L’hypertension artérielle en postopératoire

immeédiat

Les chiffrés tensionnelle durant le 1er mois postopératoire se sont
nettement ameéliorés puisque la moyenne des tensions est passée de

134 /77 mmhg en préopératoire a 117/75 mmhg en postopératoire.

TAS Avant 209 81 134.7 £ 22.8

8.83 134 0.000

TAS Aprés 177 84 117.4 £ 16.2

t : Test t student apparié, P : précision, dl degré de liberté ; TAS : tension artérielle systolique

Tableau 9 : les tensions artérielles systoliques moyennes en mmhg avant et aprés

la chirurgie.

Il existe une différence significative entre les moyennes des tensions
artérielles systoliques avant et aprés la correction chirurgicale avec

p = 0.000.

TAD Avant 144 50 77.82 +19.2

1.077 134 0.283

TA D Aprés 126 42 75.30+17.9

t : test t student apparié, p : précision, dl : degré de liberté, TAD : tension artérielle diastolique

Tableau 10 : Les tensions artérielles diastoliques moyennes en mmhg avant et

apreés la chirurgie.
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On n’a pas trouvé une différence significative entre les moyennes des

tensions artérielles diastoliques avant et apres le geste chirurgical avec p
= 0.283.
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Figure 59 : Les moyennes des tensions systoliques et diastoliques en mmhg avant

et apreés la chirurgie.

Mais il persiste un taux d’HTA significatif puisque 105 patients de 134
ont gardé une HTA soit 78.35 %.

Parmi ces patients, 23 ont une recoarctation a l'examen clinique et
échographique,

Le pourcentage des patients en HTA postopératoire immédiat en dehors

des malades avec recoarctation est de 73.87 % soit 82 cas.

103



HTA (-) 12 10 7 29
HTA (+) 20 22 40 82
% (62.5%) (68.7%) (85.1%) (73.8%)
Resténose 3 10 10 23
Déceés 1 1 0 2
Effectif 36 43 57 136

Tableau 11 : Pourcentage de ’hypertension artérielle en fonction des groupes

d’age en dehors des resténose et des déces.
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HTA+

82

16.9%

23

1.47%

Resténose

déces

H postopératoire

: Pourcentage de patients en HTA en postopératoire immédiat avec

pourcentage des resténose et des déces.
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Figure 61 : Pourcentage de patients présentant une HTA en fonction des groupes

d’age avant et en postopératoire immédiat.

3.5.1.9 Recoarctation aortique en postopératoire immeédiat

23 patients des 134 soit 16.9 % ont une coarctation résiduelle notée
avant le 30eme jour postopératoire.

Le gradient systolique moyen entre les membres supérieurs et membres
inférieurs et le gradient échographique sont nettement diminués aprées le

geste chirurgical (figure 60,61).
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3.5.1.9.1Gradients systoliques de pression entre les

membres supérieurs et inférieurs

Avant 190 17 73.1+£47.0

14.45 133 0.000

Aprés 56 0] 14.2+£12.2

T : test t student apparié, p : précision, dl :degré de liberté.

Tableau 12 : comparaison des moyennes du gradient systolique (mmhg) entre les

membres supérieurs et inférieurs avant et apreés le geste.

Nous notons une baisse significative de la moyenne du gradient
tensionnelle entre les membres supérieurs et inférieurs aprés le

traitement chirurgical avec p = 0.000.
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Figure 62 : Le gradient systolique moyen entre les membres supérieurs et

membres inférieurs en mmhg.
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3.5.1.9.2 Gradient moyen Echocardiographie

Avant 103 25 58.16 £ 15.45

16.59 87 0.000

Apreés 70 6 25.15+11.74

T : test t student apparié, p : précision, ddl : degré de liberté

Tableau 13 : Comparaison du gradient moyen échographique avant et apreés la

chirurgie.

I y a une diffétrence significative entre le gradient moyen a

I’échocardiographie avant et apres le geste chirurgical avec p = 0.000.
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Figure 63 : Gradient moyen a I’échodoppler cardiaque.
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3.5.1.9.3 Pouls fémoraux

Les pouls fémoraux sont présents dans 91.2% des cas, faibles 6.6% et
absents dans 1.5% des cas.

1.00%
$ 0.80%
&
£ 0.60%
o m Absent
S 0.40%
g ° M Faible
o 0,
0.20% Présent
0.00%

Aprés

Figure 64 : Comparaison des pourcentages de présence ou de I’absence des pouls

fémoraux avant et apreés la chirurgie.

3.5.1.10 Mortalité opératoire

C’est la mortalité du premier mois postopératoire, la mortalité globale est

de 1.47% soit 2 patients sur 136.

Les deux patients sont décédés dans le postopératoire.

3.5.1.10.1 Mortalité en fonction des lésions associées

- Coarctation + PCA
- Coarctation + PCA + CIV.
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3.5.1.10.2 Date de survenue du déceés

- JO postopératoire

- J11 postopératoire

3.5.1.10.3 Causes du déces

- Hémorragie

- Bas débit cardiaque

L’analyse de la mortalité chez les patients montre que celle-ci est

négative en cas de coarctation isolée,

Age 2ans 8mois
Sexe M M
Poids 10kg Skg
ATCD décompensation cardiaque NON OUI
ECG Normale HVG + HVD
ICT 0.51 0.75
Lésions cardiaques associées PCA CIV + PCA
HTAP
FE 68% 38%
FR 35% 17%
DTS 23mm 36mm
DTD 36mm 49mm

Tableau 14 : Données préopératoires des patients décédés.

Le bas débit cardiaque par incompétence myocardique est la principale
cause de déces.
L’analyse du tableau récapitulatif des données du patient (n° 78) ayant

présenté un bas débit cardiaque en postopératoire montre qu’il s’agit
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d’'un nourrisson a faible poids, avec des lésions associées (CIV et PCA),
aux antécédents de décompensation cardiaque avec altération de la
fonction myocardique et HTAP, opéré a un stade assez avancé, déceéde a
J11 postopératoire.

Le deuxiéme patient (n° 80) est décédé dans un tableau d’hémorragie
massive a la 14émé heure postopératoire, suite a un lachage des sutures

sur la face postérieure de ’anastomose.

3.5.2 Résultats a distance

L’ensemble des 134 enfants opérés et vivant au-dela du

30 émeé jour postopératoire ont bénéficié d'un contréle a un mois de la
sortie de ’hopital, post opératoire.

Les consultations étaient ensuite espacées suivant 1’évolution post
opératoire de chaque patient, aussi bien sur le plan cardiologique que
général un an apreés la chirurgie, les enfants étaient en moyenne
réévalués chaque année par une consultation.

La durée moyenne du suivi était 5.9 ans * 4.6 ans avec des extrémes

allant de 2 mois a 15ans

3.5.2.1 Recoarctation

Les critéres de resténose sont cliniques (diminution ou abolition des
pouls fémoraux, gradient tensionnel entre les membres supérieurs et
membres inférieurs>a 20mmhg, hypertension artérielle aux membres
supérieurs dépassant le 95eme percentile pour l'age et le gradient a
I’échocardiodoppler supérieur a 20mmhg avec flux diastolique.

23 patients soit 16.9 % ont une coarctation résiduelle notée avant le
30émeé jour postopératoire.

L’évolution se faisant vers la resténose secondaire confirmée par un
Angioscanner ou IRM dans 16 cas; chez 7 patients en phase
postopératoire immeédiate, les pouls fémoraux étant mal percus et

I’échodoppler retrouvait un flux doppler systolo-diastolique
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transisthmique avec un gradient tensionnel supérieur a 20mmhg entre
membres supérieurs et membres inférieurs ;en faveur d'une coarctation
résiduelle.

Cependant I’évolution ultérieure s’est faite vers la régression spontanée
de cet aspect dans un intervalle en moyenne de 11 mois avec des
extrémes allant de 6 a 24 mois, avec normalisation du gradient
tensionnel et des pouls fémoraux et disparition du flux diastolique
transisthmique ; ce phénoméne semblerait li€ a wune réaction

inflammatoire exagérée au niveau de la zone d’anastomose.
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Figure 65 : Différence du Gradient entre membres supérieurs et membres

inférieurs en fonction des groupes d’age.

Au total ; 28 patients soit 20.6 % ont développé une recoarctation
ultérieure dans un intervalle en moyenne de 37 mois entre 'opération et
le diagnostic de la resténose, avec des extrémes allant de 12 a 60 mois.

On a recherché les facteurs de risque de resténose par une analyse

bivariée.
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3.5.2.2 Facteurs de risques de la Recoarctation aortique

3.5.2.2.1 Recoarctation et sexe

Garcons 67 20 87
Filles 37 8 45 0.482 1 0.488
Total 104 28 132

Khi deux :x2 ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 15 : Relation entre le sexe et la recoarctation.
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Figure 66 : Pourcentages de patients avec recoarctation en fonction du sexe.

Il n’existe pas de relation statistiquement significative entre le sexe et la

survenue d’une recoarctation de 'aorte avec p = 0.488.
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3.5.2.2.2 Recoarctation et I’age a I’intervention

Dans le groupe des moins de 2 ans il ya eu 2 cas de resténose soit 5.5% ;

Pour le groupe d’age entre 2 et 5 ans il ya eu 14 cas de recoarctation soit
32.55%.

Le groupe de plus de 5 ans, 12 cas de resténose soit 21.5%.

< 2ans 32 2 34
2 —5ans 27 14 41 8.886 2 0.012
> BSans 45 12 57

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 16 : Relation entre I’age et la recoarctation.
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Figure 67 : pourcentages de patients avec recoarctation en fonction des groupes

d’age.

I1 existe une différence statistiquement significative entre l’age a
I'intervention et la survenue de recoarctation avec p = 0.012.
On remarque que dans le groupe de moins de deux ans il y a moins de

resténose par rapport aux autres groupes d’age.
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3.5.2.2.3 Recoarctation aortique et I’hypoplasie de

I’isthme aortique

Sur le plan anatomique 37 % des resténoses surviennent sur des

coarctations longues (hypoplasie de l'isthme aortique) dix resténoses sur

28 coarctations longues.

Oui 17 10 27

(63%) (37%) (100%)
Non 86 18 104 496 1 2.8 0.026
Total 103 28 131

X2 khi deux, dl : degré de liberté, OR : odds Ratio, p : p précision

Tableau 17 : Relation entre I’hypoplasie d’isthme aortique et la resténose.

Il existe une relation significative entre l’aspect long de la coarctation
(hypoplasie de Iisthme aortique) et la survenue de resténose, avec

p = 0.026.
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Figure 68 : Pourcentages de patients avec hypoplasie de I’isthme aortique porteurs

d’une recoarctation.
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3.5.2.2.4 Recoarctation et hypoplasie de la crosse aortique

28 % de resténose surviennent sur une hypoplasie initiale de l’'aorte

horizontale, 4 cas de resténose sur les 14 coarctations associées a une

hypoplasie de la crosse de l'aorte.

Oui 10 (72%) 4 (28%) 14
Non 94 24 118 0.508 1  0.476
Total 104 28 132

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 18 : Relation entre I’hypoplasie de la crosse de 1’aorte et la recoarctation.
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Figure 69 : Pourcentages de patients avec hypoplasie de la crosse aortique

porteurs d’une recoarctation.

Il n’existe pas de relation significative entre I’hypoplasie de la crosse de

l'aorte et la resténose aortique avec p = 0.476.
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3.5.2.2.5 Recoarctation et la technique utilisée

Concernant le taux de resténose en fonction des techniques utilisées.

La résection anastomose terminoterminale (intervention de Crafoord) a
été réalisée dans la majorité des cas avec 79.41 %, on a observé 17.59 %
de resténose. Avec les autres techniques la recoarctation était présente

chez le tiers (37.5%) des patients.

Intervention de Crafoord 89 19 108
% (17.5%)
Autres techniques 15 9 24 465 1 0.031
% (37.5%)
Total 104 28 132

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 19 : Relation entre la technique chirurgicale et la recoarctation.
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Figure 70 : Pourcentages de patients avec recoarctation en fonction des

techniques chirurgicales.
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Nous notons une relation statistiquement significative entre la
technique chirurgicale utilisée et la survenue de recoarctation avec p

= 0.031. (Tableau 20 et figure 68)

3.5.2.2.6 Recoarctation et la technique de ’anastomose

terminoterminale.(intervention de Crafoord)

La résection anastomose terminoterminale dans lintervention de
Crafoord a été réalisée par deux techniques différentes.

La technique avec confection d'une anastomose a l'aide d'un surjet
unique circulaire chez 61 patients, et la technique utilisant un surjet au
plan postérieur et points séparés en antérieur, réalisée chez 42 patients.

Nous notons pour la 1¢r technique 10 cas de recoarctation soit 15.87%

et pour la 2eme technique 9 cas de recoarctation soit 20.93%.

Avec surjet circulaire continu 51 10 61
Points séparés antérieurs 33 9 42
Total 84 19 103 0703 1 0.402

Khi deux :x2 ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 20 : Relation entre le type d’anastomose et la recoarctation.

I1 n’existe pas de relation significative entre l'utilisation de surjet
circulaire continu et le surjet postérieur avec points séparés antérieurs et

la survenue de recoarctation, avec p = 0.402.
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3.5.2.2.7 Recoarctation et Intervention de Crafoord

modifiée

L’intervention de Crafoord modifiée a été réalisée chez 6 cas, nous notons

1 cas de recoarctation soit 16.66%.

Crafoord Modifié ) 1 6
Autres techniques 98 27 125 0.03 1 0.73
Total 125 28 131

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 21 : Relation entre la technique de Crafoord modifié et la recoarctation.

Nous n’avons pas trouvé de relation significative entre la technique de

Crafoord modifié et la recoarctation avec p = 0.773.

3.5.2.2.8 Recoarctation et aortoplastie de Waldhausen

L’intervention de Waldhausen était réalisée chez 7 cas, nous observons 2

cas de resténose soit 28.57%.

Aortoplastie de Waldhausen

4 2 6
Autres techniques 99 26 125 0.535 1 0.464
Total 103 28 131

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 22 : Relation entre la technique de Waldhausen et la recoarctation.
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Il n’existe pas de relation significative entre l'intervention de Waldhausen

et la survenue de recoarctation avec p=0.464.(Tableau 23).

3.5.2.2.9 Recoarctation et Intervention de Blalock-Clagett

La technique de Blalock-Clagett a été utilisée chez 5 patients, plus de la

moitié des patients 60% (3cas) avaient une recoarctation.

Intervention de Clagett 2 3 5
Autres techniques 101 25 126 4.615 1 0.032
Total 103 28 131

Khi deux :x2 ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 23 : Relation entre la technique de Blalock-Clagett et la recoarctation.

I1 existe une relation statistiquement significative entre 'utilisation de la
technique de Blalock-Clagett et la survenue d’une resténose aortique avec
p = 0.032.

3.5.2.2.10 Recoarctation et Aortoplastie d’Alvarez

La technique d’aortoplastie d’Alvarez était réalisée chez 6 patients nous

notons aucune resténose avec cette technique.

Aortoplastie d’Alvarez 6 0 6
1.709 1 0.191
Autres techniques 97 28 125
Total 103 28 131

Khi deux :x?* ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 24 : Relation entre l’intervention d’Alvarez et la recoarctation.
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Il n’existe pas de relation statistiquement significative entre la réalisation

de la technique d’aortoplastie d’Alvarez et la recoarctation avec p = 0.191.

3.5.2.2.11 Recoarctation et résection interposition d’un

tube
Interposition d’un tube aprés résection de la sténose a été réalisée chez 4

cas, 1 patient a présenté une recoarctation soit 25%.

Interposition de tube 2 2 4
2.012 1 0.156
Autres techniques 101 26 127
Total 103 28 131

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 25 : Relation entre I’interposition de tube et la recoarctation.

Nous n’avons pas trouvé de relation statistiquement significative entre la
technique de résection interposition de tube et la survenue d’une

recoarctation avec p = 0.156.

120



3.5.2.2.12 Recoarctation et plastie aortique(pyloroplastie)

La technique de plastie aortique sans patch a été utilisée chez 2 patients,

nous déplorons deux resténoses soit 100% de recoarctation avec cette

technique.

Plastie aortique (0] 2 2
747 1 0.006
Autres techniques 103 26 129
Total 103 28 131

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 26 : Relation entre la plastie aortique et la recoarctation.

Il existe une relation statistiquement significative entre 'utilisation de la
technique de plastie aortique et la survenue de recoarctation avec

p = 0.006.(tableau 27)

Type de chirurgie Patients Resténose %
Intervention de Crafoord 106 19 17.92%
Intervention de Crafoord Modifiée 06 1 16.66%
Intervention de Waldhausen 07 2 28.57%
Intervention Alvarez 06 0 00%
Intervention de Clagett 05 S 60%
Résection tube 04 1 50%
Plastie aortique 02 2 100%
Total 136 28 20.60%

Tableau 27 : pourcentage de patients avec recoarctation en fonction des

difféerentes techniques utilisés.
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Parmi les survivants atteints dune recoarctation, 9 patients ont été
traités par une angioplastie percutanée avec ou sans la mise en place de
stent, réalisée en moyenne de 4 années apres la chirurgie aortique.

5 cas ont bénéficié d’une reprise chirurgicale, dont 2 cas une dérivation
Aorto-aortique sous CEC.

Un patient est décédé suite a une mort subite a 9 mois en
postopératoire.

Deux Cas sont perdus de vue.

11 patients n’ont pas été traités encore, ils sont soit en surveillance soit

en attente d'une angioplastie.
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21 1 1997 Non Non Oui - - Perdu de vue
49 1 2002 Oui Non Oui Non 12 Surveillance
87 1 2007 Oui Non Oui Oui - Stand-by
125 1 2010 Oui Non Non Oui 12 Stand-by

8 5 1996 Oui Non Oui Oui - Opére

12 2 1996 Non Non Oui Oui - Opéré

13 5 1996 Non Non Oui Oui 75 Angioplastie
18 3 1997 Non Non Oui Non 12 Surveillance
22 3 1998 Non Non Non Oui 24 Opére

24 2 1998 Non Non Oui Non 6 Surveillance
28 4 1999 Non Non Non Oui 50 Angioplastie
35 5 1999 Non Non Oui Oui - Perdu de vue
41 4 2000 Oui Non Oui Non 6 Surveillance
42 3 2000 Non Non Oui Oui - Stand-by

47 2 2002 Non Non Non Oui 36 Angioplastie
52 3 2002 Non Non Non Oui 48 Angioplastie
57 4 2003 Non Non Oui Non 24 Surveillance
72 5 2005 Oui Non Oui Oui - Stand-by

76 3 2006 Non Non Non Oui 50 Stand-by
113 4 2009 Non Oui Non Oui 36 Stand-by
116 4 2009 Non Non Non Oui 24 Stand-by
117 3 2009 Non Non Non Oui 12 Stand-by
15 14 1997 Oui Oui Oui Oui - Opéré

39 8 2000 Non Non Non Oui 60 Angioplastie
43 8 2000 Non Non Oui Oui - Opéré

46 6 2002 Non Non Non Oui 48 Angioplastie
48 6 2002 Non Non Non Oui 48 Angioplastie
50 9 2002 Oui Oui Oui Non 6 Surveillance
55 8 2003 Non Non Oui Oui - Stand-by

58 9 2003 Oui Non Oui Oui - Stand-by

59 12 2004 Non Non Oui Non 12 Surveillance
74 6 2005 Non Non Non Oui 36 Angioplastie
79 2006 Non Non Oui Oui - Stand-by

95 2008 Non Oui Oui Oui 60 Angioplastie
114 8 2009 Oui Oui Oui Oui - Stand-by
122 11 2009 Oui Non Oui Oui - Déces

Tableau 28 : Données concernant tous les patients avec recoarctation
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3.5.3 L’Hypertension artérielle

I est noté qu’il existe une ameélioration progressive des chiffres
tensionnels durant ’évolution postopératoire.

Apres 1 a 2ans d’évolution, 22 patients ont gardé une hypertension
artérielle soit 16.2%

83 patients ont été suivis au-dela de Sans aprés 'opération, il y a eu 14
cas d’hypertension artérielle résiduelle (tardive) chez les 68 patients sans
recoarctation soit 10.3 %. Avec une nette amélioration des chiffrés

tensionnels.

3.5.3.1 L’hypertension artérielle tardive en fonction de

1’age a ’intervention

Dans le groupe d’age de moins de 2 ans suivis pendant 5 ans, nous
notons la persistance de ’hypertension artérielle chez 3 patients soit
2.2%

Concernant le groupe d’age entre 2 et Sans, 4 patients ont gardé une
hypertension artérielle soit 2.9 %.

Chez le groupe d’age supérieur a Sans, l’hypertension artérielle est

retrouvée dans 7 cas soit 5.1%.
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Figure 72 : L’évolution de I’hypertension artérielle en fonction des groupes d’age.

HTA % HTA % HTA % HTA %
Préopératoire 29 21.3 36 26.4 53 38.9 118 86.7
Postopératoire 24 17.6 33 24.3 49 36.0 106 [77.9
Immédiate

Aprés 1a2ans 09 06.6 20 14.7 17 12.5 46 33.9
Tardive 04 02.9 12 08.8 13 09.6 29 21.3

Tableau 29 : Pourcentage de patients selon I’évolution de I’HTA en fonction des

groupes d’age.
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nb % nb % nb % nb

HTA HTA HTA HTA
Préopératoire 29 21.3 36 26.4 53 38.9 118 86.7
Postopératoire 20 14.7 22 16.1 40 29.4 82 60.2
Immeédiat
Aprés 1a 2ans 07 5.1 07 5.1 08 59 22 16.2
Tardive 03 2.2 04 2.9 07 5.1 14 10.3

Tableau 30 : Pourcentage de patients selon I’évolution de I’HTA en fonction des

groupes d’age en dehors des malades avec recoarctation.

On a remarqué que les enfants dans l’age est supérieur a 5 ans ont le
pourcentage le plus élevé d’hypertension artérielle par rapport aux autres
groupes.

L’hypertension artérielle a cédé chez 26.5 % de notre population en
postopératoire immédiat, plus de la moitié 70.5 % aprés 1 a 2 années
d’évolution, et plus des trois quarts 76.4 % au-dela de la 5émé année

d’évolution.

/ 76%
»n 0.70%
[ /710
% 0.60% /
£ 0.50% /
Q .
O 0.40% Reduction HTA
S 0.30%
o ? 7 0.27%
Q 0.20%

0.00% T T T 1
postop immédiat apres 1a2ans  aprés 5ans

Figure 73: Pourcentage de réduction de I’HTA préopératoire aprés la chirurgie

selon le suivi.
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3.5.3.2 Facteurs de risque de I’hypertension artérielle

tardive

3.5.3.2.1 L’HTA et I’age a I’intervention

Age < 2ans 11 3 14
Age 2 et 5 ans 15 4 19 0016 2 0992
Age > 5 ans 28 7 35
Total 54 14 68

Khi deux :x2 ,dl degré de liberté, p : précision

Tableau 31 : Relation entre I’age a ’intervention et ’hypertension artérielle.

I1 n’existe pas de relation statistiquement significative entre les

groupes d’age et la persistance de I'HTA avec p = 0.992.

3.5.3.2.2 L’HTA et le sexe

Garcons 34 9 43
Filles 20 5 25 0.008 1 0.927
Total 54 14 68

Khi deux :x2 ,dl degré de liberté, p : précision

Tableau 32 : Relation entre I’hypertension artérielle et le sexe.

Il n’existe pas de relation statistiquement significative entre I’'HTA tardive

et le sexe, avec p = 0.927. (tableau 33).
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3.5.3.2.3 L’HTA et la resténose

Sur les 29 enfants avec hypertension artérielle, 14 avaient une
recoarctation de 'aorte soit 48.27 %.
En postopératoire immeédiat tous les patients avec resténose 23 cas ont

présenté une hypertension artérielle (100 %).

HTA (+) 83 23 106
HTA (-) 29 0 29 7.585 1  0.006
Total 112 23 135

Khi deux :x?,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 33:Relation entre ’hypertension artérielle en postopératoire immeédiat et

la recoarctation.

Nous notons l’existence d’une relation statistiquement significative entre
I’hypertension artérielle postopératoire immeédiate et la recoarctation de

laorte, avec p = 0.006.

Ee

HTA (+) 22 24 46
HTA (-) 72 3 75 38.17 1 0.000
Total 94 27 121

Khi deux :x?* ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision
Tableau 34 : Relation entre I’hypertension artérielle persistante aprés 1 a 2ans et

la recoarctation.

Nous remarquons qu’aprés une a deux années d’évolution, 88 % de nos

patients avec une resténose ont gardé une hypertension artérielle. Donc Il
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existe une relation statiquement significative entre I'HTA persistante

apreés 1 a 2 années d’évolution et la resténose aortique,

Ave p= 0.000.

HTA (+) 15 14 29

HTA (-) 50 4 54 1622 1  0.000
Total 65 18 83

Khi deux :x? ,Reco : Recoarctation, dl degré de liberté, p : précision

Tableau 35 : Relation entre ’hypertension artérielle tardive et la recoarctation.

77 % des patients avec recoarctation ont gardé une hypertension
artérielle au repos.
I1 existe donc une relation statistiquement significative entre I'HTA

tardive et la persistance de la recoarctation, avec p = 0.000.

3.5.3.2.4 L’HTA et hypoplasie de ’isthme aortique

9 Patients avaient une hypoplasie de la crosse aortique et/ou une

hypoplasie de listhme aortique (coarctation longue).Soit 31.03 %.

Oui 9 3 12
Non 45 11 56 0.173 1 0.677
Total 54 14 68

Khi deux :x? ,dl degré de liberté, p : précision

Tableau 36 : Relation entre I’hypertension artérielle tardive et I’hypoplasie de

l’isthme aortique

Il n’existe pas de relation statistiquement significative entre 'HTA tardive

et ’'hypoplasie de l'isthme aortique p = 0.677.
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3.5.3.2.5 L’HTA et techniques chirurgicales

Difféerentes techniques chirurgicales réalisées chez les 14 patients

hypertendus
-

Intervention de Crafoord 46 12 58

Aortoplastie de 4 1 5

Waldhausen

Aortoplastie d’Alvarez 2 1 3 0.81 3 0.845

Intervention de Clagett 2 (0]

Total 54 14 68

Khi deux :x? ,dl degré de liberté, p : précision

Tableau 37 : Relation entre les techniques chirurgicales utilisées et I’hypertension

artérielle tardive.

I n’existe pas de relation statistiquement significative entre
I’hypertension artérielle tardive et les techniques chirurgicales utilisées
avec p = 0.845.

3.5.4 Mortalité a distance

Nous avons eu a déplorer un décés postopératoire tardif sur les 126
malades suivis en moyenne de 5.9 ans * 4.6 ans avec des extrémes
allant de 2 mois a 15 ans.

Le taux de mortalité est de 0.79 % pour notre étude.

Le déces est survenu a 9 mois postopératoires chez un malade agé de 11
ans porteur d'une coarctation de l'aorte, associée a une insuffisance
aortique minime sur bicuspidie aortique.

Opéré pour sa coarctation, la réalisation de la technique de résection

anastomose terminoterminale s’avérait impossible, suite a la déchirure de
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la paroi aortique éloignant ainsi les deux berges. Ceci était di a une
fragilité de la paroi aortique (maladie du tissu élastique)

Un tube en dacron a été interposé entre l'artére sous Claviére et 1’aorte
descendante,

Les suites postopératoires ont été marquées par la persistance dun
gradient. Donc une resténose confirmée a [I’Angioscanner avec un
anévrisme sur le bout distal de I'anastomose aortique, et une
hypertension artérielle.

A deux mois d’évolution s’installait une insuffisance aortique massive
avec décompensation cardiaque. Le malade fut opéré a 3 mois
postopératoires a ’étranger pour remplacement de l'aorte a l'aide dune
valve meécanique et une dérivation aorto-aortique sous circulation
extracorporelle.

6 mois apres, le décés survient brutalement sans signe prémonitoire
(mort subite).

Dans notre étude 8 patients ont été perdus de vue, soit 5.9%.

3.5.5 Survenue d’anévrisme

Deux patients ont présenté un anévrisme aortique au niveau du site

opératoire, ne relevant a ce jour d’aucune indication opératoire.

3.5.6 Chirurgie des lésions associées

Tous les patients porteurs de lésions cardiaques associées, ont bénéficié
d’'un 2 émé temps opératoire pour correction de leurs cardiopathies sous

circulation extracorporelle, avec des bons résultats.

3.5.7 Autres complications tardives

Aucune autre complication n’a pu étre mise en évidence dans l'analyse

des dossiers de ces patients.
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4. DISCUSSION

La chirurgie est l'option thérapeutique de référence des coarctations
natives de l'enfant. Il y a un demi — siécle, I’évolution spontanée de la
coarctation était grave avec un age moyen de déceés de 35 ans. De
nouvelles approches thérapeutiques, concernant l’angioplastie sont
apparues au début des années 1980.
Les progrés de la réanimation néonatale et I’apport de prostaglandine E1
ont considérablement amélioré le pronostic vital, en permettant de
réaliser la chirurgie dans les meilleures conditions.
Cependant des études récentes avec suivi plus long ont mis en évidence
une morbidité non négligeable, malgré les progrés de la chirurgie et
I’évolution de ’age a 'opération.
Nous retrouvons dans la littérature les thémes de discussion suivants,
que nous développerons chapitre par chapitre en confrontant nos
conclusions a ceux des autres auteurs.

v' Age a llintervention
L’hypertension artérielle
La Recoarctation
Type de chirurgie
La Mortalité

AN N N RN

Place de 'angioplastie

4.1 L’age a I’intervention

L’age a l'intervention a évolué au cours du temps puisque ’age moyen au
cours des années 1948-1966 était de 15.5anst9 ans[108].Il va
progressivement se raccourcir pour arriver a l’age néonatal, grace au
progrées de la réanimation néonatale et I’évolution des techniques

chirurgicales qui ont considérablement amélioré le pronostic vital [107].
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Abid F [110] (Tunis) 1990-2000 42 5ans

Peter A[106] (USA) 1969-1995 176 11 mois
Margarida M [109] (Brésil) 1970-1996 113 3.95#4.17ans
Ghez O [54] (France) 1984-2004 206 <lan

Di Filippo S [107] (France) 1990-1997 122 8.7+7.5jours
Uchytil B [111] (République 1978-2001 376 7.2+8.9ans
Tchéque)

Notre série 1996-2011 136 5.18+4.08ans

Tableau 38 : les moyennes d’age a I’intervention selon les séries internationales.

Dans notre série la moyenne d’age est de 5.18 £ 4.08 ans comparable aux
séries des pays en voie de développement (Tunis et République Tchéque)
le plus jeune de nos patients est agé de 3 mois et le plus agé de 16 ans.
Presque la moitié des patients 41.91 % ont un age supérieur a 5 ans.
Nous avons partagé I’age en trois groupes, moins de 2 ans entre 2-5 ans
et supérieur a 5 ans

L’hypertension artérielle tardive était plus importante (9.6 %) chez les
patients dont ’age est supérieur a Sans par rapport au groupe de moins
de 2ans (2.9 %), mais notre étude statistique ne retrouve pas de
majoration du risque en fonction des groupes d’ages.

Par contre la resténose dans le groupe des patients de moins de 2 ans
était la plus faible (5.5 %) par rapport aux autres groupes (32.55%, 21.5
%).

Nous avons retrouvé ’age comme facteur majorant significativement le
risque de resténose chez les patients dont l'age était supérieur a 2ans
avec p = 0.012, contrairement a d’autres études [112-113-114], Qui ont
montré que le pourcentage de resténose est faible 4% lorsque
l'intervention a eu lieu aprées l'age d'un an, 15% avant l'age de 6 mois et

15 a 50 % en période néonatale.
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Par contre notre résultat est comparable a celui de I'é¢tude de Margrida
[109] qui a trouvé une différence statistiquement significative dans la
distribution des patients selon les groupes d’age, la sténose prédominait
dans le groupe de plus de 10 ans.
Nous pensons que notre résultat pourrait étre da au fait que les
techniques chirurgicales utilisées dans les groupes de plus de 2ans d’age
ont laissé une sténose résiduelle.
Les enquétes antérieures qui ont tenté de déterminer 1'age approprié pour
la réparation chirurgicale n’ont pas souvent inclus un nombre important
de patients de tous les groupes d’age, empéchant ainsi de bons résultats
statistiques [48-115-116-117-118].

Clarkson et al [117] ont conclu que la réparation élective de la
coarctation doit étre effectuée au cours de la deuxiéme décennie de la vie,
les nourrissons et les petits enfants n’étaient pas inclus dans leur série.
Bergdahl et al [118] recommandaient une intervention chirurgicale avant
I'age scolaire, mais aucun des patients de moins de 5 ans ont été inclus
dans leur étude.

Trois études [119-118-120] ont rapporté que l'age adéquat de correction
de la coarctation était au cours de la deuxiéme année de vie, mais le
nombre de nouveau-nés et nourrissons inclus dans ces études était
relativement faible.

Dans 1'étude de Shinebourne et al [115], l'incidence de 1'hypertension
tardive était presque identique chez les patients opérés avant ou aprés 1
an (29 % contre 32 %).

De méme, dans l'étude publiée par Patel et al [116], les taux de
persistance de l'’hypertension artérielle étaient pratiquement les mémes
pour les nourrissons et les groupes plus ageés.

Ou,P. Et ses collaborateurs n'ont pas trouvé de corrélation entre 1'age a la
chirurgie et l'évaluation des parameétres de réactivité ou de rigidité
artérielle dans le suivi des patients opérés [121].

L’équipe allemande de Munich est arrivée aux mémes conclusions
puisqu’ils ne trouvaient pas de différence significative entre les patients

opérés précocement et ceux plus tardivement dans leur vie, mais ils
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constataient que les propriétés élastiques, la distensibilité et l'index de
rigidité différaient par rapport aux sujets témoins normaux d’age
correspondant. Ces informations suggerent donc l'hypothése que la
coarctation de l'aorte fait partie d'une pathologie vasculaire systémique
des artéres pré-sténotique dans la vie foetale et ne peuvent pas étre
influencées méme par une correction chirurgicale trés tot [122].

Dans notre série le groupe des patients agés de moins de 2 ans ont eu
les meilleurs résultats de la réparation chirurgicale de leur coarctation,
en toute sécurité et avec un minimum de morbidité.

D'une facon générale, ’age idéal pour l'intervention chirurgicale semble
se situer autour d'un an puisque les enfants sont suffisamment agés
pour que la recoarctation puisse étre évitée et suffisamment jeunes pour

prévenir I'hypertension artérielle tardive.

4.2 L’hypertension artérielle systémique

4.2.1 Hypertension paradoxale

Dans notre étude ’hypertension paradoxale a été notée chez 42 patients
soit 31 %, elle a régressé en 24-72 heures sous traitement hypotenseur.
Dans la série de Koller M.[123] il s’agit d'une étude rétrospective de 362
patients opérés entre 1961-1980, '’hypertension paradoxale a été
retrouvée dans 24.5% des cas, sans avoir de corrélation avec ’'HTA en
préopératoire ni avec ’age a l'opération.

Par contre dans notre série on a discerné une relation significative entre
les groupes d’age de plus de 5 ans et la survenue de ’'HTA paradoxale

p = 0.002.

Le phénomeéne de 'hypertension artérielle paradoxale est un phénomeéne
que l'on observe a court terme : plus de 50% des patients développent
apres la chirurgie correctrice une hypertension artérielle transitoire, plus

ou moins importante, d'une durée de 6 a 8 jours [84-85-86-87].
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4.2.2 L’hypertension artérielle

L'hypertension artérielle est un probléme courant apreés la réparation de
la coarctation aortique. Malgré le succes chirurgical et en l'absence de
tout gradient résiduel entre les membres supérieurs et inférieurs,
l'incidence d'une hypertension artérielle systémique au repos est de
l'ordre de 10 a 30% chez les patients agés de 10 a 21 ans [10-58-67-120-
124].

Il s'agit cependant, bien qu'il soit assez fréquent dans la littérature [125-
126], d'observer une hypertension artérielle systémique peu de temps ou
tardivement apres la chirurgie, particuliéerement chez les patients ageés.
Nous avons observé dans notre étude une nette ameélioration des
moyennes tensionnelles systoliques aprés le geste chirurgical avec une
différence significative p = 0.000.

Mais il persistait une incidence relativement élevée d’'HTA en
postopératoire immédiat 73.87 % dans tous les groupes avec une
prédominance des groupes d’enfants de plus de 5 ans (29.4 %) par
rapport aux moins de 2 ans (14.7 %).

Nous avons étudié le comportement continu de la pression artérielle le
long de cette période comme Certains auteurs [117], on a remarqué que
Iincidence de l'hypertension diminuait brusquement une a deux années
aprés la chirurgie (16.2 %) et que la pression artérielle se normalisait
chez la plupart des patients 5 a 10 ans aprés la correction chirurgicale,
(10.3 %).

Les valeurs obtenues dans le cadre d’un suivi clinique Compte tenu que
20% a 30% des adultes hypertendus présentent des valeurs pressives
normales lorsque celles-ci sont obtenues a la maison [127] ou par
monitoring ambulatoire de 24 heures [128-129] il est difficile d'interpréter
de facon précise lincidence réelle de l'hypertension artérielle chez les
patients opérés pour une coarctation de laorte. La technique du
monitoring ambulatoire de la pression artérielle est couramment utilisée
dans la population adulte mais n'est pas répandue dans le milieu

pédiatrique [128-132].
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Celle-ci est encore moins répandue chez les patients porteurs d'une
coarctation de l'aorte [130-131].

Leandro et al. [130] ont mis en évidence chez un groupe de patients
normotendus opérés pour coarctation de l'aorte, une pression artérielle
systolique ambulatoire significativement plus élevée que les valeurs du
groupe témoin.

Selon l'é¢tude de M.Giuffre [133] un traitement chirurgical retardé ne
serait pas un facteur de risque d'hypertension a court terme dans les
formes mineures a modérées.

Le suivi sur 30 ans de l’équipe de cardiologie pédiatrique de Lausanne en
Suisse a mis en évidence une incidence de patients hypertendus ayant
recours a un traitement médical relativement faible, mais similaire a

notre expérience : 8,3% sur 141 patients suivis [134].

Causes et conséquences de l'hypertension artérielle a long terme.

Actuellement l'origine de l'hypertension artérielle postopératoire tardive

semble liée a plusieurs facteurs :

* La persistance de la sténose ou la recoarctation [37-135-136-137].

* Une hypoplasie de l'arc aortique [138-139].

* Une diminution de la compliance de l'aorte descendante [137-140-141].
* Etat cardiaque hyperdynamique [142].

*Augmentation des résistances et de la réactivité des artéres des
membres supérieurs[67-140-143-144-145].

* Un mauvais remodelage postopératoire de 1'arche aortique avec mise en
évidence d'une géomeétrie de type gothique. [146].

* D'autres auteurs suggeérent 'hypothése d'un déréglement du systéme
RAA secondaire a l'hypoperfusion initiale précoce ou de celle d'une
altération des barorécepteurs aortiques en réponse a I'HTA sus stricturale

[147].

137



4.2.2.1 Facteurs reliés a 1’age et a l'intervention.

Afin de mieux comprendre l'origine de l'hypertension artérielle a moyen
ou long terme chez les patients opérés pour une coarctation de l'aorte,
plusieurs études prospectives ont été réalisées. Cohen et al [9] ont évalué
les facteurs de prédiction du pronostic a long terme de la correction
chirurgicale chez 571 patients 1.5a 36 ans apreés la chirurgie (médiane de
20 ans). Les résultats d'une analyse multivariée ont démontré que l'age a
la chirurgie était le facteur prédicteur le plus important dans l'incidence
éventuelle d'une hypertension artérielle.

Des résultats similaires ont été obtenus par Behl et coll. [148] chez des
patients avec un suivi postopératoire moyen de 10 ans démontrant
qu'aucun cas d'hypertension artérielle n'était observé lorsque la chirurgie
avait eu lieu entre O et 5 ans, alors que 7 % et 28% d'hypertensions
étaient observées lorsque la correction avait été réalisée respectivement a
l'age de 6-15 ans et de 15 ans et plus.

Ceci a été observé aussi dans notre série. Le pourcentage de patients
avec HTA tardive dans le groupe de moins de 2 ans était (2.9 %), soit 4
patients, le groupe entre 2-5 ans (8.8 %) et au-dela de 5 ans (9.6 %).

Par conte nous ne notons pas de relation statistiquement significative

p > 0.05

Tout comme l'age a la chirurgie, le type de chirurgie a été proposé
comme facteur prédisposant a un développement éventuel d'hypertension
artérielle. Sciolaro et coll [149] ont évalué 56 enfants opérés pour une
coarctation de l'aorte a l'age de 4 ans et moins avec un suivi
postopératoire moyen de 3 ans.

La technique d’aortoplastie de Waldhausen avait été réalisée chez34
patients alors que les 22 autres avaient été opérés par une résection
anastomose terminoterminale. Ces derniers présentaient une incidence
d'hypertension artérielle nettement plus élevée (43 % vs 16 %).

Dans notre étude nous ne retrouvons pas de différence significative entre
I’HTA tardive et les techniques utilisées avec p = 0.845.I'anastomose

terminoterminale avait été utilisée 46 fois alors que l'aortoplastie de

138



Waldhausen chez seulement 4 patients, lincidence dhypertension
artérielle était pratiquement la méme pour les deux techniques 20%.

La durée du suivi postopératoire a été associée a une incidence plus
importante d'hypertension artérielle [113-117]. En effet, alors que la
pression artérielle était normale 5 a 10 ans suivant la chirurgie
correctrice seulement 32 % de ces patients présentaient des valeurs
pressives normales aprés un suivi de 30 ans [113-117].

Ceci indépendamment de l'age a l'opération et du type de chirurgie.

Ces résultats ne peuvent étre expliqués par le processus naturel de
vieillissement puisque l'incidence d'hypertension artérielle chez des
patients opérés pour une coarctation de l'aorte est plus élevée que chez la
population générale du méme age [113].

Ces résultats ne tiennent cependant pas compte de lincidence d'une

recoarctation ou d'une hypoplasie de 1'arc aortique.

4.2.2.2 Recoarctation et hypoplasie de l'arc aortique

L'incidence de 'HTA varie de O % a 60 % selon la durée du suivi [67-
150]. Cette grande variation de l'incidence peut aussi s'expliquer par les
criteres utilisés dans la définition d'une recoarctation, celle-ci pouvant
étre considérée du point de vue fonctionnel ou du point de vue
anatomique [70-150].

D'une facon générale, les données expérimentales témoignent d'un
phénomeéne plutdt apparent a une coarctation fonctionnelle au cours de
'exercice dynamique en I'absence de toutes preuves
échocardiographiques de recoarctation anatomique au repos [135-152-
153].

Dans notre étude l'incidence de l'hypertension artérielle tardive des
patients avec recoarctation est de 48.27 % comparable a ceux des autres
séries, ainsi nous notons une relation statistiquement significative

p = 0.000 entre 'HTA tardive et la persistance de la sténose aortique,
chez 18 patients avec recoarctation, parmi eux 14 enfants étaient

hypertendus.
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Dans une étude réalisée aupreés de 24 patients opérés avec succeés pour
une coarctation de l'aorte et ne présentant aucun @ signe
échocardiographique de recoarctation au repos, des valeurs pressives
exagérées en réponse a un effort maximal sur tapis roulant ont été
trouvées chez 38 % [133].

Cette hypertension artérielle a l'effort était associée a une vélocité
systolique maximale du sang dans l'aorte descendante, mesurée au
Doppler, significativement plus €levée chez le groupe avec I'hypertension
artérielle que chez le groupe normotendu.

L'hypertension artérielle observée a l'effort parait donc étre la
conséquence d'une obstruction fonctionnelle plutét qu'anatomique au
niveau de l'arc aortique qui apparaitrait a leffort en raison de

l'augmentation substantielle du débit cardiaque.

4.2.2.3 Etat cardiaque hyperdynamique

Une anomalie de la fonction systolique du ventricule gauche a été décrite
chez des patients ayant été opérés avec succeés pour une coarctation de
l'aorte 2 a 27 ans auparavant [130-142-154-155].

Les données échocardiographiques et angiographiques[130-142-155-
156-157)montrent en effet chez ces patients des indices de contractilité
(fraction d'éjection. fraction de raccourcissement ou vitesse moyenne de
raccourcissement des fibres circonférentielles) plus élevés que les valeurs
normales ou que les valeurs observées chez des sujets témoins.

La présence d'une fraction d'éjection ventriculaire gauche supra-normale
a €té observée jusqu'a 27 ans aprées chirurgie correctrice des opérés pour
coarctation mais cliniquement normaux par ailleurs Kimbal et al [142-
157], ont reéalisé chez 30 enfants opérés pour coarctation 8 ans
auparavant et chez un groupe témoin d'adolescents, une évaluation
échocardiographique au repos et pendant un exercice maximal. Les
opérés présentaient au repos ainsi qu'au cours de l'effort et en période de

récupération une hypercontractilité myocardique.
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A la suite de ces observations, il a été suggéré que l'hypertension
observée aprés la correction chirurgicale d'une coarctation pourrait étre
secondaire a la persistance plusieurs années plus tard, d'un état inotrope

exagéré associé a une hypertrophie du ventricule gauche.

4.2.2.4 L’hypertrophie ventriculaire gauche

La masse musculaire du ventricule gauche est augmentée apreés la
chirurgie correctrice, malgré une normalisation des pressions et d'un
faible gradient résiduel mesuré au site de la coarctation, [130-154-156-

157-158].

Krogmann et coll[158], ont évalué par angiographie bidimensionnelle les
fonctions systoliques et diastoliques chez des patients normotendus
opérés 3 a 12 ans auparavant.

Les indices de la fonction systolique du ventricule gauche étaient
normaux chez tous. Cependant, les patients démontraient une masse
ventriculaire gauche et une pression télédiastolique du ventricule gauche
significativement plus élevées que les témoins.

Le nombre d'études portant sur les mécanismes sous-jacents a cette
hypertrophie ventriculaire gauche est limité et ces mécanismes restent a
élucider.

La présence d'une augmentation de la masse ventriculaire gauche apres
correction chirurgicale et en absence de tout gradient pressif résiduel
significatif mesuré au repos a été expliquée par une ¢€lévation de la
pression artérielle en réponse a l'exercice [152-155].

Cette élévation de-la pression artérielle serait causée soit par un gradient
résiduel au site de la coarctation qui ne se manifeste qu'a 1'exercice, soit
par une augmentation de la résistance vasculaire.

Kristin et al,[159] en 2013, ont évalué la relation entre la rigidité aortique
et la fonction diastolique du ventricule gauche, chez les enfants opérés

pour coarctation a leur jeune age.
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IIs ont remarqué que malgré une bonne réparation a un trés jeune age,
I’élasticité aortique et la fonction diastolique du ventricule gauche sont

significativement diminuées par rapport aux cas témoins sains.

4.2.2.5 Modification de la réactivité artérielle

Une modification de la réactivité artérielle a aussi été évoquée pour
expliquer 1'hypertension artérielle associée a la coarctation de 1'aorte.
L’étude de Guérien et col [160], a montré l’existence dun défaut de
compliance des gros troncs artériels et une pression artérielle systolique
plus élevée chez les patients non hypertendus opérés avec succeés dune
coarctation de l’aorte.

Gardiner et al [140], en 1993, ont mis en évidence de facon
expérimentale ce trouble de la réactivité artérielle chez des enfants opérés
d’une coarctation.

Une anomalie propre de la paroi artérielle a été observée grace au
doppler artériel humeéral droit. Ils ont retrouvé une diminution
significative de la distensibilité artérielle chez 25 patients, agés en
moyenne de 19 ans (extrémes :14-27 ans),opérés a l’age moyen de 62
mois par rapport a un groupe de 50 témoins normaux. La réponse
doppler a Thyperhémie induite pharmacologiquement est inversement
corrélée au chiffre de la Pression artérielle systolique chez ces patients.
Ces résultats apparaissent indépendants de l'’age de la chirurgie
(contrairement a ’'HTA), et pourraient témoigner d'une anomalie primitive
de la compliance de la paroi artérielle elle-méme.

Des études histologiques ont démontré que la diminution de 1’élasticité
au niveau de l'arche aortique, a proximité de la zone de coarctation, était
due a une proportion plus importante de la matrice extracellulaire
(collagéne) au détriment du muscle lisse, par rapport a la paroi aortique
distale [37-161].

La rigidité du tissu au niveau du site chirurgical entraine une

diminution de la compliance de l'aorte, augmentant la post-charge du
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ventricule gauche. L’augmentation de la pression auriculaire favorise la
production du facteur natiurétique atrial surtout a l'effort [143].

Ross et al [143], estiment que les modifications structurelles des
vaisseaux commencent trés tot aprés la naissance entrainant une
modification du fonctionnement des barorécepteurs localisés dans ces
vaisseaux responsables a leffort dune majoration de Ilactivité
sympathique et rénine plasmatique.

David R Bell [162]évoque enfin la possibilité que la surcharge de pression
diminue la capacité de I'endothélium a produire des facteurs relaxants, et
inhibe les mécanismes dilatateurs basés sur le GMP cyclique.

Ce défaut de compliance artérielle pourrait expliquer la plus forte
prévalence de ’hypertension artérielle dans cette population. Cette HTA

se recherche au repos, mais surtout a l'effort [138-163].

4.2.2.6 La déformation géomeétrique de 1’arche aortique

Un début de remodelage vasculaire dans les artéres des membres
supérieurs a été détecté chez les enfants et les jeunes adultes, méme
apres une chirurgie réussie [164].

Le remodelage vasculaire comprend la vasoréactivité, ’épaisseur intima-
médias des artéres pré-coarctation et la déformation géométrique de
I’arche aortique [165].

Cette déformation géomeétrique de l'arche aortique a probablement une
pertinence clinique dans la surveillance des patients opérés comme 1’a
montré un certain nombre d’études.

Dans notre étude l'imagerie par résonance magnétique pour examiner
I'aspect morphologique de 'arche aortique n’a pas été demandée chez les
patients hypertendus.

Un travail récent de 1’é€quipe parisienne de 1’hopital (Necker Enfants
Malades) a démontré que la déformation de la crosse aortique avec une
géométrie « Gothique » particuliere est un facteur de risque

cardiovasculaire indépendant de survenue de 1'hypertension a la fois au
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repos [166] et induite par l'exercice [93] chez les sujets ayant subi une
chirurgie réussie de coarctation.

Parallelement, ces données ont été explorées dans un grand nombre de
travaux internationaux : ’étude italienne réalisée par l'’équipe de Génes
en 2007 a mis en évidence une corrélation entre la géométrie de la crosse
aortique et l'hypertension induite par l'exercice chez les patients opérés
avec succes [167].

En revanche l'é¢tude anglaise menée par les départements de cardiologie
de Norfolk et Norwich n’a pas mis en avant de relation entre la géomeétrie
« gothique » de l'arche aortique et ’hypertension artérielle de repos et
induite par l'exercice [168].

Enfin, I’équipe parisienne a complété ces réflexions en constatant, en
2008, que les jeunes adultes survivants de réparation de coarctation
aortique qui ont une arche aortique d’allure gothique ont une plus grande
rigidité aortique par rapport a ceux dont la crosse aortique a un aspect
lisse et arrondie plus ou moins normale et que ces anomalies de la

dynamique des fluides aortique centrale et de la biomécanique

prédisposent ce groupe de patients a I'hypertension.

Figure 74 : Géométries de I’arche aortique aprés une chirurgie de coarctation. De
gauche a droite : arche gothique avec une hypoplasie de I’aorte horizontale entre
la carotide et 1’artére sous-claviére gauche, arche en créneau avec une dilatation
de ’aorte ascendante, arche romane avec une crosse harmonieusement arrondie
[169].
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Dans tous les cas, méme en cas de tension artérielle acceptable au repos,
une épreuve d'effort doit étre réalisée afin de démasquer une réponse
exagérée méme en l'absence de gradient résiduel ce qui surviendrait chez

un tiers des patients adultes.

4.2.3 Hypertension artérielle a ’effort

Nous avons retrouvé un profil d’hypertension induit par l'exercice a l’age
de 23 ans, chez 9 patients normotendus au repos.

Trois études récentes ont suggéré que la capacité d'exercice est réduite
chez les patients adultes avec coarctation mais n'ont pas abordé les
raisons de cette atteinte [170-171].

Hager et son équipe ont montré que la plupart des patients apreés
réparation de coarctation aortique ont un rendement réduit a l’effort,
mais cette diminution de la capacité fonctionnelle a l'effort n'est pas liée
aux reésultats chirurgicaux, mais aux risques d'athérosclérose précoce
[172].

Ces derniéres années, ’épreuve d’effort a également été envisagée sous
un autre angle : comme moyen de dépistage de ’hypertension artérielle
systémique de repos de survenue tardive Le travail de ’équipe japonaise
de Wakayama réalisé en 2002 a montré qu’'une augmentation exagérée de
la pression sanguine systolique au cours de leffort était un facteur de

risque de survenue d’hypertension artérielle tardive [173].

4.3 la Recoarctation

Dans notre série. 23 patients soit (16.9 %) ont présenté une
recoarctation précoce aprés la chirurgie (avant le 30¢m¢ jour
postopératoire), l’évolution se faisant vers la resténose secondaire

confirmée dans 16 cas ; chez 7 patients I’évolution ultérieure s’est faite
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vers la régression spontanée de la sténose en quelques mois ; ce
phénomeéne semblerait li€é a une réaction inflammatoire exagérée au
niveau de la zone d’anastomose[107].

Au total, 28 patients (20.6 %) ont développé une resténose ultérieure.
Dans notre étude La recoarctation survient dans un délai de 12 a 60
mois apres la chirurgie aortique en moyenne 37 mois.

Les études ont rapporté que l'incidence de développer une recoarctation
est de 2.2 a 28.5 % selon l'age des enfants et les critéres retenus [107-
174-175].

Elle peut étre favorisée par différents facteurs. Une résection insuffisante
du tissu ductal peut conduire a la réapparition d'une coarctation sous
forme d'un rebord intra-aortique (shelf) dans les résections anastomoses
[176].

Nous avons trouvé une relation significative entre la technique de
résection anastomose de Crafoord utilisée chez la plupart de nos patients
(80%) et les autres techniques concernant le développement d’une
resténose.

17.59% de resténose avec la technique de Crafoord, et 37.5% avec les
autres techniques.

Et ceci a été observé aussi bien dans 1’¢tude de Presbitero[113] qui a
rapporté l'incidence de 21.8% pour l'intervention de Crafoord comparée a
35 % avec les autres procédés.

Clarkson [117] rapporte un taux similaire de 17.5 % de recoarctation,
opéré par la technique de Crafoord.

La technique d’aortoplastie de Waldhausen, qui ne réséque pas le tissu
ductal a été en grande partie délaissée pour cette raison [177], et
remplacée par la technique d’Alvarez.

D’ailleurs nous relevons un taux de 28.57 % de resténose chez 7 de nos
patients qui ont été opérés avec la technique de Waldhausen, par contre
aucune recoarctation n’a été trouvée avec la technique d’aortoplastie
d’Alvarez, utilisée chez 6 autres patients.

La recoarctation peut également étre lieée au développement d'une

sténose anastomotique [178].
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L’utilisation d'un surjet circulaire n’est cependant pas incriminé,
puisque lexpérience chirurgicale de la réparation anatomique de la
transposition des gros vaisseaux a montré la capacité normale de
croissance de ces anastomoses [54].

Dans notre série nous n’avons pas trouvé de relation statistiquement
significative entre l'utilisation de surjet circulaire et les points séparés
antérieurs. Nous pensons que cette sténose anastomotique est favorisée
par la persistance d’'un gradient résiduel postopératoire.

L’hypoplasie de l'aorte horizontale est un facteur de ce gradient résiduel
si elle persiste aprés l'intervention. Elle est un facteur de risque reconnu
[179], méme si cela n’apparait pas directement dans notre étude. Par
contre on a trouvé une relation significative avec I’hypoplasie de l'isthme
aortique p = 0.026.

La réparation optimale de I'’hypoplasie aortique apparait donc
particulierement importante afin d’éviter tout gradient résiduel.

Uchytil B et al [111], ont rapporté dans leur série que la mise en place du
fil non résorbable sur l'anastomose est un facteur ralentissant la
croissance de 'anastomose.

L’expérience de 1’équipe suisse de Lausanne a montré sur leur suivi de
30 ans que 9/10 des enfants ayant besoin d'une réopération en raison du
développement de recoarctation avaient subi une intervention
chirurgicale ancienne dans les 10 premiéres années de leur expérience ;
au cours des 20 derniéres anneées, il n’y avait eu qu'un seul cas de
recoarctation exigeant un traitement. Ils expliquaient cela, d'une part,
par le manque de précision et de perfection de la technique de résection
et anastomose terminoterminale élargie a la crosse aortique durant les
années 1970 par rapport aux années 1980 et apreés, et d’autre part par
I'utilisation de matériel de suture de moins bonne qualité que les
matériaux actuels [134].

[Is annoncaient donc une incidence de 9,9 % de recoarctation.
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4.4 Type de chirurgie

Dans notre série différents procédés ont été employés, 8% de notre
population a bénéficié de certaines techniques trés peu rapportées dans
la littérature et sont considérées comme anecdotiques et pratiquement
abandonnées (l'interposition d'un conduit prothétique, intervention de
Clagett et plastie aortique

( pyloroplastie) d’ailleurs de trés mauvais résultats ont été observés avec
ces techniques.

La technique d’interposition de tube a été utilisée 4 fois sur notre
population comportant une coarctation longue, avec 50 % de resténose.
La technique de Blalock Clagett trés peu rapportée qui consiste aprés la
résection de la sténose aortique a faire une anastomose entre l’artére
sous Claviére lorsqu’elle est bien développée et le bout distale de 'aorte
en terminoterminale. Eté réalisée chez 5 malades avec un taux de
recoarctation de 60 %

Par contre la technique de la plastie aortique sans patch (pyloroplastie) a
été réalisée chez 2 patients, avec 100 % de resténose.

La résection anastomose terminoterminale de Crafoord a été réalisée chez
la plupart de nos patients, 80 % des cas, avec un taux de resténose de
17.92 %

La recherche de la meilleure stratégie thérapeutique se poursuit depuis la
premiére réparation chirurgicale réalisée par Crafoord en 1944[56].

Les différentes techniques opératoires développées depuis nécessitent le
plus souvent un clampage de l'aorte au-dessus et en dessous du segment
coarcté avec bas débit secondaire au niveau des membres inférieurs le
plus souvent sans conséquence en raison de la courte durée de
l'intervention.

Au niveau cérébral, il a été démontré par Doppler transcranien qu'il
existe au cours du geste des variations importantes de vélocité du flux
sanguin au niveau de l'artére cérébrale moyenne ainsi qu'une

redistribution du flux au moment du déclampage avec pour conséquence
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une diminution per procédure du flux cérébral chez les enfants de moins
de 6 mois [57].

La durée exacte de ce phénomeéne n'est pas précisée mais on sait
cependant que plus de 90% des enfants avaient récupéré un flux sanguin
cérébral normal au moment de la fermeture chirurgicale.

Actuellement, les trois approches les plus fréquentes sont : [180]

1) l'intervention de Crafoord avec résection de la zone coarctée et
anastomose terminoterminale pouvant étre complétée par une plastie
extensive de l'aorte horizontale (Crafoord modifié).

2) laortoplastie de Waldhausen et d’Alvarez ou volet sous clavier ou
l'artére sous Claviére gauche est sectionnée et basculée vers le bas pour
élargir l'isthme aortique.

3) l'aortoplastie par patch prothétique.

Ces trois techniques s'accompagnent d'une faible morbimortalité avec un
faible risque de recoarctation. Actuellement ce risque serait encore
inférieur de part une meilleure exérése chirurgicale du tissu ductal.
L'autre élément mis en valeur par cette étude est un risque de
recoarctation significativement abaissé en cas de correction selon la
technique de Crafoord par rapport aux autres techniques (p = 0,031).

La technique du flap sous-clavier est réalisée par un élargissement de la
coarctation avec l'utilisation de l'artére sous-claviere gauche Cette
méthode est particuliéerement indiquée en cas de coarctation située en
aval de l'origine de l'artére sous-claviere gauche avec hypoplasie de
l'isthme. Utilisée chez 7 de nos patients.

Le principal avantage de la technique du flap sous-clavier est l'utilisation
dun matériau vivant, l'artére sous-claviére, possédant un certain
potentiel de croissance coarctation, mais elle laisse du tissu ductal avec
le risque de sténose, 28% dans notre série.

Par ailleurs, la ligature de l'artére sous-claviéere améne une circulation

artérielle au bras gauche insuffisante pour permettre la croissance
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normale du bras [62-63] malgré le développement d'une circulation
collatérale assurant 1'état fonctionnel du membre [64].

Encore aujourd'hui, les complications liées a la pose d'un patch
(formation anévrismale) [181] ou a lintervention de Waldhausen
(ischémie du membre supérieur gauche avec altération de son potentiel
de croissance) font de la technique de Crafoord modifiée celle qui reste
préférée par la plupart des équipes [134] ; a condition d’'une mobilisation
suffisante de l'aorte horizontale et de l'aorte thoracique et d'une large
résection du tissu ductal. L’incision a la face inférieure de l'aorte peut en
effet étre étendue jusque sous le pied de l’artére carotide gauche,
permettant ainsi une large anastomose [174-179].

Cela oblige donc a laisser le tronc artériel brachio-céphalique assurer
seul la perfusion cérébrale. Aucune lésion n’est cependant a déplorer si le
clampage est inférieur a 40 minutes et si la pression de perfusion est
suffisante [179].

Le risque principal reste celui d'une paraplégie postopératoire secondaire
a la dissection des vaisseaux collatéraux et survenant chez 0,3 % des
patients ; O % dans notre étude.

L'influence des approches chirurgicales a été comparée par l'équipe
italienne de Cagliari en 2009, leur travail a montré que les meilleurs
résultats en termes de distensibilité artérielle conservée sont obtenus
apres l'anastomose terminoterminale de Crafoord [122].

Il a été prouvé que Cette méme intervention est réalisable dans presque
tous les cas, avec l'avantage évident d'éviter des matiéres étrangeéres
autres que les sutures. Dans les descriptions de 1’équipe de Lausanne.
Chez le petit enfant, particulierement en présence d'hypoplasie de la
crosse aortique, leur protocole était de considérer comme premier choix,
la technique de résection et anastomose terminoterminale élargie a la
crosse aortique. La technique de patch d’aortoplastie, utilisée dans la
premiere période, a été complétement abandonnée en raison de
problémes associés a la présence d'un patch synthétique [134].

Nous sommes conscients que le choix d'une approche chirurgicale est

habituellement fait dans la salle opératoire sur la base des anomalies
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individuelles de l'enfant, sa faisabilité et ses éventuels risques, de la
forme de la crosse aortique ou toutes autres circonstances. Méme si une
décision de consensus est peu probable a atteindre, simplement en
raison de l'expérience chirurgicale individuelle et des résultats obtenus.
Nous suggérons que le type d’intervention, anastomose terminoterminale
de Crafoord devrait étre le premier choix possible pour préserver
I’élasticité naturelle aortique aussi longtemps que possible et réduire la

morbidité cardiovasculaire chez ces patients.

4.5 La mortalité

Dans notre série nous déplorons 2 décés précoces soit un taux de
mortalité de 1,5 %,

Un décede a jO postopératoire suite a une hémorragie sévere, le 2émé a
J11 suite a une décompensation cardiaque. Concernant la mortalité
tardive on a eu un seul décés soit 0.80% ; 6mois aprés la correction de
sa lésion associée. Ainsi le taux de mortalité globale est de 2 ,2 %.

La mortalité hospitaliére aprés correction chirurgicale est d'environ

3% pour une coarctation isolée et de 24 % pour l'ensemble des
coarctations opérées au cours de la premiére année de vie [114].

La mortalité postopératoire précoce, aprés correction chirurgicale d'une
coarctation isolée chez l'enfant et chez 1'adulte est de l'ordre de 1a 2 % [9-
123]. Il y a eu dans tous les centres, une amélioration réguliére au fil des
années des résultats cliniques a court et a long terme.

33 % de nos patients avaient une coarctation isolée, on retrouve un taux
de mortalité nul dans cette population. Qui témoigne de la sureté de la
chirurgie.

Pour la majorité des auteurs le taux de mortalité dépend essentiellement
des malformations cardiaques associées et de 1’age a lintervention[53-
107-179-182-183].

Dans la série de Di Filippo S[107] : Etude menée entre 1990 et 1997 sur
122 nouveau-nés ageés de 8.7 +/- 7.5 jours porteurs d'une coarctation

aortique, la mortalité précoce aprés réparation chirurgicale était de 2.5%

151



alors que la mortalité tardive était de 9.5%, plus élevée en cas de CIV
large ou d’hypoplasie de 'aorte horizontale. La survie globale était de 97.5
% a 1 mois et de 93.6 % a 8 ans, celle des formes isolées est de 100 % a 1
mois et de 98.2 % a 8 ans, celle des formes associées a une ou multiples
CIV était de 95.6 % a 1 mois et de 74.7 % a 8 ans.

Dans la série de Lacour GAYET F[53] : 66 patients ont subi une
réparation chirurgicale avec résection anastomose bout a bout, le taux de
mortalité précoce

(< 30 jours) était de 14 % (Soit 9 patients sur 66) dont 4 sont décédés a
un age moins d'un mois. 5 patients sont décédés ultérieurement suite
aux lésions cardiaques associées. Le taux de mortalité global était de 23
% (soit 15 patients sur 66), tout en sachant que la moyenne de suivi était
de 21 +/- 10 mois (allant de 6 a 66 mois). Le taux de survie a 5 ans était
de 72 % +/- 10 % tous groupes confondus, 87 % +/- 17 % pour les
simples Coarctations, 88 % +/-

12% pour Coarctation + CIV, 52 % +/- 18 % pour Coarctation complexe.
Conte S et al [179] : ont trouvé un taux de mortalité dans les groupes 1
(coarctation isolée) (2 %) et 2 (coarctation plus CIV) (2%) ont eété
significativement plus faible que dans le groupe 3 (coarctation avec
cardiopathies complexes) (17 %) (p<0,001). Il y a eu 29 déces, tous les
autres patients avaient des lésions cardiaques associées. Le taux global
de mortalité était de 16,9 %, dans le groupe 3 ce taux était
significativement plus élevé chez les patients opérés en deux temps

(47 %) que chez ceux opérés en un seul temps de réparation (23 %)

(p <0,05).
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cardiaques complexes associées [179].

Nos résultats sont peu représentatifs par rapport a certaines études.
Ceci peut étre expliqués par notre systéme de sélection des patients
inclus dans notre cohorte, coarctation isolée ou associée a des
cardiopathies simples non complexes ; Compte tenu de la période de
recul relativement courte de notre suivi, le nombre de perdu de vue

6% ;et notre moyenne d’Age a lintervention qui est plus élevée par

rapport a d’autres séries récentes.

4.6 Place du Traitement Endovasculaire

L'angioplastie avec dilatation au ballon des formes natives de coarctation
de l'aorte a été décrite pour la premiére fois en 1982 avec un succes
variable selon les séries de 88 a 100 % [184].

Cependant, le taux de recoarctation chez le nourrisson de moins de trois
mois varie de 50 a 71 % [185]. Les principaux facteurs de récidive sont la
taille de l'isthme inférieure aux deux tiers de l'aorte descendante, une
sténose serrée de moins de 3,5 mm avant et de moins de 6 mm aprés
dilatation et une hypoplasie étendue de la crosse aortique.

Les complications d'abord vasculaires ainsi qu'une fréquence accrue de

formation anévrismale secondaire font ainsi préférer la chirurgie ouverte
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avant l'age de 1 an dans la plupart des centres [186]. Chez l'enfant plus
grand, les deux techniques peuvent étre utilisées selon l'expérience des
équipes alors que chez l'adolescent et l'adulte, la dilatation au ballon
mais surtout l'implantation d'un stent sont le plus souvent préférées.

Ce dernier procédé sur et efficace a I'avantage de ne pas trop dilater la
zone rétrécie réduisant ainsi le risque de déchirure de la paroi aortique et
l'apparition d'une dissection ou d'un anévrisme secondaire [36].
L'efficacité est par ailleurs supérieure a 1'angioplastie au ballon avec une
réduction significative du gradient et un taux de recoarctation moindre.
L’angioplastie percutanée est maintenant la méthode de référence, en
premiére intention pour la recoarctation.

Dans notre série la dilatation était réalisée chez 9 de nos patients
porteurs d’'une recoarctation.

Elle se fait par voie fémorale, sous anesthésie générale, en utilisant un
ballon de diameétre égal a 'aorte sus-stricturale. Le taux de succeés initial
est important a 90 %, celui des réinterventions (le plus souvent par une
procédure d’angioplastie) est de 25 %, enfin le risque de resténose est
seulement de 15 % [188]. Les risques sont essentiellement locaux avec
abolition de pouls fémoraux (accessible a une procédure de fibrinolyse).
Le risque de dissection ou d’anévrisme de l’aorte est rare mais nécessite
un suivi rapproché au début et au long cours avec une surveillance
échocardiographique, voire par imagerie par résonance magnétique dont
la faisabilité et la qualité augmentent avec l’age [188].

Cette dilatation percutanée est un procédé sur, surtout pour les
indications de recoarctations courtes, loin des vaisseaux du cou. Le délai
minimum apreés une intervention chirurgicale doit étre de deux mois car
cette aortoplastie fragilise la paroi aortique qui doit cicatriser.

La chirurgie trouve ses meilleures indications également dans les
recoarctations courtes et serrées mais elle est réservée aux lésions
complexes, en particulier celles comportant une hypoplasie de la crosse
aortique qui sera réparée sous CEC, hypothermie et arrét circulatoire. Les
deux techniques chirurgicales et cathétérisme interventionnel se

complétent puisque 1’échec d'une angioplastie conduit a opérer et qu'un
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gradient résiduel postopératoire peut bénéficier d'une angioplastie

secondaire.

4.7 Difficultés et limites de 1’étude

Comme toute étude rétrospective, les difficultés majeures que nous avons
rencontrées étaient liées a I'exploration des dossiers ; En plus du fait que
dans certains dossiers nous avons observé certaines données
manquantes, notamment le recul et le suivi des malades en consultation.
Notre réflexion porte malheureusement sur notre population de 136
patients. Nous avons fait le choix, au début de ce travail, d’exclure toutes
les formes complexes de cardiopathies congénitales comportant une
coarctation de laorte, tous les patients présentant une autre
malformation non cardiaque ou inclus dans un syndrome complexe qui
pouvait influencer leur suivi aprés réparation chirurgicale. De plus ce
travail se penche sur un recul maximum de 15 ans ne permettant pas
d’analyser avec objectivité la survenue de certaines complications comme
I’hypertension artérielle tardive ou la maladie coronaire prématurée, par

exemple.
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CONCLUSION

La coarctation de l'aorte est considérée comme une cardiopathie de
diagnostic facile car 'examen clinique est tout a fait caractéristique.la
détection et le traitement doivent étre précoces car un diagnostic différé
peut étre fatal dans la forme sévére et est associé au développement
précoce de pathologies cardiovasculaires a l’age adulte dans la forme
classique.

Nous réaffirmons la nécessité de palper les pouls fémoraux et de
mesurer adéquatement la pression artérielle chez tous les nouveaux nés,
et tous les nourrissons de facon a améliorer le diagnostic précoce de la
coarctation. Dans notre étude 97 % des patients avaient des pouls
fémoraux absents ou faibles, et 86 % avaient une hypertension artérielle
en préopératoire.

La chirurgie est l'option thérapeutique de référence des coarctations
natives de 'enfant.la forme a révélation précoce néonatale de pronostic
vital et fonctionnel plus sévére, s’oppose a la forme paucisymptomatique
du nourrisson et de ’enfant qui correspond a notre population.

Nous pensons que l’age électif de la chirurgie de la coarctation isthmique
du nourrisson est aux alentour d’un an. A cet age les tissus sont toujours
souples pour faire une bonne réparation (Crafoord modifié) sans tension
sur les sutures, aussi il y a moins d’HTA tardive, ce qui correspond a
notre étude puisque nos meilleurs résultats sont obtenus chez les enfants
de moins de 2 ans ; nos chiffres ne difféerent pas des données de la

littérature.

La technique de référence est l'intervention de Crafoord lorsque la sténose
et courte, utilisée chez presque 80 % de nos malades avec un taux de
recoarctation 17.5 % par rapport aux autres techniques.

La technique de Crafoord modifié est utilisée lorsqu’il y a une hypoplasie
de la crosse aortique associée qui comporte une anastomose directe

aorto-aortique qui est réalisée dans la concavité de 'arche.
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Devant une coarctation longue ou une hypoplasie tubulaire de l'isthme
aortique la technique d’Alvarez qui associe l'aortoplastie flap sous
Claviere et anastomose terminoterminale est indiquée, 0% de resténose
dans notre série.

En utilisant du fil résorbable (fil a résorption lente) pour la confection de
I’'anastomose cela permet d’éviter la recoarctation tardive (effet bourse) et
de facilité 'angioplastie en cas de resténose.

La coarctation aortique aprés réparation chirurgicale reste associée a un
nombre non négligeable de comorbidités.

Le suivi longitudinal a long terme a montré que la recoarctation était
frequente, de 10 a 40 % selon les études, 20.6 % dans notre étude. Cette
variabilité est due a la définition de la recoarctation, la durée du suivi,
l'age a la chirurgie, le type de chirurgie et l’existence ou non dune
hypoplasie aortique étendue associée.

Cette recoarctation est due a une réaction inflammatoire et sténosante au
site de la suture de 'anastomose aortique et/ou a la persistance du tissu
ductal dans la paroi de cette aorte et/ou a l'absence de croissance au
niveau de la section aortique.

L’utilisation de certaines techniques chirurgicales et enfin l’existence
d’'une hypoplasie aortique étendue sont les principaux facteurs de risque
de recoarctation dans notre étude.

Cette resténose est responsable d'une hypertension artérielle chez 50 %
de nos patients, soit d’effort uniquement, qui est associée a un haut
risque de mortalité cardiovasculaire a long terme, c’est pourquoi une fois
le diagnostic fait, le traitement des resténoses doit étre anatomique.
Celui-ci a été bouleversé par le développement du cathétérisme
interventionnel et de la dilatation par ballonnet.

L’angioplastie percutanée est maintenant la méthode de référence, en
premiére intention pour la recoarctation qui reste faible dans notre pays
et qu’il faut développer, seulement 9 patients des 28 resténoses ont
bénéficié d’'une dilatation percutanée dans un délai moyen de 4 ans.

La chirurgie trouve ses meilleures indications également dans les

recoarctations courtes et serrées mais elle est réservée aux lésions
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complexes, en particulier celles comportant une hypoplasie de la crosse
aortique qui seront réparées sous CEC, hypothermie et arrét circulatoire.
Les deux techniques chirurgicales et cathétérisme interventionnel se
complétent puisque 1’échec d'une angioplastie conduit a opérer et qu'un
gradient résiduel postopératoire peut bénéficier dune angioplastie
secondaire.

L’autre probléme majeur dune coarctation opérée dans l'enfance est
I'incidence de I’hypertension artérielle tardive qui peut survenir, méme en
dehors d’une recoarctation anatomique détectée. La prévalence de 'HTA,
dans notre série est 10.5 % sur 15 ans de suivi, ce chiffre a tendance
d’augmenter selon I’évolution.

Les causes de cette hypertension sont multifactorielles avec
probablement une anomalie vasculaire généralisée dont 1’évolution a long
terme est déterminée par les adaptations circulatoires et ’homéostasie de
la pression artérielle résiduelle. Parmi les causes probables on retient
I’épaississement de la paroi artérielle en amont de 'ancien obstacle, des
anomalies de la réactivité artérielle, un retour trop rapide de l'onde de
réflexion de 'anastomose aortique aux valves aortiques et enfin la perte
de courbure réguliére de la crosse et l'existence d'un gradient résiduel
trans-isthmique. En dehors des recoarctations vues précédemment, cette
hypertension doit étre traitée treés sérieusement avec pour but de
normaliser la pression artérielle, prévenir les risques cérébrovasculaires.
Enfin méme si le pronostic a long terme des coarctations de 1’aorte reste
bon, les enfants opérés avec succés d’'une coarctation de l'aorte
deviendront des adultes avec une haute prévalence d’hypertension
artérielle et un haut risque de mortalité cardiovasculaire prématurée.

IIs nécessitent une surveillance étroite, clinique et échocardiographique,
une épreuve d’effort tous les 2 ans, une IRM ou une angiographie au
moindre doute de recoarctation; afin de dépister précocement Ila

survenue de ses complications.
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FICHE TECHNIQUE N°1

COARCTATION DE L'ISTHME AORTIQUE

CHEZ L'ENFANT
N° DOSSIER :......ccocuerunuee
1] 1 o Prénom ........ccccvvcerrunnns
Age......ceeeune SeXE ! covrrrrrnnirninennenneenees
Poids ............ Taille :....covvvvevrrinnnenne
Adresse :.....ovvviiiiisninnsninssninssnesssnesssnesssasesssasssssasesssans
Téléphone........coveeeeeeecnneee
Médecin Traitant :........ccceiiiiininininnsnnineennss s
Adresse :......coivveeiiineniinnnniisnniisnnnssnssnssssnnssssasesnns
TEIEPhOoNE ...t e ce e e
Service d’OrigiNe i.....eeeeeecirvcenereeererirnereneeescsesereeeeesssnnneanes
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DONNEE PREOPERATOITE

ANTECEDENTS :

Antécédents de chirurgie cardio- vasculaire.......cccceeeeerveveennennee.
Décomposition cardiaqUe.........cceeveeeeerieecee e e v
Endocardite infectieuse.......cevvieieieceiecceeee e
Pathologie extracardiaquUe.........cccceeeveeieeneeeiieece e

Age et circonstance de dECOUVEIE .......ocvueeeeeeieeceieee e

CLINIQUE :

- Tension Artériel : Membres supérieurs .......cceeeuveneeee. mmHg
Membres inférieurs .........ccceeveeeueennee. mmHg
Gradient .....ccccoeee cveveniniien e, mmHg
- HTA: sévere modérée labile
- Pouls fémoraux : présent absent faible
-Circulation collatérale (scapulaire et épigastrique) oui non
- Souffle systolique para vertébral gauche oui non
- Claudication intermittente non douloureuse oui non

(fatigabilité des membres inférieurs)

ECG
- Rythme....reeee, HVG ..o
AULICS. o e
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TELETHORAX :

Gradient a travers |a sténose .......cccceeevevvveecreeneene.
Valve Aortique : Sigmoides .....cccvvveeveevieeneenn.
Diametre de l'aorte ascendante ........cceeveeveenneee.
Diametre de 'anneau .......cccceeveveeeeecveecneeennenne,
Valve Mitrale : Valves ... e,
Diameéetre de 'anneau .......ccceevvveecceeeveeceveennen.

ANOMALIES ASSOCIES ..ot eeee e eeeeer e e e eeeaeeens
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DONNEES OPERATOIRES

Pressions préopératoires :

Pressions Systolique

Diastolique

Moyen

Aorte sus striction

Aorte sous striction

Gradients

Gestes :

Type anatomMIQUE e e e e

TeChNIQUE : vt

Héparine oui O non O

GESTES ASSOCIEOS : cevueereererrrenneeesseseereesssessssssessssesssssssssesssssssssssssses

Complications : ....ceeeeeieiiecceetrcrerre e crnaee e e eessssnsesensasesssnnas

Pressions per opératoires :

......................

--------------------------------------------------------

Pressions Systolique

Diastolique

Moyen

Aorte sus striction

Aorte sous striction

Gradients

Pouls Fémoraux : présent O
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absent O

faible o




DONNEES POSTOPERATOIRES

EN REANIMATION/

Traitement antihypertenseur .........cccceevceeeevvneerenens Durée........
Saignement par le drain...........cccueeueee..

Reprise poStOPEratoire : .......cccccerverecrerscreeseesesnresseesssanessnneas
DEcCeS : OUi O NON O  CAUSES....cerveerereeresnnessnsssnnnanns |
Complications Nneurologique : .........cocceeeccerceereeeseceessceesenneesnenes
Infection : TYPe.. e ereecenee e Germe................
Douleurs abdominales ouic non O

Pouls Fémoraux: présento absent o faibleo

AULTES ..cueiiiiiiiicitiieietis it s s s s e e sse e sas e sane

EN SALLE D’HOSPITALISATION

DUrEE 0@ SEJOUF ....ceeeceeeecreneeieneiesseeeescsennessaseseessnsesssssnsesensasses
Gradient de pression

Echodoppler cardiaque :

(DF- ) { - R
Gradient de pression a travers I'anastomose..........cccccceerveerecrrccnens
Epaisseur SlV................. PPVG.........ccccueuunne
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