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AA=CA=Crosse Aorte
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AT=Atrésie Tricuspide

AVC=Accident Vasculaire Cérébral
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BDC = Bruit du Cceur

BMP=Battement Par Minutes

CAV = Canal Atrio Ventriculaire

CC = Cardiopathie Congénitale

CCC = Cardiopathie Congénitale Cyanogéne
CIV = Communication Inter ventriculaire
CIA = Communication inter auriculaire
DP=débit pulmonaire

DS=débit systémique

ECG = Electrocardiogramme
ETT=Echographie TransThoracique
FA=Fibrillation Auriculaire
FC=Fréquence Cardiaque

FO=Foramen Ovale

FOP=Foramen Ovale Perméable
GT=Gore-Tex

HAG = Hypertrophie Auriculaire Gauche
HTA = Hypertension Artérielle

HTAP = Hypertension Artérielle Pulmonaire
HVD = Hypertrophie Ventriculaire Droite
HVG = Hypertrophie Ventricule Gauche
IC=Insuffisance Cardiaque

ICT=Indice Cardio Thoracique
LPA=APG=Artere Pulmonaire Gauche
LV=VG=Ventricule Gauche
MPA=TAP=Tronc Artere Pulmonaire
NYHA=New York Heart Association

PC = Périmetre Cranien

PCA = Persistance du Canal Artériel
RPA=APD=Artere Pulmonaire Droit
RV=VD=Ventricule Droit
RVP=Résistance Vasculaire Pulmonaire
RVS=Résistance Vasculaire Systémique
SaPO2=Saturation Périphérique en Oxygene
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Sat=Saturation

SNC=Systeme Nerveux Centrale
TAC=Tronc Artériel Commun
TF = Tétralogie de Fallot
TGV=Transposition Gros Vaisseaux
VCI=Veine Cave Inférieure
VCS=Veine Cave Supérieure
VM=Valve Mitrale

VVP=Veine Pulmonaire
VT=Valve Tricuspide
VU=Ventricule Unique
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Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogénes au Mali avant I’avénement de la
C.E.C dans le service de chirurgie « B » CHU Point-G

INTRODUCTION

Les cardiopathies congénitales sont des affections relativement fréquentes avec un taux
approximatif de 7-8 sur 1000 naissances 2. Elles peuvent étre classées en cardiopathies

cyanogenes et en cardiopathies non cyanogénes.

Les cardiopathies cyanogenes correspondent & des malformations qui favorisent le passage de
sang désoxygéne vers la circulation systémique. Autrement dit, elles correspondent a un shunt

droite-gauche &,

Les cardiopathies avec shunt droite- gauche représentent 20% de I’ensemble des cardiopathies
congénitales avec une prévalence de tétralogie de Fallot & 7,5% . Dans 80 - 90% des cas, il

est impossible de mettre en évidence une étiologie précise 2.

La cyanose est la coloration bleue des téguments et des muqueuses traduisant une hypoxémie
artérielle ou une stase vasculaire périphérique. Elle témoigne d’un taux d’hémoglobine réduit

inférieur & 59 pour 100ml de sang !

Grace aux progres realises dans le domaine de la cardiologie pédiatrique, les cardiopathies
congénitales sont diagnostiquées de plus en plus tot. Dans les pays développés certaines
formes sont méme diagnostiquées en prénatal [, et 40 & 50% pendant les premiéres semaines

de vie ™,

Le service de chirurgie B du CHU du Point G a une culture de chirurgie cardiaque depuis
1978, mais I’absence de Circulation Extracorporelle (C.E.C) n’autorisait que des interventions
chirurgicales a cceur fermé. Mais en 2008 un projet de développement des activités de
chirurgie cardiaque entre le CHU du Point G et le CHU d’Angers a redynamiser cette

chirurgie par la formation de personnel le don d’équipements médicaux.

Au Mali, il existe peu d’études sur la prise en charge chirurgicale des cardiopathies

congenitales. Ainsi pour combler ce vide nous avons initié ce travail avec comme objectifs.
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Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogénes au Mali avant I’avénement de la
C.E.C dans le service de chirurgie « B » CHU Point-G

1.0OBJECTIFS

1.1 Objectif général
Etudier les cardiopathies congénitales cyanogénes

1.2 Objectifs spécifiques
< Décrire les aspects épidémiologiques, cliniques et paracliniques des cardiopathies

cyanogenes
<~ Déterminer le profil évolutif de ces cardiopathies
<~ Décrire les techniques chirurgicales réalisées

< Analyser les suites opératoires
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2. GENERALITES

Les cardiopathies congénitales cyanogénes correspondent a des malformations qui favorisent
le passage de sang désoxygéné vers la circulation systémique. Autrement dit, elles

correspondent & un shunt droite-gauche.

La cyanose d'origine cardiaque obéit a 3 mécanismes :
- Communication entre les deux circulations avec obstacle sur la voie droite.
Exemple : communication inter ventriculaire avec sténose pulmonaire

(tétralogie de Fallot).
- Mélange obligatoire du sang : Ventricule unique ; tronc artériel commun

- Anomalie de connexion : Transposition des gros vaisseaux

2.1 La cyanose
La cyanose correspond a une coloration bleuatre des téguments ou des muqueuses. Elle
apparait lorsque la concentration d’hémoglobine désoxygénée est plus grande que 50
grammes par litre de sang. Elle est donc fonction de :

» la saturation en oxygéne : une saturation basse favorisant une cyanose plus marquée

> et de la concentration en hémoglobine : une concentration haute permettant de voir

plus facilement la coloration bleutée.

Il est donc difficile, voire impossible, de se fier a la sévérité de la cyanose chez nos petits

patients anémiques.
Il est trés important de savoir distinguer la cyanose périphérique de la cyanose centrale.
Regle générale, on peut se dire « Périphérique : pas de panique ! » et « Central : ¢ca va mal ! ».

Cliniquement, on distingue ces deux entités par I’emplacement des téguments colorés.

2.1.1 Cyanose péripheérique
La cyanose périphérique est I’atteinte des extremités : les doigts et les orteils. Elle correspond
a une désaturation veineuse. Autrement dit, le sang sort bien oxygéné du cceur et prend une
coloration bleutée en périphérie. Une stase sanguine au niveau des lits capillaires favorise
I’extraction d’oxygene par les organes et les tissus. Ceci se produit principalement lorsque :
e |e débit cardiaque est ralenti,

e ouqu’il y a vasoconstriction périphérique.
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On peut observer un débit cardiaque ralenti lors d’une insuffisance cardiaque ou d’un choc
cardiogénique. Les causes peuvent donc étre multiples et ne seront pas traitées ici. La
vasoconstriction périphérique peut quant a elle se présenter lors d’un contact au froid. Cette
condition, nommée acrocyanose, est la plus commune et bénigne des causes de cyanose

périphérique.

2.1.2 Cyanose centrale
Atteintes des muqueuses. Elle correspond a une désaturation artérielle. Autrement dit, le sang
sortant du cceur gauche est déja mal oxygéné, avant méme d’avoir pu étre utilisé en
périphérie. Le diagnostic différentiel de la cyanose centrale se fait avec :
e [’hypoventilation pulmonaire,
e la dépression du systeme nerveux central(SNC),

e et bien s(r les cardiopathies cyanogénes.
Les cardiopathies cyanogenes se présentent habituellement avec une tachypnée.

On pourra donc les différencier d’une atteinte pulmonaire par I’absence de symptomes de

détresse respiratoire, tels que le tirage et I'utilisation des muscles accessoires.

Chez les patients souffrant de dépression du SNC, I’hypoxémie ne provoque pas de
compensation réflexe. La tachypnée sera donc absente, ce qui permettra de la différencier

d’une cardiopathie.

Au test d’hyperoxie, les patients souffrant d’atteinte centrale ou pulmonaire verront une

amélioration de leur cyanose, contrairement aux patients atteints de cardiopathies.

2.2 La polyglobulie
La polyglobulie est 1’augmentation anormale du nombre des globules rouges et de
I’hémoglobine.
La polyglobulie est fonction du degré de dé saturation artérielle, elle est compensatrice et
entraine :

» une augmentation de I'némoglobine ;

» une augmentation de I'nématocrite (d'ou une hyperviscosité sanguine) ;

» des anomalies de I'hémostase (hypercoagulabilité).

2.3 Les complications de I'hypoxie

Sont constituées par :
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» les crises d'anoxie : accentuation brutale de la cyanose, avec malaise, hypotonie, perte
de connaissance.
» les accidents neurologiques toujours a redouter :
e accidents thromboemboliques notamment cérébraux ;

e abces du cerveau (germes non filtrés au niveau du poumon).

2.4 Les principales cardiopathies cyanogeénes

Ce groupe de cardiopathie rassemble :
1) Latétralogie de Fallot, Les sténoses pulmonaires avec CIV
2) Les transpositions des gros vaisseaux
3) Tronc artériel commun
4) La maladie d’Ebstein
5) L’atrésie tricuspide.
6) Les ventricules uniques.

7) Les oreillettes uniques.

2.4.1 Tétralogie de Fallot

a) Prévalence
La prévalence a la naissance de cette maladie (nombre de cas chez les nouveau-nés) est
estimée a 1 naissance sur 4000 Bl Elle représente 10% de toutes les malformations
cardiaques ™ La tétralogie de Fallot est la cardiopathie congénitale cyanogéne la plus
fréquente 82,7% ° Elle peut se présenter seule ou en association avec un syndrome
génétique, tel que le syndrome de Di George dans 17% 7.

b) Anatomie pathologie
Elle est caractérisée par quatre anomalies (figure 2), c’est pourquoi on parle de tétralogie
(quatre = tétra en grec) :
1) un trou dans la cloison qui sépare normalement les deux ventricules du ceceur
(communication interventriculaireou CIV; pour un schéma de cceur normal, voir la

figure 1),

2) un déplacement de l’aorte qui se retrouve « a cheval » sur la communication

interventriculaire (dextroposition de 1’aorte),

3) un rétrécissement de la voie de sortie du ventricule droit vers I’artére pulmonaire

(sténose pulmonaire),
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4) et une augmentation anormale de 1’épaisseur du ventricule droit (hypertrophie

ventriculaire droite).

Haut
Gauche

Figure 1 : Ceeur feetal normal ®:(CIA physiologique qui se ferme & la naissance, absence de
CIVv)

SP
Haut
Gauche
Aorte en
cheval
Clv
rn.__
Figure 2 : Tétralogie de Fallot ['/(CIV, SP, Ao en cheval, HVD)
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¢) Physiopathologie

c.1) Les troubles hémodynamiques
Les trois caractéristiques physiopathologiques principales de la tétralogie de Fallot sont
représentées par : la surcharge de pression du ventricule droit, I'nypo perfusion pulmonaire et

le shunt droite-gauche entre les deux ventricules.

La surcharge de pression en amont de la sténose infundibulaire est responsable de

I'nypertrophie du ventricule droit.

L’hypo perfusion pulmonaire est la conséquence de la sténose pulmonaire. Leshunt droite-
gauche entre les deux ventricules représente I'élément déterminant dans la physiopathologie
de la tétralogie de Fallot. En effet en se déversant directement dans l'aorte, le sang du
ventricule droit court-circuite la circulation pulmonaire et donc ne s'oxygéne pas, ceci
aboutissant a un état d'hypoxie chronique qui est a l'origine de la cyanose et des signes
cliniques et biologiques d'accompagnement de la T4F.L’importance de ce shunt droite-gauche

est tributaire avant tout du degré de la sténose pulmonaire.

c.2) Les troubles hématologiques
Secondaires a un état d’hypoxie chronique, les troubles hématologiques liés ala T4F sont
principalement des anomalies de la numération de la formule sanguine et des facteurs de

coagulation.

La polyglobulie presque constante est d’autant plus intense que la cyanose et I’hypoxie sont
importantes et anciennes. De plus, elle est souvent entretenue par une carence martiale en
particulier chez le nourrisson chez qui 1’alimentation liquide pauvre en fer est mieux acceptée.
Cette polyglobulie s’accompagne progressivement d’une augmentation des taux sanguins

d’hémoglobine et d’hématocrite.

Quand I’hématocrite dépasse les 65% et que le taux d’hémoglobine est supérieur ou égal a

20g/dl, la viscosité sanguine est alors tres augmentée.

Cette hyperviscosité expose d’une part, a la survenue de thromboses notamment cérébrales

(complications dramatiques de la T4F « vieillie »), et d’autre part a une diminution du débit
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cardiaque donc de la perfusion tissulaire. Il s’installe alors le cercle vicieux suivant :

Hypoxie tissulaire

AN

Diminution du débit Polyglobulie

Cardiaque "\\ /

Hyperviscosité sanguine

L’organisme réagit a cette hypercoagulabilit¢ en diminuant les facteurs sériques de la
coagulation (V et VIII) et en réduisant le taux de plaquettes ou en altérant leur fonction. Si la
polyglobulie est importante et évolue depuis plusieurs années, les anomalies de coagulation
sont constantes. Il y a alors un «équilibre délicat » entre I’hyperviscosité sanguine qui favorise
les thromboses vasculaires et les anomalies de la coagulation qui favorisent les accidents

hémorragiques!®.

d) Cliniques
d.1) Signes fonctionnels 7
@ Chez le nouveau-né :

Dans sa forme classique, souvent, la tétralogie de Fallot ne s’accompagne d’aucun symptome
a la naissance. En effet, la sténose pulmonaire est relativement peu serrée, si bien que le shunt
droite-gauche ne s’installe pas. Lorsque baissent les résistances pulmonaires, cette sténose
modérée peut empécher 1’établissement d’un shunt gauche-droite par la communication inter-
ventriculaire, protégeant la circulation pulmonaire d’un grand débit. Ainsi, il n’y a ni cyanose

ni insuffisance cardiaque, et le diagnostic s’établit lors de 1’auscultation, qui révele un long

souffle systolique de haute fréquence.

Cet équilibre parfait n’existe pas toujours. Lorsque la sténose pulmonaire est peu serrée, elle
ne prévient pas 1’établissement d’un shunt gauche-droite a travers la communication inter-
ventriculaire non restrictive, permettant méme, parfois, 1’évolution vers I’insuffisance

cardiaque apres la chute des résistances pulmonaires.
Rarement, un traitement anti-congestif devient alors nécessaire.

A Tautre extréme, on observe des cas de tétralogie comportant une sténose pulmonaire
d’emblée tres sévere, voire atrétique. Malgré cela, la cyanose est peu importante jusqu’au

moment ou se ferme le canal artériel : on assiste alors a I’apparition brutale d’une cyanose et
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d’une hypoxémie séveres, nécessitant un traitement par prostaglandines pour ré-ouvrir le
canal, dans I’attente d’une chirurgie. On dit alors que la circulation pulmonaire est «ducto-

dépendante ».

& Chez le nourrisson :
Les premiers mois de vie se passent souvent assez bien, avec un nourrisson qui s’alimente
correctement et prend du poids normalement. C’est au cours des 6 premiers mois qu’apparait
une cyanose lentement progressive. Les premiéres crises hypoxiques peuvent apparaitre avant

I’dge de 1 an, mais surviennent généralement avant I’age de la marche.

& Chez ’enfant :

Les manifestations cliniques de 1’évolution spontanée sont moins souvent observées de nos
jours dans les pays développés, car les chirurgiens sont appelés a intervenir de plus en plus

A

tot.

- Cyanose:
La cyanose est de plus en plus apparente. Il s’agit d’une cyanose centrale, qui touche les
mugqueuses aussi bien que les téguments. Elle augmente a 1’effort, aux pleurs, et apparait plus

nette au froid.

- Hippocratisme digital :
L’hippocratisme digital se développe suite a la cyanose et progressivement au cours de
plusieurs mois. On observe d’abord une déformation des ongles qui s’incurvent en « verre de
montre », puis apparait 1’élargissement des phalangettes, les doigts prenant alors un aspect de

« baguettes de tambour ».

- Retard staturo-pondéral :
Le retard staturo-pondéral est fréquent mais généralement modéré. Il touche la croissance

staturale aussi bien que la prise ponderale.

- Accroupissement ou « squatting » :
L’accroupissement (squatting) et la position genou-pectorale sont des moyens instinctifs de
lutte contre 1’hypoxie. L’accroupissement s’observe particulierement apres 1’effort. Cette
attitude diminue le shunt droite-gauche suite a une légére augmentation de la résistance
périphérique. L’augmentation du retour veineux lors de I’adoption de cette posture peut

également jouer un réle, en augmentant le débit pulmonaire.
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- Intolérance a I’effort / dyspnée:
L’intolérance a I’effort (dyspnée, fatigue) est constante ; elle est due a I’impossibilité
d’accroitre le débit pulmonaire a I’effort et, de ce fait, a I’augmentation du shunt droite-

gauche.

- Crises ou malaises hypoxiques :
Les crises (ou malaises) hypoxiques sont caractéristiques de la tétralogie de Fallot. Elles
peuvent apparaitre dans la premiere année de vie, mais sont plus fréquentes apres 1’dge d’1 an.
On observe une accentuation rapide de la cyanose, accompagnée de tachypnée. Dans les

formes graves, il y a perte de connaissance.

La crise hypoxique peut apparaitre & n’importe quel moment de la journée, mais s’observe
plus particulierement le matin au lever. Le cathétérisme cardiaque ou l’induction d’une
anesthésie peuvent déclencher ces crises, de méme qu’une émotion ou une angoisse. D’autres

circonstances plus banales sont parfois responsables, comme le froid et I’hypoglycémie.

Au moment de ces malaises, le souffle systolique disparait a I’auscultation, ce qui témoigne
d’une fermeture de I’infundibulum. Bien que les crises hypoxiques puissent étre controlées
par les bétabloquants, leur apparition doit étre considérée comme une indication a un acte
chirurgical.

d.2) Signes Physiquest® **!

L’examen cardio-vasculaire trouve souvent a la palpation un signe de Harzer.

A I’auscultation du cceur, le premier bruit est unique, mais peut étre accompagné d’un clic de
dilatation aortique dans les formes graves (surtout lors d’atrésie pulmonaire). Le deuxiéme
bruit aortique est unique, claqué. Le deuxieme bruit pulmonaire est inaudible. 1l existe un
souffle éjectionnel, losangique, dont le timbre est de haute fréquence. Il provient de la sténose
infundibulaire. La longueur du souffle dépend du degré de sténose : un souffle long, presque
pan-systolique, traduit une sténose modérément sévére ; un souffle court, en revanche, indique
que la sténose est tres sévere et que I'infundibulum se ferme en systole, arrétant tout flux. En

cas de crise hypoxique, le souffle disparait.

e) Examens complémentaires

e.1) Signes Biologiques 1%
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La polyglobulie, forme d’adaptation a toute hypoxie chronique, est constante dans la
tétralogie de Fallot. Elle se développe progressivement et son importance permet d’estimer le
degré d’hypoxie.

Cette adaptation est bénéfique puisqu’elle permet d’augmenter la capacité de transport de

I’oxygene.

Cependant, a partir d’un certain degré de polyglobulie, la viscosité du sang s’accroit a tel
point que le débit cardiaque s’en trouve réduit. La capacité de transport de I’oxygeéne va alors
baisser. Le seuil critiqgue au-dela duquel la polyglobulie n’est plus bénéfique se situe aux
alentours de 65 %. Une carence martiale est souvent associée entrainant une polyglobulie
avec hypochromie et microcytose. Elle peut s’observer a tout 4ge, mais particuliérement chez
le nourrisson. Une concentration moyenne corpusculaire en hémoglobine inférieure a 30 % est
défavorable et appelle un traitement martial. En effet, la polyglobulie hypochrome peut

favoriser les accidents cérébro-vasculaires. [

Lors de cyanose et de polyglobulie sévere, on observe également des troubles de la
coagulation. (31 11 s’agit d’une part de thrombopénie, d’autre part d’un abaissement des
facteurs de coagulation. Alors que la tendance hémorragique est faible chez I’enfant non
operé, les troubles de la crase peuvent conduire & d’importantes hémorragies dans la période

postopératoire immédiate.

e.2) Electrocardiogramme!® 0

Dans la tétralogie de Fallot, I’électrocardiogramme montre une déviation axiale droite de 120°
a 150°.L’hypertrophie ventriculaire droite se traduit par une onde R exclusive ou
prédominante avec une petite onde S dans les dérivations précordiales droites V3R, V4R et
V1. L’onde S prédomine souvent déja en V2, elle est profonde jusqu’en V6.

Les signes d’hypertrophie auriculaire droite sont inconstants.
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e.3) Radiographie Thoracique® ** !

Les deux caractéristiques radiologiques de la tétralogie sont I’hypo perfusion pulmonaire et le
ceeur en « sabot ». Cette silhouette typique, qui n’est cependant pas constante, se caractérise
par une pointe surélevée (hypertrophie ventriculaire droite) et un arc moyen concave
(hypoplasie du tronc pulmonaire). Le bouton aortique est proéminent (dilatation de 1’aorte).
L’arc aortique droit est observé dans un quart des cas. La cardiomégalie est absente ou peu
importante. Chez le nouveau-né, ces caractéristiques sont peu apparentes, seuls 1’hypo

perfusion pulmonaire et I’arc aortique droit peuvent orienter le diagnostic.

Figure 4 : Radiographie thoracique de face montrant ’aspect de « coeur en

sabot»caractéristique de la T4F!M!

e.4) Echocardiogramme Trans-Thoraciquel®
L’échocardiogramme identifie facilement, en « grand axe », deux €éléments importants de la
tétralogie de Fallot : la communication inter-ventriculaire et la dextro- position de 1’aorte. La
continuité mitro-aortique est démontrée sur la méme coupe. On note également une dilatation
et une hypertrophie du ventricule droit. La visualisation de la voie de chasse droite peut étre
obtenue en « petit axe » (para sternal) ou en position sous-xiphoidienne du capteur. Elle est
facile a mettre en évidence chez le nourrisson, mais plus difficile chez le grand enfant. On
peut alors évaluer la dimension de I’anneau valvulaire, du tronc de 1’artére pulmonaire et des

branches pulmonaires proximales. Une évaluation du diamétre des branches de 1’artere
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pulmonaire peut également étre obtenue en position supra-sternale. Grace au doppler, on peut
estimer le gradient de pression sur la voie de chasse droite.

Figure 5: Echocardiogramme : Coupe grand axe montrant la communication inter

ventriculaire et le chevauchement de 1’aorte (Ao).

RV : ventricule droit ; LV : ventricule gauche.

Figure 6 : Echocardiogramme : Coupe para sternale montrant une sténose de ’artére

pulmonaire et de ses branches ™!
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A coté du diagnostic positif de la T4F, I’écho-cceur permet également de déterminer la forme
de la T4F ; ainsi on distingue deux formes : ™!
- La forme réguliére caractérisée par une voie pulmonaire harmonieuse, une CIV

antérieure unique et une distribution coronaire normale.

- La forme irréguliére ; ou on note une voie pulmonaire franchement hypoplasique ou
présentant des sténoses des branches, surtout la gauche, des anomalies coronaires et/ou
des CIV multiples.

Cette classification est obligatoire pour le choix de la technique opératoire.

Elle permet également de mettre en évidence des lésions associées a la tétralogie de Fallot.

e.5) Angio-Scanner !
Il est surtout indiqué pour une meilleure analyse de I’arbre artériel pulmonaire, bien que, le

plus souvent, 1’échocardiographie est suffisante.

L’angio-scanner permet de préciser :

- La présence d’une confluence artérielle pulmonaire.

- Les mensurations du tronc artériel pulmonaire ainsi que les branches droite et gauche
des arteres pulmonaires, et ceci au niveau de leur origine et dans leurs portions

hilaires.

e.6) Imagerie Par Résonance Magnétique 1

L’IRM est utile en cas d’échec de I’échographie. En effet, les causes d’échec de 1’échographie
peuvent étre une paroi thoracique épaisse, des poumons emphysémateux, une scoliose, un

pectusexcavatum. 4!

L’IRM cardiaque est reconnue comme une imagerie appropriée dans 1’évaluation

morphologique des cardiopathies congénitale. [**]

Cette technique permet, dans des mains expertes, d’obtenir de trés bonnes images de la
tétralogie de Fallot *°!. En particulier, la voie de chasse du ventricule droit, parfois difficile &
mettre en évidence par 1’échocardiographie, est bien visualisée, ainsi que les arteres
pulmonaires jusqu’en périphérie. Elle est décrite également utile a 1’a4ge adulte, selon des
séquences bien précises. ) comme la méthode de choix pour I’évaluation du volume et de la
fonction du ventricule droit ™ de I’insuffisance pulmonaire' *?% de la forme et la pulsatilité

des arteres pulmonaires, de 1’aorte ascendante et de la position des gros vaisseaux ou conduits
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chirurgicaux en relation avec le sternum . Elle est souvent utile pour le suivi de

I’insuffisance pulmonaire résiduelle aprés chirurgie de tétralogie de Fallot.

Elle permet également, par le biais d’une imagerie en trois dimensions haute définition une
caractérisation des artéres coronaires proximales ?? De résolution actuellement insuffisante
pour détecter ou quantifier une sténose, cette séquence est utile pour dépister les anomalies
congénitales du trajet des artéres coronaires Par I’intermédiaire de la séquence « rehaussement
tardif apres injection de gadolinium », la présence de fibrose a été corrélée a un pronostic a
long terme moins favorable, notamment dans le suivi des tétralogies de Fallot opérées %!

En effet, elle est surtout utile pour le suivi de la tétralogie de Fallot opérée. Sa réalisation chez
le nourrisson est difficile et problématique, et ne donne pas plus d’information qu’une

¢chocardiographie bien faite entre les mains d’un expert, complétée ou pas par un angio-

scanner thoracique.

e.7) Cathétérisme et Angiographie
L’imagerie non invasive permet de nos jours de présenter bon nombre d’enfants au chirurgien
sans cathétérisme. C’est vrai surtout pour le nourrisson, chez qui 1’anatomie est
particulierement bien détaillée par 1’échocardiographie. En cas de crises hypoxiques mal
contrélées, le cathétérisme peut par ailleurs présenter des risques ; il est donc avantageux de

pOoUVOIr y renoncer.

S’il existe un doute sur I’arborisation des arteres pulmonaires ou sur I’anatomie des artéres

coronaires, le cathétérisme garde toute sa valeur.

Ainsi, le cathétérisme interventionnel peut avoir soit un but palliatif ou soit un but curatif, ou
carrément étre utilisé comme adjuvant a une chirurgie conventionnelle notamment dans le
traitement de certaines cardiopathies congénitales de shunt complexes. En plus du confort que
présente le cathétérisme interventionnel, il écourte la durée d’hospitalisation des patients en

leur évitant ’anesthésie générale. !

L’angiographie montre mieux que toute autre méthode la voie de chasse droite et les artéres

pulmonaires jusqu’en périphérie.

L’aortographie, voire la coronarographie, précisent I’existence d’éventuelles anomalies de

I’origine et de la distribution des artéres coronaires, informations de premiére importance pour

le chirurgien. 242!
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f) Formes cliniques

f.1)« Fallot Rose » 11011
Ce terme familier désigne une forme dans laquelle la sténose pulmonaire n’est pas trés sévére
; il y a alors un shunt bidirectionnel a travers la communication inter- ventriculaire et la
cyanose n’est pas ou peu apparente. Cette entit¢ ne correspond donc pas a la définition
physiopathologique. Néanmoins, le terme «tétralogie de Fallot » peut étre retenu si le défaut
anatomique fondamental, c’est-a-dire le déplacement du septum infundibulaire, est

documenté.

f.2)« Tétralogie Avec Agénésie De La Valve Pulmonaire » 0]

Certains désignent par ce terme une malformation comportant une communication inter-
ventriculaire et un orifice pulmonaire hypoplasique, mais non gardé par une valve. Une
dilatation massive du tronc de I’artére pulmonaire accompagne cette anomalie, dont le
substratum anatomique et physiopathologique est différent de la tétralogie de Fallot.
Cliniqguement, elle se caractérise par une faible cyanose, la sténose annulaire pulmonaire
n’étant pas trés serrée, mais par une régurgitation pulmonaire importante, puisqu’il n’y a pas
de valve pulmonaire. Cette malformation se complique souvent d’une compression des
bronches par les artéres pulmonaires dilatées, donnant une symptomatologie d’obstruction
bronchique surtout en expiration, simulant un asthme. Donc une symptomatologie de dyspnée
expiratoire chez un patient porteur d’une tétralogie de Fallot, doit toujours faire rechercher

une agénésie de la valve pulmonaire.

f.3) Tétralogie De Fallot Avec Absence Du Septum Ventriculaire 1%
Cette forme se retrouve dans environ 3 % des cas. ®® Les valves pulmonaire et aortique se
trouvent cote a coOte, en « canon de fusil », ce qui peut poser un probleme chirurgical au
moment de la fixation du patch pour fermer la communication inter- ventriculaire. Cette

communication inter-ventriculaire est dénommée C.1.V « doubly- committed ».

f.4) Atrésie Pulmonaire Avec Communication Inter Ventriculaire Ou Atrésie Pulmonaire

A Septum Ouvert (Apso) 1]

Il sagit le plus souvent d'une forme extréme de la tétralogie de Fallot.

Absence de toute continuité directe entre le ventricule droit et I’artére pulmonaire %!
L'atrésie peut étre « acquise » lorsque la sténose infundubulaire progresse jusqu‘a

’oblitération 2%
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Cependant, l'atrésie pulmonaire est bien plus souvent présente a la naissance et se situe au
niveau valvulaire et éventuellement tronculaire. L'infundibulum est presque toujours présent,
mais se termine en cul-de-sac. L'aorte chevauche le septum inter ventriculaire. La valve

pulmonaire peut étre présente mais elle est alors imperforée.

L'étendue de I'atrésie varie de cas en cas, pouvant toucher l'artére pulmonaire principale et ses
branches. De nombreuses variantes sont donc observeées : atrésie du tronc pulmonaire, mais
confluence des artéres pulmonaires droite et gauche, présence d'arteres pulmonaires droite et
gauche non confluentes, absence de lI'une ou de l'autre des artéres pulmonaires, rarement des

deux.
Dans l'atrésie pulmonaire, la perfusion des poumons est assurée depuis l'aorte.

C'est d'abord le canal artériel, encore perméable, qui permet la perfusion pulmonaire aprés la
naissance. S'il n'existe pas d'autre source, la fermeture du canal entraine le déces par hypoxie.
Une perméabilité persistante du canal peut assurer une survie plus longue. Dans une majorité
des cas, d'autres sources de perfusion pulmonaire permettent la survie, a savoir les collatérales
aortopulmonaires. 1l s'agit pour I'essentiel d'artéres segmentaires feetales qui n‘ont pas involué
; elles prennent naissance de l'aorte thoracique, et parfois des artéres sous-claviéres, pour aller
rejoindre les artéres pulmonaires a des niveaux variables : artere pulmonaire droite ou gauche,
branches lobaires ou segmentaires. Les artéres pulmonaires ne sont cependant pas soumises a
des pressions systémiques car, le plus souvent, il existe des sténoses sur le parcours des
collatérales ou au niveau des anastomoses avec les branches pulmonaires. Les arteres
bronchiques peuvent également participer a l'irrigation pulmonaire. Les arteres pulmonaires
médiastinales, certes hypoplasiques, existent dans la majorité des cas : artéres pulmonaires
droite et gauche confluentes ou non, avec ou sans tronc pulmonaire rudimentaire, mais toutes
les artéres lobaires ou segmentaires n'y sont pas nécessairement rattachées ; certaines en sont

séparées et recoivent une alimentation par une collatérale individuelle.

Cliniquement, la présentation varie donc en fonction du débit pulmonaire assuré par les
collatérales ou le canal. A un extréme de I'éventail, on trouve le nouveau-né évoluant vers
I'hypoxie sévére et la mort dés la fermeture du canal artériel. A l'autre extréme, on observe
une circulation pulmonaire si généreusement irriguée par de grosses collatérales qu'il existe a
peine une cyanose. De facon caractéristique, l'auscultation de ces cas révele un souffle

continu, systolodiastolique, audible sur différentes parties du thorax.
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L’objectif de I’imagerie en préopératoire est double %! :

Préciser I’anatomie intracardiaque qui est généralement proche d’une tétralogie de Fallot :
o CIV souvent large, par <<malalignement>>
o Chevauchement du septum interventriculaire par I’aorte (50% des cas)

o Dilatation de 1’aorte ascendante.
Etablir une cartographie précise de la vasculaire pulmonaire.

Lors de l'investigation de ces cas, qui comporte généralement un angioscanner (Figure N°7) et
un cathétérisme cardiaque, il est nécessaire non seulement de documenter le niveau et
I'étendue de l'atrésie pulmonaire, mais surtout de mettre en évidence les sources d'irrigation
pulmonaire, la taille des arteres pulmonaires, leur confluence ou non-confluence. Le meilleur
moyen d'y parvenir est d'injecter sélectivement le produit de contraste dans toutes les
collatérales (ou le canal). Cette véritable cartographie de la perfusion pulmonaire est

indispensable avant toute tentative chirurgicale.

Figure 7 : coupe scannographique dans le plan sagittal montrant une atrésie pulmonaire a
septum ouvert avec persistance du canal artériel (fleche) %

AA : crosse de l'aorte  RPA : artere pulmonaire droite

AAO : l'aorte ascendante, LV : ventricule gauche

LA : oreillette gauche MPA : tronc de I’artére pulmonaire

LPA : artére pulmonaire gauche PV : veines pulmonaire, RV: le ventricule droit
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g) Evolutions et complications!®: 0137

La cyanose apparait généralement entre 3 et 6 mois de vie dans les formes classiques de la

tétralogie de Fallot, et s’aggrave progressivement.

Les crises hypoxiques s’observent occasionnellement déja chez le nourrisson, elles sont plus

fréquentes des la deuxieme année de vie.
Avant I’¢re chirurgicale, le déces survenait presque toujours avant 1’age adulte.

Les principales complications qui émaillent 1’évolution sont les accidents neurologiques et
I’endocardite d’Osler. Parmi les complications neurologiques, il faut citer 1’accident cérébro-

vasculaire et I’abcés cérébral.

g.1) L’accident Cérébro-Vasculaire :
Il est particulierement fréquent dans les deux premiéres années de vie si la cyanose est tres
sévere. Il s’agit d’infarcissements cérébraux par hypoxie ou par embolie.

La polyglobulie joue un role, surtout lorsqu’elle s’accompagne d’hypochromie. [31]

Un accident cérébro-vasculaire peut se produire lors d’une crise hypoxique grave.

g.2) L’abcés Cérébral :
Il survient plus tardivement, au-dela de 1’age de 2 ans. Cette complication est appelée a
devenir rare, puisque la tétralogie est généralement opérée avant cet age. La encore, la
polyglobulie et ’hypoxie sont des facteurs de risque. ® Le point de départ est souvent un
petit foyer de ramollissement. Toute fievre avec céphalées, méme en ’absence de signes
neurologiques, doit faire rechercher un abces cérébral. Le tableau clinique est dominé par des
convulsions fébriles, céphalées et les vomissements. Le diagnostic est confirmé par le scanner
cranio encéphalique. Le facteur de risque le plus important dans le développement de I'abces
est la polyglobulie. Le traitement est médical (antibiothérapie) et / ou chirurgical (par
ponction drainage). La prévention nécessite la réalisation de la cure complete des

cardiopathies congénitales

Comme pour I’accident cérébro-vasculaire, 1’absence de « filtre » pulmonaire (le sang
veineux pouvant accéder directement a I’aorte) est sans doute un facteur favorisant. En effet,
un petit caillot ou une colonie de bactéries dans la circulation veineuse peuvent accéder
directement au cerveau. L’aspiration a [’aiguille de I’abceés associée a un traitement

antibiotique permet en général de le guérir.
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0.3) L’endocardite d’Osler :
L’endocardite d’Osler est peu fréquente dans les deux premicres années de vie. Elle se
rencontre souvent chez les adolescents et les adultes. Cette complication est maintenant rare.
En effet, les interventions se font précocement et le risque devient tres faible apres correction

chirurgicale.

h) Prise en charge thérapeutique

Le traitement définitif est la réparation chirurgicale & coeur ouvert, qui est indiquée dans tous
les cas. L’age auquel elle est effectuée de fagon élective a diminué au fil des années : si bien
des centres attendent encore la deuxieme année de vie, d’autres pronent une opération €élective
entre 3 et 11 mois. ¥ Certains I’effectuent méme chez le nouveau-né, 1 3>%I

En cas de symptomes importants dés 1’dge de 6 mois, on procede a la correction définitive
plutot qu’a ’intervention palliative, a moins que 1’anatomie ne soit défavorable. Le traitement
médical et le traitement palliatif chirurgical, qui permettent de remettre a plus tard la
réparation définitive, ont donc une importance marginale aujourd’hui, sauf dans les cas

d’atrésie pulmonaire ou d’hypoplasie des artéres pulmonaires.

h.1) Traitement Médical %
Le traitement se limite a la prise en charge des crises hypoxiques et au traitement martial en

cas d'hypochromie.

Ainsi puis que le malaise anoxique ou malaise de Fallot est une urgence vitale, sa prise en
charge doit débuter sur le lieu de survenue du malaise qui est le domicile donc Les parents
doivent connaitre le malaise de Fallot. Ainsi leur éducation thérapeutique doit permettre de :
- Connaitre les facteurs déclenchants pour les éviter : pleurs, douleurs, peur, effort —
c’est-a-dire prise des repas pour un nourrisson, fiévre, déshydratation par gastro-
entérite, ambiance surchauffée, traitements contre-indiqués (diurétiques, digoxine,

inotropes positifs, atropine...).

- Reconnaitre un malaise de Fallot : il survient indépendamment du degré de cyanose
initial, en général le matin, suite a un facteur déclenchant. L’enfant devient trés
cyanosé. La premiére phase est hypertonique avec agitation et dure quelques secondes,
puis I’enfant est pale, gris, hypotonique, geignard, avec diminution de la vigilance,
tachycardie, polypnée secondaire a 1’acidose et diminution ou disparition du souffle

cardiaque. Le malaise dure 15 a 30 minutes, il comporte un risque létal élevé.
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- Le geste a faire en urgence a domicile est de replier les genoux de I’enfant sur le
thorax afin d’augmenter les résistances systémiques et de forcer le passage a travers
I’orifice pulmonaire. Rapidement, 1’enfant doit étre conduit au centre hospitalier le

plus proche.

Lorsque le malaise survient en milieu hospitalier :
F 1l faut libérer les voies aériennes superieures, assurer la ventilation, si nécessaire avec une
FiO2 a 100 %, et replier les genoux sur le thorax.
- A la phase hypertonique, sédater I’enfant, soit par du diazépam intra rectal soit par de
la morphine IV ou intramusculaire (0,1 mg/kg) en I’absence de voie veineuse. Il faut
traiter 1’acidose par du bicarbonate IV et assurer un remplissage au sérum

physiologique (bolus de 5 & 10 ml/kg) pour majorer le débit pulmonaire.

- Rapidement, en I’absence de récupération, réaliser une injection progressive de
Propanolol 1V, 0,1 mg par 0,1 ml (5 mg dans 5 cc de G5) sous monitoring cardiaque
jusqu’a diminution de la fréquence cardiaque (FC) a moins de 130 BPM/minute et
réapparition du souffle cardiaque. En cas de persistance du malaise, les résistances
systémiques peuvent étre augmentées par 1’administration d’un alpha stimulant
(phényléphrine 0,5 & 10ug/kg/min,noradrénaline IV continu 0,05 & 0,1 mg/kg/min)
avec contre-indication formelle & la stimulation béta-adrénergique. Cependant, il ne
doit pas s’agir d’un traitement de longue durée. En effet, les crises hypoxiques sont a

considérer comme une indication a intervenir chirurgicalement sans tarder.

- Selon ISLEN [9], en dehors du traitement bétabloquant, 1’administration du fer est
justifiée en cas de polyglobulie avec hypochromie, surtout chez le nourrisson a la dose
de 5 a 10 mg /Kg/jr en 2 a 3 prises ; ceci afin d’améliorer la qualité des globules
rouges et pour satisfaire aux besoins accrus en fer secondaire a I’hyperproduction de

I’hémoglobine.

Selon le méme auteur lorsque la polyglobulie atteint un certain seuil, généralement supeérieur
a 64%, des saignées répétées sont utiles. Outre 1’amélioration circulatoire due a la réduction
de la viscosité sanguine, la technique des saignées répétées a I’avantage de normaliser les
troubles de la fonction plaquettaire et donc prévient les thromboses vasculaires. La saignée a
¢été pratiquée chez un seul malade dont I’hématocrite atteignait 56% ce qui a permet une nette

amélioration de son statut clinique et biologique.
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- D’autre part, dans le cadre de la prévention des complications notamment infectieuses
plusieurs auteurs insistent a indiquer la mise des malades sous traitement antibiotique
devant toute situation ou tout geste potentiellement infectieux (soins dentaires comme

exemple).

En outre, quelques auteurs insistent sur le role de 1’aspirine, comme antiagrégant plaquettaire,

dans la prévention des accidents thromboemboliques.

Il faut citer encore 1’administration intraveineuse de prostaglandines au nouveau-né atteint
d’atrésie pulmonaire ; ce traitement salvateur assure une perfusion pulmonaire en maintenant

ouvert le canal artériel.

h.2) Chirurgie Palliative
Les indications de la chirurgie palliative se sont singulierement rétrécies dans les pays

développés, ou la plupart des équipes préférant pratiquer une réparation d’emblée.

En Afrique et dans les pays envoies de développement, 1’inaccessibilité a la chirurgie
cardiaque sous C.E.C, fait que la chirurgie palliative garde encore une trés grande place.

Si certains pensent pouvoir offrir une chirurgie définitive méme chez le nouveau-né,
(3334 hombre d’équipes voient encore une indication a la palliation si un geste s’avere
indispensable dans les 3 a 6 premiers mois de vie. En cas d’hypoplasie des artéres
pulmonaires, I’intervention palliative a pour but non seulement de soulager une hypoxie

grave, mais encore de développer et de faire croitre les arteres pulmonaires, chose qui reste

trés controversée encore de nos jours.

L’anastomose de Blalock-Taussig, classique ou modifiée, reste la principale opération
palliative.Les anastomoses directes entre 1’aorte ascendante et 1’artéere pulmonaire droite
(Waterston), et celles établies entre 1’aorte descendante et 1’artére pulmonaire gauche (Potts)
sont abandonnés car elles risquent de déformer 1’arbre vasculaire pulmonaire, et deviennent

vite une cause d’hypertension pulmonaire par exces de débit.

L’intervention de Blalock-Taussig réalise une anastomose termino-latérale entre une artére
sous-claviere et I’artere pulmonaire homolatérale. C’est la plus ancienne des interventions
entreprises dans la tétralogie de Fallot, mais elle est toujours utilisée par bien des chirurgiens.
Cette anastomose prive le bras de son principal affluent artériel, mais ceci est bien toléré chez
le nourrisson et le petit enfant. L’anastomose, souvent, ne grandit pas avec ’enfant. La durée
de son efficacité se trouve ainsi limitée. Bien des centres préférent, surtout chez le nouveau-

né, une anastomose de Blalock modifiée par I’interposition d’un tube de Gore-Tex®. 371 Ces

e
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anastomoses ont 1’avantage de pouvoir étre calibrées selon I’age et le poids du patient et de

laisser intact I’apport artériel au

bras.

Haut

Gauche

A- Intervention de type Blalock-taussig classique : anastomose termino-latérale entre une artére sous-
claviere et I'artére pulmonaire homolatérale.

B- Intervention de type Blalock modifié : I'interposition d'un tube de Gore-Tex® entre ’artére sous-
claviére et ’artére pulmonaire homolatérale.

Figure 8 : Figure montrant la différence entre 1’anastomose de « Blalock-Taussig classique »

et ’anastomose de « Blalock-Taussig modifié »
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Figure 9 : Intervention de type Blalock-Taussig modifié¢ entre 1’artérepulmonaire gauche et
I’artére sous Claviere gauche (service de chirurgie B)
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h.3) Chirurgie Curative

Selon Friedel B

; La réparation compléte s'effectue sous circulation extracorporelle et
hypothermie modérée. Elle s'effectue électivement dés I'age de 3 mois, méme plus tot dans
plusieurs centres. Si I'nypoxie est grave ou s'il y a des crises hypoxiques, une intervention
devient indispensable chez le nouveau-né ou le jeune nourrisson ; il faudra alors peser les
risques d'une réparation contre ceux d'une palliation. L'expérience de I'équipe chirurgicale
n'est pas le seul critere : en effet, si les artéres pulmonaires sont petites, s'il existe des sténoses
pulmonaires périphériques, une opération palliative est souvent préférée. De méme, certaines
anomalies des artéres coronaires doivent faire choisir la palliation plutdét qu'une réparation
chez le nourrisson, dans la mesure ou cette derniere nécessitera peut-étre la mise en place d'un

tube ou d'une homogreffe entre le ventricule droit et I'artére pulmonaire.

Le geste chirurgical lui-méme comprend la fermeture de la communication interventriculaire
et la levée de la sténose pulmonaire. L'abord classique est une ventriculotomie droite au
niveau de I’infundibulum (Figure N°10+11). Certains chirurgiens préconisent un abord par
l'oreillette droite et par I'artére pulmonaire, afin de ménager le ventricule droit P Une piéce
de Dacron® est suturée sur la communication inter ventriculaire ; en cas de chevauchement
important de l'aorte, cette piece doit bomber en directiondu ventricule droit (Figure N°12+13).
On prend soin de ne pas léser le faisceau de His qui chemine le long du bord inférieur de la
communication. La sténose infundubulaire est réséquée et la valve pulmonaire inspectée : une
commissurotomie est effectuée en cas de sténose valvulaire. Il faut alors jauger le calibre de
I'anneau valvulaire et du tronc de I'artére pulmonaire par des tiges de Hegar. Si le diametre
mesuré est inférieur a cette valeur limite, il faut alors fendre I'anneau valvulaire pulmonaire,
de méme que le tronc pulmonaire pour I'élargir par une piece de Dacron® doublée de

péricarde (patch transannulaire) (Figue 14).

Ce geste laisse un orifice pulmonaire partiellement gardé seulement, et [l'insuffisance
valvulaire pulmonaire est inévitable. Elle est préférable a la persistance d'un gradient
important. De 20 % a 40 % des patients, selon les centres, recoivent une piece transannulaire.
Certains chirurgiens préferent la mise en place d'un greffon valvé, évitant le patch
transannulaire : ceci peut se justifier en cas d'arteres pulmonaires périphériques de faible

calibre ou présentant des sténoses.

Un re opération pour remplacement du greffon est évidemment programmé. L'intervention se

termine par la fermeture d'une éventuelle communication inter auriculaire.
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La réparation d'une atrésie pulmonaire avec communication inter ventriculaire est bien plus
complexe ; elle se fait souvent en deux ou trois temps. Le premier temps est un geste palliatif
visant a augmenter le débit pulmonaire, ce qui sert non seulement a donner une meilleure
oxygenation, mais doit permettre une croissance des artéres pulmonaires, souvent
hypoplasiques. Une anastomose de type Blalock peut étre adéquate, mais bien des chirurgiens
préferent rétablir une continuité entre I'infundibulum ventriculaire droit et I'artére pulmonaire,
soit directement par une piéce de Dacron®, si I'infundibulum est contigu a I'artére pulmonaire
principale, soit le plus souvent par un tube ou greffon de préférence valve, reliant ces deux
structures. Cette maniere de procéder a pour resultat un flux antérograde plus physiologique et
donne de meilleures chances a un développement harmonieux de I'arbre vasculaire
pulmonaire. Elle facilite aussi l'accés aux artéres pulmonaires pour le cathétériseur, soit en
vue d'effectuer des mesures, soit pour dilater au ballon d'éventuelles sténoses pulmonaires
périphériques. Bien souvent, lors d'atrésie pulmonaire, certains lobes pulmonaires sont
irrigués par des collatérales aortopulmonaires, mais ne sont pas reliés aux artéres pulmonaires
centrales. Il faut alors tenter de les relier, par anastomose directe ou par un greffon, aux

arteres pulmonaires centrales, en supprimant leur origine aortique.

Gauche
Caudal
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Figure 10 :Ventriculotomie droite au niveau de I’infundibulum
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Gauche
Caudal
Figure 11 :Ventriculotomie droite au niveau de I’infundibulum
Gauche
Caudal

Figure 12 :Suture de patch (Dacron) sur la communication inter ventriculaire
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Gauche

Caudal

Figure 13 :Dacron® est suturée sur la communication inter ventriculaire

Haut

Gauche

Figure 14 : Patch transannulaire
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Haut

Gauche

Figure 15 :Patch transannulaire

Haut

‘9‘““\\
Gauche

Figure 16: Fin de la cure compléte T4F
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En pratique, ’amélioration des techniques de circulation extracorporelle, de réanimation et de
chirurgie cardiaque a complétement révolutionné la prise en charge de la T4F. Actuellement

I’indication chirurgicale dépend essentiellement de la sévérité des Iésions cardiaques. Ainsi :
- Dans les formes réguliéres, une intervention curative est réalisée d’emblée dés que
I’age du malade est supérieur a 3 mois. L’anastomose palliative n’est indiquée qu’en

cas de mauvaise tolérance de la cardiopathie avant cet age.

- Dans les formes irrégulieres, une correction en 2 temps est préférable.

Ceci principalement pour améliorer le développement d’un arbre pulmonaire hypoplasique.[ag]
Tetralogy of
Fallot
Ductus Not ductus
dependent dependent
Neonatal Symptoms No symptoms
Operation
Elective operation
by age 6 months
Hypoplastic PAs,
coronary artery Adequate PAs / \
anomalies Hypoplastic
PAS Adequate PAs
trans-stemal Complete Farl
MBTS repair i Complete
trans-sternal

U = 'y

Figure 17 : Algorithme décisionnel adopté par Karl Tom devant la découverte néonatale
d’une tétralogie de Fallot 1%
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h.4) Cathétérisme Interventionnel :
La dilatation au ballonnet de la voie de chasse droite, en lieu et place d'un acte chirurgical

palliatif, est effectuée dans plusieurs centres, avec un certain succes.

Le risque de crise hypoxémique lors de ce geste n'est pas négligeable, mais une amélioration
des saturations artérielles est souvent notée par la suite. Plusieurs utilisateurs de cette méthode
ont pu démontrer, dans le suivi de ces patients, un développement de la taille de I'anneau
pulmonaire et des artéres pulmonaires ; c'est la un bénéfice additionnel, en vue de la

correction définitive. (4041

Le cathétérisme interventionnel a certainement sa place dans le traitement des sténoses
pulmonaires périphériques et dans I'oblitération de collatérales systémiques ; ces deux
anomalies se rencontrent plus fréquemment dans l'atrésie pulmonaire avec communication
inter ventriculaire que dans la tétralogie de Fallot classique. Les sténoses d'artéres
pulmonaires sont dilatées au ballonnet, souvent la pose d'un stent est nécessaire. Les

collatérales peuvent faire I'objet d'une oblitération par des spirales.[*Z

i) Résultats chirurgicaux
La chirurgie a cceur ouvert a radicalement changé le pronostic de la tétralogie de Fallot ; bien
des patients opérés menent une vie normale 20 ou 30 ans apres I’intervention. De nombreux
travaux concernant le suivi lointain Dattestent. M * *> %l Cependant, la réparation
chirurgicale n’est pas synonyme de guérison : la mortalité et la morbidité tardives touchent un

pourcentage significatif d’opérés.

L’une des plus grandes études rapportant un long suivi (Mayo Clinict*¥! fait état d’une survie

de 86 % a 32 ans (chiffre ne comprenant pas la mortalité péri opératoire).

Selon une autre étude récente, il semblerait que le taux de mortalité tardive ait tendance a
s’accroitre a partir de la vingt-cinquieme année postopératoire. (7] |_es principales causes de
déces tardif sont la mort subite, la ré opération pour lésion résiduelle et I’insuffisance
cardiaque. Environ 80 % des operés sont asymptomatiques (classe | de la New York Heart
Association). “* ¥ Les responsables de morbidité et mortalité tardives sont les lésions

résiduelles d’une part, les troubles du rythme cardiaque d’autre part.

i.1) Lésions Résiduelles
Elles se situent avant tout sur la voie de chasse pulmonaire ; elles y sont quasi obligatoires,

dans la mesure ou il est impossible, dans la majorité des cas, de corriger entierement le
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rétrécissement étagé sans induire une insuffisance valvulaire pulmonaire. Une utilisation
libérale de piéces d’¢largissement ne laisse que peu de sténoses, mais au prix d’un orifice

pulmonaire incomplétement valvulé et qui est regurgitant.

R~ Sténose pulmonaire résiduelle :
Une sténose pulmonaire résiduelle est la régle ; le gradient pulmonaire devrait idéalement se
situer en dessous de 25 mmHg, mais il est plus important dans environ 30 % des cas. [**“! Un
gradient se situant entre 25 et 50 mmHg est tolérable mais, au-dela de 50 mmHg, il existe un
risque important de mortalité et de morbidité tardives : intolérance a 1’effort et troubles du

rythme sont fréquents. Il est donc nécessaire de ré-intervenir dans ce cas.

R’ Insuffisance valvulaire pulmonaire :
L’insuffisance valvulaire pulmonaire est trés fréquente et se retrouve dans environ 60 % des
cas dans les premicres séries. La mise en place, lors de I’intervention, d’une piéce trans-
annulaire laissant une partie de 1’orifice non gardé est bien sir le principal facteur responsable
de ces régurgitations. L’évaluation de I’insuffisance pulmonaire est difficile. Différentes
techniques permettent d’approcher sa quantification, a savoir 1’échocardiographie-doppler,
I’angiographie et la résonance magnétique. C’est cette derniére qui commence a s’imposer
comme la méthode la plus fiable. ¥ Souvent la régurgitation est Iégére & modérée, elle est
alors réputée bien tolérée pendant de tres nombreuses années. Lorsqu’elle est plus sévére, elle
a pour conséquence une dilatation progressive du ventricule droit, puis une dysfonction de
celui-ci. 19! Cliniquement, on observe une diminution de la tolérance a I’effort, ainsi qu’une
prédisposition aux arythmies. % 5252 Un certain nombre de patients opérés devront donc
subir une ré-intervention pour mise en place d’un substitut valvulaire pulmonaire, idéalement
une homogreffe. **! Le moment d’une telle intervention est difficile & déterminer, mais doit
préceder 1’apparition d’une insuffisance cardiaque droite. Une surveillance par
échocardiographie et par I.R.M. du degré de dilatation du ventricule droit et de sa fonction est
indispensable chez ces patients. Une intervention faite a temps restaure une bonne fonction du

ventricule droit ; effectuée tardivement, 1’opération ne pourra restaurer cette fonction. [54]

R> Communication inter-ventriculaire résiduelle :
Une communication inter-ventriculaire significative se manifeste rapidement aprés la
réparation et nécessite une reprise. Les communications petites sont assez fréquentes et

n’alterent pas le pronostic.
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R’ Dilatation de ’aorte
La racine de I’aorte est souvent quelque peu dilatée dans la tétralogie de
Fallot. Au cours de 1’évolution postopératoire, cette dilatation peut étre progressive,

s’accompagnant alors d’une régurgitation aortique. [56]

i.2) Troubles du Rythme Cardiaque :
IIs sont fréquents, principalement de deux types: les troubles de la conduction et les

arythmies ventriculaires. Les troubles du rythme supraventriculaires sont moins fréquents.

O Troubles de la conduction :

Les troubles de conduction °® %8 g¢ situent a différents étages de I’axe

His-Purkinje et sont la conséquence d’une lésion chirurgicale directe. La forme la plus
sérieuse est le bloc auriculo-ventriculaire complet par Iésion du faisceau de His, qui parcourt
le bord inférieur de la communication inter-ventriculaire. Fréquent autrefois, il est devenu rare
car les chirurgiens ont appris a connaitre le parcours habituel du faisceau de His.
Actuellement, le risque de bloc complet permanent est de 1 % environ. Tout bloc auriculo-
ventriculaire complet permanent doit étre appareillé par un stimulateur cardiaque. Les
troubles de la conduction intraventriculaire sont fréquents. Le bloc de branche droit est
presque la régle. Il n’a aucun effet négatif sur le pronostic. Méme le bloc dit bi-fasciculaire
(déviation axiale gauche associée au bloc de branche droit) n’évolue que trés rarement vers un

blocatrio-ventriculaire tardif.

O Arythmies ventriculaires :
Les arythmies ventriculaires non soutenues sont trés fréquentes ; sur un enregistrement de 24
heures, on les retrouve chez 40 a 50 % des opérés. La fréquence de ces troubles du rythme
augmente avec 1’age du patient. Il s’agit d’extrasystoles, de doublets ou de courtes salves,
n’engendrant aucun symptome.

t, 5960611 g]les ne sont pas annonciatrices du risque de mort

Contrairement a ce que 1’on croyai
subite. 2% Un traitement systématique des arythmies ventriculaires n’est pas indiqué. Il
convient de traiter uniquement les cas présentant des symptomes et peut-étre les patients avec
un mauvais résultat hémodynamique (pression ventriculaire droite systolique ou diastolique
élevée, dysfonction ventriculaire). Les tachycardies ventriculaires soutenues sont plus rares et
se rencontrent principalement chez 1’adulte. Elles demandent un traitement médicamenteux

dans un premier temps ; les cas rebelles peuvent aujourd’hui bénéficier d’un cathétérisme

interventionnel avec ablation par radiofréquence du circuit de réentrée. ' La mort subite

e
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tardive est un événement dramatique, heureusement peu fréquent (de 1 & 3 %). Cette
complication reste dans une large mesure imprévisible. Cependant, différents marqueurs
électriques, tels la durée du complexe QRS, la présence de potentiels tardifs ventriculaires et

la dispersion de I’espace QT semblent pouvoir identifier des patients a risque. > "

2.4.2 Transposition des gros vaisseaux

a) Définition
La transposition des gros vaisseaux ou TGA, comme son nom I’indique, consiste en
I’inversion de 1’aorte et du tronc pulmonaire. Dans cette malformation, le tronc pulmonaire se
connecte au ventricule gauche et 1’aorte au ventricule droit. Elle représente 5 & 7% des

Cardiopathies congénitales et 0,2 & 0,4/1000 nouveaux nés vivants %"

il ransposition

Haut

Gauche

Foramen
QOvale

Figure 18 : Discordance ventriculo-artériellel®”

b) Physiopathologie ™
Cette transposition de 1’aorte et du tronc pulmonaire crée deux circuits en parallele.
» Le premier circuit contient le sang oxygéné par les poumons. Il passe par le ventricule

gauche, le tronc pulmonaire et les poumons.

» Le deuxiéme circuit contient le sang désoxygéné dans la circulation systémique. Il

passe par le ventricule droit, I’aorte et la circulation systémique.

11 doit exister une communication entre ces deux circuits pour que I’enfant soit viable.
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Autrement dit, le sang oxygéné et désoxygené doivent pouvoir se mélanger de facon

adéquate. Ceci est rendu possible par la présence d’une communication inter-auriculaire.

Cette CIA est essentielle : il s’agit de la seule communication entre le cceur droit et le cceur
gauche qui permette le mélange de sang. En effet, le gradient de pression dans une CIV ou un
canal artériel ne permet qu’un shunt unidirectionnel G=D. Toutefois, méme s’il n’assure pas
le passage de sang oxygéne vers la périphérie, un canal artériel est également souhaitable pour

assurer un bon débit pulmonaire.

¢) Clinique
Il s’agit d’une pathologie gravissime. Elle se présente par une cyanose centrale et une
tachypnée sans détresse respiratoire dans les heures suivant la naissance. Le nouveau-né peut

en mourir en 24 heures si cette condition n’est pas traitée.

La présentation clinique sera plus tardive s’il existe une large CIA combinée ou non a un

canal artériel persistant.

Les symptomes ne s’amélioreront pas par I’administration d’oxygene, et risquent méme d’étre

aggravés si la transposition est ductodépendante.

A I’auscultation cardiaque, on entend un B2 fort en raison de la position antérieure de ’aorte.
La transposition des gros vaisseaux ne crée pas de souffle cardiaque, puisqu’il n’y a aucune
obstruction au flot sanguin. Il s’agit d’ailleurs de la seule condition dont nous parlerons dans
cette série qui n’a classiquement pas de souffle associé. Un souffle peut cependant étre
présent s’il existe, par exemple, une CIV ou une sténose pulmonaire concomitante. Ce sont en

effet les deux Iésions les plus souvent associées a la transposition des gros vaisseaux.
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d) Paraclinique !
Les investigations apporteront les informations suivantes :
> A la radiographie pulmonaire, on verra une cardiomégalie et un rétrécissement du

médiastin. Le cceur aura en effet I’aspect d’un ceuf accroché a une corde.

Figure 19 : radio pulmonaire montant le ceeur en ceufl®

> A PECG : on observera une hypertrophie ventriculaire droite persistante dans les
premiers jours de vie, puisque le ventricule droit est responsable du flot systémiquevia
I’aorte dans la TGA.

» L’échocardiographie nous confirmera le diagnostic en montrant I’inversion et le

parallélisme des gros vaisseaux.

EoHB
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Figure 20 : ETT montrant le parallélisme des gros vaisseaux™®
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e) Traitement ™
La prise en charge immédiate de cette pathologie requiert la formation ou le maintien d’une
communication entre les deux circuits en parallele, soit le circuit pulmonaire et le circuit
systémique. On gardera donc le canal artériel perméable en injectant des prostaglandines E1

et en évitant d’administrer de 1’oxygene.

On peut également former une CIA artificielle via la septostomie atriale par ballon,

communément appelée procédure de Rashkind Haut

Gauche

Figure 21 : procédure de Rashkind™®®
Pour une guérison a long terme, on devra corriger chirurgicalement la malformation entre le
7% et le 21° jour de vie. La procédure de Jaténe, ou « Switch artériel » est la procédure de

choix.

Elle comporte 2 étapes, soit :
i.  DP’inversion du tronc pulmonaire et de ’aorte

ii. etlaré anastomose des artéres coronaires sur la nouvelle base aortique.
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Haut
Gauche
Figure 23 : Réimplantation coronaire+ Manceuvre de Lecompte [°®
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2.4.3 Tronc artériel commun [©8

a) Déefinition

1.4% des cardiopathies congénitales

C’est une cardiopathie congénitale dans laquelle une artére unique assurel'éjection du
sang venant a la fois du ventricule gauche et du ventricule droit. De cetronc artériel
qui surplombe les deux ventricules, émergent l'aorte, l'arterepulmonaire et les

coronaires

Cardiopathie conotroncale

Echec de septationconale et aorticopulmonaire
Diagnostic anténatal

Souvent associé a un 22q11

Haut

Aorte

Artéres
pulmonaires Gauche

Tronc artériel
commun

Figure 24 : Tronc artériel commun ©°

b) Anatomie

o CIV large cono-troncale

o Valve troncale avec tronc commun

- Tricuspide 2/3
- Biou Quadricuspide 1/3

o Naissance branches pulmonairesvariable = ClassificaAon de Van Praagh
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o Anomalies coronaires Haut
o Crosse aortique droite

Gauche

(B)

Figure 25 : Type I présence d’un TAP 65% (A) ; Type Il branches naissent séparément 25%
(B)

Formes anatomi
¢) Formes anatomiques Haut

Gauche

(B)

Figure 26 : Type 111 APG de Aodesc(A) ; Type IVI + IAA0 90 % del 22q1.1 (B)

d) Physiopathologie

o Cardiopathie a sang mélangé, SatAo = SatAP
o Qp/gs évalué de maniéere non invasive

o Qp/Qs = Sat Ao — Sat SVM / Sat VP — Sat AP
o Shunt: ratio résistances systémiques/pulmonaires

o Cyanose modérée a la naissance
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o Augmentation du débit pulmonaire avec baisse des RVP

o Artériolite pulmonaire a partir de 6 mois

e) Circonstances de découverte

e Diagnostic anténatal : fish 22q1.1

e Discréte cyanose ou désaturation

e Souffle systolique (double souffle si fuite valve troncale)
e Signes d’hyperdébit pulmonaire ++

e Dysmorphie faciale, autres signes 22q1.1

f) Echocardiographie

o Diagnostic positif

o CIV conotroncale

o Tronc commun Ao— AP

o Analyse de la valve troncale (nbr feuillets, fonction)
o Disposition coronaire

o Retentissement (dilatation cavités gauches)

o Lésions associées

g) Prise en charge opératoire
e Gestion du shunt en jouant sur les RVS / RVP
e Diurétiques si signes congestifs

e Chirurgie pour cure complete avant 1 mois

L’intervention consiste a fermer la communication interventriculaire par un patch. La valve
troncale devient alors une valve aortique. Les artéres pulmonaires sont ensuite déconnectées
du tronc artériel et réinsérées sur le ventricule droit moyennant I’insertion d’une ‘valve
pulmonaire’, en général provenant d’une personne décédée (‘homogreffe’), ou d'un conduit

"valvé" posé entre le ventricule droit et les artéres pulmonaires (figure 27)
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Haut

Gauche

Figure 27 : Schéma de la correction chirurgicalel®®

h) Complications

- Dysfonction voie droite

- Sténose branches pulmonaires
- Valve troncale

- CIV résiduelle

- Dilatation aorte ascendante

- Dysfonction VG

- Arythmies

2.4.4 La maladie d’Ebstein[™

a) Définition
La maladie d’Ebstein est une malformation rare de la valve tricuspide, elle représente environ
1 % de toutes les malformations cardiaques. C’est une anomalie de la valve tricuspide ou le
plus souvent les 3 feuillets sont impliqués, a des degrés divers, empéchant le bon

fonctionnement valvulaire.

b) Caractéristiques anatomiques
Sur le plan anatomique, la Iésion caractéristique est l’insertion basse d’un ou plusieurs

feuillets de la valve tricuspide sur la paroi ventriculaire droite entrainant une réduction de
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taille. La valve antérieure est le plus souvent intéressée, normalement insérée au niveau de
I’anneau qui est le plus souvent en place et dilaté. Le tissu valvulaire est anormal, redondant
et myxoide. La diminution du jeu valvulaire provoque une insuffisance tricuspide constante
s’associant parfois a une sténose de degré variable. La taille réduite du ventricule droit, la
régurgitation tricuspide, associées a 1’inefficacité auriculaire droite, expliquent en partie la
mauvaise qualité¢ fonctionnelle du coeur droit. L’état hémodynamique est aussi aggravé par
I’association des malformations associées qui peuvent étre multiples et, notamment, une
communication interauriculaire (CIA), un foramen ovale perméable (FOP), plus rarement, une
sténose valvulaire pulmonaire, une communication interventriculaire (CIV) et lorsque celle-ci

est présente, elle est généralement musculaire.

c) Diagnostic clinique
<~ Formes néonatales

71 | es formes

Habituellement, le diagnostic est fait dans 1’enfance, parfois in utero
néonatales sont gravissimes, rapidement mortelles par inefficacité ventriculaire droite. Le
diagnostic néonatal est parfois possible, les formes graves aboutissent la plupart du temps a la
mort in utero par fuite tricuspidienne massive, cardiomégalie et insuffisance cardiaque feetale.
Le plus souvent, elles sont tres mal tolérées, outre les Iésions anatomiques, ce sont les
résistances artérielles pulmonaires qui, étant élevées, dominent 1’évolution de 1’anomalie.
Cette évolution est bonne si la baisse des pressions pulmonaires permet au shunt de diminuer
et a la cyanose de régresser.

Pour les formes tardives, 1’évolution est liée a la dilatation plus ou moins rapide des cavités

droites, en rapport avec le retentissement de la fuite tricuspide et la survenue de troubles du
rythme cardiaque.

< Chez I’adulte
Plusieurs aspects cliniques ont été rapportés : des formes mineures de découverte fortuite chez

I’adolescent ou I’adulte devant des anomalies €lectriques ou radiologiques.

Les formes de sévérit¢ moyenne sont découvertes par une limitation de 1’activité, une
dyspnée ou des palpitations, reléguant la cyanose au deuxieme plan. L’auscultation cardiaque
est évocatrice avec un rythme a trois ou quatre temps. Un souffle d’insuffisance tricuspide

d’intensité variable est le plus souvent présent.

Les troubles de la conduction ou voies anormales atrioventriculaire accessoires sont retrouvés

dans 25 a 30 % des cas "2,
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Chez les sujets avec défaut interatrial avec shunt, on observe souvent cyanose et embolies
paradoxales. Le tableau clinique est le plus souvent compliqué d’arythmies hypercinétiques

graves, en particulier devant la présence d’un faisceau accessoire.

d) Examens complémentaires
O Radiologique
Cardiomegalie par dilatation du cceur droit, essentiellement [’oreillette, une hypo-

vascularisation pulmonaire est le plus souvent associée, surtout dans les formes néonatales.

O Electrocardiogramme
L’¢lectrocardiogramme montre une hypertrophie auriculaire droite avec des ondes p amples,
parfois évocatrices. Un bloc A-V de premier degré est présent dans 20 a 40 % des cas.
Différents degrés de bloc de branche droit.
Les troubles rythmiques plus fréquents sont des extrasystoles auriculaires, ventriculaires et

des tachycardies par réentrée.

O Echocardiographie

L’échocardiographie doppler est I’examen de référence pour confirmer le diagnostic et sa

sévérité

Figure 28 : La coupe apicale 4 cavités montre un décalage modéré mais indéniable dufeuillet de la
paroi libre du ventricule droit. T = valve tricuspide. M = valve mitrale (GVM).
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Figure 29 : La coupe apicale 4 cavités modifiée montre un décalage du feuillet septal par
rapport a I’anneau mitral. Le feuillet postérieur semble peu mobile et attaché par descordages
courts a la paroi ventriculaire

O Le doppler couleur
Le doppler couleur montre que la fuite tricuspide est située a l’intérieur du VD droit
anatomique en rapport avec le déplacement apical du feuillet septal de la tricuspide. 1l aidera a

la recherche de shunt auriculaire.

e) Traitement
Le traitement est variable en fonction des tableaux cliniques. Il est médical concernant
I’insuffisance cardiaque, les troubles du rythme, les foyers d’arythmie et les voies accessoires

seront ablatées.

Tableau | : Indications formelles chirurgicales dans la maladie d’Ebstein.

Clinique Cyanose importante Stade lll ou IV de la NYHA
Insuffisance cardiaque

Radiologique Rapport RCT > 0,65
Electrique Arythmies (FA)
Echographique Début d’altération de la fonction VG

Insuffisance tricuspide importante

Dans le cas ou il y a atrésie de la valve pulmonaire, il est nécessairede maintenir permeable
leforamen de Botallo a travers la perfusionde prostaglandine E1.
Dans les formes neonatales gravissimes, 1’option thérapeutiqueafin de stabiliser un état

hémodynamiquesatisfaisant est I’interventionde Starnes (création d’une atrésie dela tricuspide
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avec shunt artére systémique/artére pulmonaire selonBlalock-Taussig ou bien stabiliser
leforamen de Botallo avec implantation d’unstent coronaire).

Chez les patients symptomatiques en période néonatale, leVD est habituellement non
fonctionnelet 1’approche chirurgicaleprévoit de pallier de facon définitiveselon le principe de
Fontan quiconsiste a faire une anastomosecavo-pulmonaire bidirectionnelle apartir de 6 mois

et une anastomosecavo-pulmonaire totale aprés latroisiéme année [}

Chez I’adulte
Le traitement chez I’adulte en insuffisance cardiaque fait appelaux inhibiteurs de 1’enzyme

de conversion (IEC) ou ARA 2, auxdiurétiques parfois digitaliques.

Les tachyarythmies seront traitées al’aide de médicaments anti-arythmiques,ou ablation chez

les sujetsprésentant des voies accessoires.
Les formes séveres résistantes aux traitements pharmacologiques

Chez I’adulte, le remplacement de la tricuspide par bioprothese est indispensable, associé de

plus a la fermeture de la CIA ou des FOP.

La correction chirurgicale avec valvuloplastie ou remplacement valvulaire associés a la
plicature atrialisée du VD est nécessaire en cas d’aggravation de la dyspnée, surtout a 1’effort,
I’augmentation de la cardiomégalie et surtout de la cyanose. Si le feuillet antérieur est

relativement mobile, on préfere le traitement chirurgical conservateur.

2.4.5 Atrésie tricuspide
a) Définition
L'atrésie tricuspide (2% des cardiopathies) est définie par I'absence de valve a l'entrée du

ventricule droitl™!

b) Physiopathologie ["*!
La valve tricuspide fait normalement communiquer I’oreillette droite au ventricule droit
permettant le passage du sang désaturé vers le ventricule et s’opposant a son reflux vers
I’oreillette. Elle est ici atrésique c’est a dire non perméable. Le sang désaturé s’écoule par une
communication inter auriculaire vers 1’oreillette gauche ainsi responsable de la cyanose de
I’enfant. Pour rejoindre les poumons, le sang passe par une communicationinter ventriculaire

vers un petit ventricule droit hypoplasique dont la sortie est le plus souvent restrictive.
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La tolérance dépend de la quantité de sang passant vers I’artére pulmonaire. Plus 1’obstacle
constitué par le petit ventricule droit hypoplasique est grand, moins la quantité de sang allant

au poumon est importante et plus la cyanose est grande.

Le ventricule droit n’est plus utilisable. Le ventricule gauche doit assurer I’ensemble du

fonctionnement cardiaque.

La vascularisation pulmonaire est assurée par le canal artériel qui le plus souvent se ferme
spontanément en quelques jours apres la naissance et par la communication interventriculaire

via la sortie du ventricule droit hypoplasique.

La cyanose est d’autant plus importante que la vascularisation pulmonaire est faible. Une
cyanose trop importante limite les efforts, peut provoquer des malaises et induit une

polyglobulie.

¢) Signe clinique ™!

o Une cyanose et la présence d’un souffle a ’auscultation sont les deux manifestations

possibles orientant vers une cardiopathie.

o La cyanose peut étre retardée et n’apparaitre qu’apres quelques jours lors de la
fermeture du canal artériel. Elle dépend de la quantité de sang allant vers les poumons.
Certaines formes peuvent donc étre parfaitement tolérées sans désaturation décelable

cliniguement.

o Sans traitement, la cyanose va progressivement s’accentuer. A moyen ou long terme

cette cardiopathie n’est pas spontanément viable.

d) Paraclinique
- La radiographie du thorax de face : un petit ceeur rond avec une hypo vascularisation

pulmonaire. [

- L’’¢électrocardiogramme est assez caractéristique par I’absence d’activité électrique du

ventricule droit hypoplasique.

- L’échocardiographie : Le diagnostic est confirmé a 1’échocardiographiecouplée au
doppler qui vérifie que la communication interauriculaire (CIA) est bien large (ce qui
est presque toujours le cas), et précise I’anatomie et I’hémodynamique en aval de

I’atrésie tricuspide.
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Figure 30 : Valve tricuspide atrésiquel™

e) Traitement '* ™!

Perfusion de prostaglandine
Elle peut se faire dans les premiers jours de la vie en cas de mauvaise tolérance secondaire a
la fermeture du canal artériel. Elle permet de réaliser une anastomose artérielle dans de

bonnes conditions.

Anastomoses artérielles
e Elles sont indiquées lorsque la cyanose devient trop intense ou que la polyglobulie est

trop importante.

e Le choix est fonction de 1’age et du projet thérapeutique ultérieur, le plus souvent on
réalise une anastomose par I’intermédiaire d’un tube en Gore Tex. L’anastomose de
Blalock est rarement réalisée, elle peut étre faite aprés un an et permet une croissance

que ne permet pas le tube.

Anastomoses veineuses
Le but est de dériver directement le sang désaturé des veines caves vers les arteres

pulmonaires

Anastomose monocavobipulmonaire

L’anastomose se fait entre la veine cave supérieure et I’artére pulmonaire homolatérale.
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Anastomose bicavobipulmonaire ou intervention de Fontan
Les anastomoses se font entre les veines caves supérieure et inférieure et les arteres
pulmonaires ou (Fontan) entre [’oreillette droite et 1’artére pulmonaire. Ainsi tout le
sangdésaturé va au poumon

o Elles sont réalisées de plus en plus précocement pour permettre au ventricule gauche

une meilleure fonction a long terme.

o Latendance actuelle est de réaliser une cavo-bipulmonaire dans un premier temps (des
un an) puis de la compléter quelques années plus tard par une anastomose entre la

veine cave inférieure et 1’artére pulmonaire.

f) Evolution
L’atrésie tricuspide est une cardiopathie qui ne permet pas une réparation compléte. Les
“réparations fonctionnelles” (sans ventricule droit) permettent néanmoins une vie active
sensiblement normale. Le suivi médical est impératif car des complications peuvent survenir :
acceés de tachycardie, thromboses veineuses (anticoagulants souhaitables apres la puberté),
cyanose par anastomoses veinoveineuses, perte de protéines par entéropathie exsudative,
altération de la fonction ventriculaire gauche. Les consultations sont habituellement annuelles

ou bisannuelles avec échographie et holter.

2.4.6 Les ventricules uniques ®

a) Description
Le terme ‘ceeur univentriculaire’ ou ‘ventricule unique' (\VU) regroupe un grand nombre
de malformations cardiaques différentes qui ont en commun le fait qu’un des 2 ventricules ne
s’est pas ou insuffisamment développé et ne pourra donc pas étre utilisé pour le
fonctionnement du cceur. En présence d’un seul ventricule, le sang rouge et bleu se mélange

obligatoirement et le travail de ce ventricule est augmenté.

La fréquence des malformations de type ventricule unique est difficile a déterminer car ce
groupe reprend un grand nombre de malformations différentes. On peut estimer cependant

qu'il représente moins de 10% de I'ensemble des malformations cardiaques congénitales.

Diverses classifications existent. En fonction de la présentation clinique initiale, on peut
distinguer les ventricules uniques avec ou sans rétrécissement pulmonaire, c'est-a-dire
obstacle sur la voie pulmonaire (au niveau, en dessous et/ou au-dessus de la valve) génant le
passage du sang entre le ventricule et les artéres pulmonaires. La présence d’un rétrécissement

pulmonaire, engendre une cyanose plus sévere alors qu’en absence de rétrécissement

e
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pulmonaire le tableau clinique est celui d’une ‘défaillance cardiaque’ par exces de perfusion
pulmonaire.
Les ventricules uniques peuvent également étre distingués en fonction du type anatomique.
De ce point de vue-1a, les 3 types les plus fréquemment rencontrés sont :

v L’atrésie tricuspide

v Le ventricule gauche a double entrée

v L’hypoplasie du cceur gauche.

a.1l) L'atreésie tricuspide
La valve tricuspide et le ventricule droit ne se sont pas développés. Le sang bleu doit donc
obligatoirement passer de l'oreillette droite dans l'oreillette gauche ou il se mélange au sang
rouge venant des poumons. Ce sang mélangé passe dans le ventricule gauche qui éjecte aussi
bien dans l'aorte que dans l'artere pulmonaire, via une communication interventriculaire (CIV)
et/ou par le canal artériel resté ouvert (figure 30). Dans cette malformation, les gros vaisseaux
peuvent étre normalement posés dans quel cas il y a souvent une sténose pulmonaire, limitant
le passage de sang du ventricule vers les artéres pulmonaires. Les vaisseaux peuvent par
contre €tre ‘transposés’, c'est a dire que l'aorte nait du petit ventricule droit et l'artére
pulmonaire nait du ventricule gauche. Dans ces cas, l'aorte est souvent plus petite et une

coarctation de 1’aorte est souvent présente.

Haut

Gauche

Figure 31 : Atrésie tricuspide avec gros vaisseaux normalement posés

a.2) Le ventricule gauche a double entrée
Les valves tricuspide et mitrale sont toutes les deux orientées vers le ventricule unique
gauche. Le petit ventricule ‘droit’, souvent situé a gauche (NB un ventricule est définit
comme gauche ou droit en fonction de sa morphologie et non en fonction de sa position !), ne

participe quasi pas a la circulation (figure 31). La transposition des grands vaisseaux est

o
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souvent associée (mais pas toujours): l'aorte nait du petit ventricule droit, I'artere pulmonaire
nait du grand ventricule gauche. D'autres malformations peuvent étre présentes comme une

sténose pulmonaire, une coarctation, des anomalies des veines pulmonaires, etc.

Haut

Gauche

Figure 32 : Ventricule gauche a double entrée avec vaisseaux transposes

a.3) L'hypoplasie du ceeur gauche
Dans ce cas, toute la partie 'gauche' du coeur ne s'est pas ou mal développée : la valve mitrale,
le ventricule gauche, l'aorte (figure 32). Le ventricule droit doit faire I'entiereté du travail :
éjecter le sang vers l'artere pulmonaire mais également vers l'aorte, et ce grace au canal
artériel (CA). Ici aussi, il peut y avoir d'autres lésions associées comme une coarctation, une

anomalie du retour veineux pulmonaire etc.
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Haut

Gauche

Figure 33 : hypoplasie du cceur gauche

Beaucoup d’autres formes anatomiques existent, mais il est impossible de toutes les decrire.
La présentation clinique, la prise en charge et le pronostic varient d'une malformation a
I'autre, mais il existe néanmoins des grandes 'similitudes' entre ces différentes malformations.
Ceci nous permet donc de vous donner une description assez 'générale’ de comment un enfant

se présente, comment il est pris en charge et ce que l'on peut espérer pour son avenir.

b) Présentation clinique

¢+ Ventricule unique avec rétrécissement pulmonaire : des le premier jour de vie, en
raison de l’obstacle vers les artéres pulmonaires, 1’enfant peut étre cyanosé. Ce
rétrécissement engendre un souffle cardiaque, audible a 1’auscultation. Si le
rétrécissement est sévere, la fermeture du canal artériel a quelques heures ou jours de

vie peut rendre I’enfant extrémement cyanosé et mettre sa vie en danger.

>

% Ventricule unique sans rétrécissement pulmonaire : ces enfants sont souvent peu
symptomatiques les premiers jours de vie. La cyanose resultant du mélange de sang est
souvent peu visible. Apres quelques jours, en raison de la baisse des résistances
pulmonaires, I’enfant présente progressivement des signes de défaillance cardiaque par
augmentation du débit sanguin dans les poumons : respiration rapide (polypnée),
difficultés pour boire, transpiration lors des repas ...Dans ce groupe cependant, il n’est
pas rare d’avoir une coarctation de 1’aorte associée. Lors de la fermeture du canal

artériel, I’enfant peut dans ce cas présenter les signes typiques de la
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coarctation neonatale : paleur, diminution des pouls fémoraux, hypertension artérielle

dans les bras, polypnée et finalement choc cardiogénique si la coarctation est serrée.

¢) Diagnostic
Le cceur univentriculaire est une malformation qui peut étre dépistée par échocardiographie
feetale. Comme pour les autres malformations, il est capital qu’un médecin expérimenté en
¢chocardiographie feetale exclue, dans la mesure du possible, des malformations cardiaques
associées importantes, car ceci peut profondément changer la prise en charge et le pronostic.
L’avantage du dépistage in utero est de permettre I’organisation de la naissance de 1’enfant
dans un centre ou il peut étre pris en charge immédiatement (parfois en salle d’accouchement
méme) par une équipe de cardiologie pédiatrique et ce, sans devoir transférer I’enfant malade

(et la maman) d’un hopital a I’autre.

Lorsque le diagnostic est suspecté apres la naissance, 1’échocardiographie permet de faire un
diagnostic tres complet de la malformation. L’électrocardiogramme et la radiographie de
thorax font également partie de la mise au point. Parfois, mais de plus en plus rarement, un

cathétérisme cardiaque diagnostique est nécessaire pour compléter la mise au point.

d) Prise en charge a la naissance

Lorsque I’enfant nait dans un hdpital sans équipe de cardiologie pédiatrique, le pédiatre peut
en cas de cyanose sévere (rétrécissement pulmonaire) ou en cas de défaillance cardiaque sur
coarctation, débuter lI'administration par voie intraveineuse, de prostaglandine E (Prostin®),
médicament permettant de maintenir ouvert ou de rouvrir le canal artériel. Ce médicament
permet de stabiliser I’enfant et de le transférer en toute sécurité vers un centre de cardiologie
pédiatrique.

L’échocardiographie confirme ou infirme dans un premier temps la nécessité du canal artériel
et donc de la poursuite de la prostaglandine E. Elle permet également de voir si une large
communication entre les oreillettes est nécessaire pour un bon mélange sanguin. C'est le cas
par exemple de l'atrésie tricuspide décrite ci-dessus. Tout le sang bleu doit passer de
I'oreillette droite vers la gauche. Il faut donc une large communication entre les deux
oreillettes (CIA). Si I'enfant nait avec une petite CIA, les médecins doivent réaliser une
'septostomie au ballonnet' encore appelée septostomie selon Rashkind, permettant d’élargir la

CIA. (Voir chapitre transposition des gros vaisseaux)

Certains enfants, en particulier ceux qui n’ont ni rétrécissement pulmonaire ni coarctation, ne

nécessitent aucun des deux traitements. Lorsque les signes de défaillance cardiaque
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apparaissent, ceux-ci sont traités par médicaments administrés per os (diurétiques, digoxine

et/ou inhibiteurs de I’enzyme de conversion, voir chapitre de la CIV).

Prise en charge aprés la stabilisation initiale. En cas de circulation univentriculaire, il est
impossible de ‘rajouter’ un deuxiéme ventricule. Par contre, d’autres interventions sont
possibles permettant de séparer le sang bleu et rouge et de réduire le travail du ceeur. Le but
final est d’atteindre une situation ou le sang bleu désoxygéné est amené directement vers les
poumons, sans passer par le ventricule unique ce qui permet alors a ce ventricule d’éjecter du
sang parfaitement rouge vers le corps. Ceci ne peut pas se faire en 1 seule opération. En
géneral, 2 voir 3 étapes sont nécessaires, la premiere en période néonatale (parfois non

nécessaire), la seconde vers 6 mois, la troisiéme entre 2 et 4 ans.

R~ La premiere étape
Le but de cette premiere intervention est de stabiliser la circulation pulmonaire et la
circulation systémique (vers le corps). Certains enfants ne nécessitent pas d’intervention a ce

stade car la nature a créé un équilibre adéquat spontanée entre les deux circulations.

En cas de rétrécissement sévere de la voie pulmonaire, nécessitant la présence du canal
artériel pour assurer une circulation pulmonaire suffisante, le chirurgien peut placer un petit
tuyau en Goretex entre l'aorte et I'artere pulmonaire encore appelé ‘'shunt de Blalock® d'aprés
le chirurgien ayant décrit cette procédure (Figure 33). Ceci permet d’arréter le traitement
intraveineux de prostaglandine E, car le shunt remplace le canal artériel. Parfois, il est
possible d’introduire par cathétérisme cardiaque interventionnel un stent dans le canal artériel
maintenant celui-ci ouvert méme en I’absence de prostaglandine, ce qui remplace alors

I’insertion chirurgicale du ‘shunt de Blalock’.

En P’absence de rétrécissement pulmonaire, il faut intervenir pour limiter la quantité de sang
arrivant aux poumons. Ceci se fait en général grace & un cerclage de Dartére
pulmonaire(‘banding’ en anglais), intervention consistant a mettre en place un anneau
rétrécissant D’artére pulmonaire et limitant ainsi le passage de sang. Si le patient a une
coarctation associée, celle-ci est réséqué pendant la méme intervention. En cas d’hypoplasie
du cceur gauche, ou autres malformations similaires, des interventions plus complexes sont
nécessaires afin de réparer l'aorte qui est trop petite dans la plupart des cas (intervention de
Norwood). Ces interventions plus complexes sont des interventions a coeur ouvert, plus

longues et plus risquees pour le bébé que les deux autres interventions précitées. Certaines

équipes tentent actuellement d’alléger’ ces interventions en faisant une partie de I’intervention

These de médecine 2018 : YATERA Demba 56




Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogénes au Mali avant I’avénement de la
C.E.C dans le service de chirurgie « B » CHU Point-G

par cathétérisme cardiaque, 1’autre par chirurgie. (Interventions ‘hybrides’). Il est

actuellement encore trop tot pour réellement connaitre les bénéfices d’une telle approche.

Haut

Gauche

Figure 34 : Shunt de Blalock mis en place en cas d'atrésie tricuspide

R~ La deuxieme étape
Vers I'age de 6 mois (parfois un peu avant ou apres en fonction de I'évolution), le deuxieme
temps opératoire est programmeé. Celui-ci est grosso modo le méme pour tous, avec toutefois
la possibilité de quelques variantes techniques en fonction de I'anatomie cardiaque. 1l s'agit de
I’intervention selon Glenn (ou appelé selon ‘Haller’ par certains) ou anastomose cavo-
pulmonaire supérieure bidirectionnelle. Le principe consiste a déconnecter la veine cave
supérieure (c'est-a-dire la grosse veine qui ameéne le sang bleu de la partie supérieure du corps
vers l'oreillette droite) du ceeur et de la brancher directement sur les artéres pulmonaires. Le
sang bleu venant de la partie supérieure du corps (téte, bras) est donc directement amené
versles poumons sans passer par le ceeur via la veine cave supérieure (VCS) (figure 34). C’est

une intervention a ceeur ouvert, sous assistance circulatoire.
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Figure 35: exemple d’atrésie tricuspide aprés anastomose cavo-pulmonaire supérieure
bidirectionnelle. (AP = Artére Pulmonaire, VCS = Veine Cave Supérieure)

Apres ce type de chirurgie, le sang s'écoule 'passivement’ de la veine cave supérieure vers les
poumons, en autre mots, il n'y a plus de 'pompe’ qui propulse le sang venant de la téte vers les
poumons. Afin que cette opération puisse donner des bons résultats, et que donc le sang de la
téte et des bras s'écoule bien, il est impératif que les arteres pulmonaires soient de bon
diamétre et n'aient pas de rétrécissements sur leur trajet (sténoses). Un cathétérisme cardiaque
préopératoire est donc nécessaire et/ou parfois une résonance magnétique nucléaire afin de
vérifier ces différents aspects. Si les arteres pulmonaires présentent des sténoses, il est
éventuellement proposé de les dilater au moyen d'un ballonnet ou d’un stent lors du
cathétérisme ou de les élargir lors de la chirurgie. Si les artéres pulmonaires sont trop petites,
une autre intervention est parfois nécessaire d'abord dans l'espoir de les faire grandir

davantage.

R~ La troisiéme étape
Vers I'age de 3 & 4 ans, I'intervention de Fontan ou anastomose cavo-pulmonaire totale est
programmée. Celle-ci consiste a amener le sang bleu de la veine cave inférieure (VCI),
drainant la partie inférieure du corps, directement sur les arteres pulmonaires. A ce moment-
la, tout le sang bleu drainé par les veines caves arrive directement, mais ‘passivement’ dans
les arteres pulmonaires (figure 35). 1l s’agit d’une intervention a ceeur ouvert, sous assistance

circulatoire. Plusieurs variantes chirurgicales existent, en fonction par exemple de la
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réalisation de la connexion a l'intérieur ou a l'extérieur du cceur. Le chirurgien laisse
fréquemment un petit passage (fenestration), comme montré sur le schéma, entre le montage
cavo-pulmonaire et le cceur, qui sert de 'soupape' en cas de passage difficile du sang vers les

poumons (par exemple en postopératoire immédiat).

Haut

Gauche

Figure 36 : anastomose cavo-pulmonaire totale avec fenestration en cas d'atrésie tricuspide et
pulmonaire.

Comme pour la seconde étape, il est indispensable de réaliser avant I’intervention une
évaluation compléte avec cathétérisme cardiaque et/ou résonance magnétique, afin de verifier
la taille et la pression des artéres pulmonaires, la bonne fonction du cceur et des valves etc...
Le cathétérisme permet, si nécessaire, de dilater les artéres pulmonaires. Rarement, en raison
d'un mauvais aspect des artéres pulmonaires (artéres trop petites), de valves intracardiaques
déficientes ou d'une mauvaise fonction du ventricule, il est préférable de ne pas réaliser cette
opération de Fontan, en raison du risque de mauvais résultats. Les autres options doivent alors

étre discutées.

Suivi médical et avenir des patients avec cceur univentriculaire. Les patients avec ventricule
unique nécessitent un suivi médical régulier pendant toute leur vie. Les contrbles sont
fréquents pendant les premiéres années de vie, en attendant la derniere intervention de Fontan.
Beaucoup d’enfants nécessitent des traitements médicamenteux comme les diurétiques
(lasix®, dytenzide®), la digoxine (lanoxin®) et les inhibiteurs de 1’enzyme de conversion

(renitec®, zestril®...) pour soutenir le cceur, 1’aspirine ou les anticoagulants (sintrom®) pour
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fluidifier le sang, ceci surtout dans les premiéres années de vie. Le traitement médicamenteux
peut souvent étre allégé aprés I’intervention de Fontan. Certains enfants nécessitent d’autres

interventions supplémentaires, soit par cathétérisme soit par chirurgie.

Lorsqu'un ventricule est absent ou mal développe, la chirurgie actuelle ne peut pas le
‘reconstruire’. Autrement dire, l'ensemble des interventions décrites ci-dessus sont des
interventions 'palliatives' et non 'curatives'. Elles ne construisent pas un cceur normal mais
permettent au sang bleu et sang rouge de circuler séparément, ce qui soulage le ventricule
unique. Ces interventions permettent en genéral a I'enfant de grandir normalement, de
fréquenter I'école, et méme de pratiquer du sport. Cependant, il est possible que I'enfant soit
moins performant au niveau sportif qu'un de ses camarades ayant un cceur normal. On peut
ainsi comparer un cceur uni-ventriculaire a un 'moteur diesel, un cceur normal étant un
'moteur essence’. L'adaptation a l'effort est cependant tres variable d'un enfant a l'autre et
beaucoup de patients participent régulierement a des activités sportives a I'école ou méme en

club extrascolaire !

Plusieurs femmes, arrivées a I'age adulte, ont elles-mémes eu des enfants. Les grossesses
doivent cependant étre suivies de tres prés par l'obstétricien mais également par un
cardiologue ayant I'habitude de la prise en charge des patientes avec ventricule unique. La
contraception doit étre discutée et choisie en accord avec I'obstétricien et le cardiologue. De
facon générale, il est capital que ces patients soient revus au moins une fois par an par un

cardiologue expérimenté, et ceci méme et surtout a 1’age adulte.

Avec le temps, le ventricule 'unique' peut montrer des signes de fatigue. Ceci est rare avant
I'dge de 20 ans mais dépend du type de malformation cardiaque sous-jacente ainsi que de la
prise en charge effectuée pendant I'enfance. Ceci peut se manifester par une fatigabilité plus
importante a l'effort ou par des troubles du rythme cardiaque (palpitations, rythme trop lent ou
trop rapide). Les troubles du rythme nécessitent une prise en charge agressive (médicaments,
interventions, mise en place de pacemaker...) car en absence de traitement ils peuvent
davantage fatiguer le cceur. En cas de 'défaillance' prononcée du ventricule unique, ne
répondant pas aux médicaments ou a nouvelle opération, la greffe cardiaque peut étre une

option.
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3. METHODOLOGIE

3.1 Lieu d’Etude
L’étude s’est déroulée dans le service de chirurgie "B" du CHU du Point "G.

3.3.4Présentation succincte du Centre Hospitalier Universitaire du Point ""G™*
Crée en 1906, le Centre Hospitalier Universitaire du Point G était initialement un Hopital

militaire issu de la période coloniale qui s’est développé grace aux constructions progressives

de 1906 a 1913, de 1937, de 1955, de 1972 a 1973 et de 1986 a 2000.

Aprés avoir expérimenté ’autonomie de gestion, il a été érigé en 1992 en Etablissement
public a caractére Administratif (EPA) doté de la personnalité morale et de I’autonomie de

gestion par la loi N°92-023 du 5 Octobre 1992.

Une décennie plus tard, 1’hopital change de statut et devient un Etablissement public
Hospitalier suivant la loi N°03-021 ANRM du 04 juillet 2003 avec pour mission :

e Les soins curatifs et préventifs

e La formation

e Larecherche.

L’hopital est constitué de 18 services médicaux techniques plus un service de maintenance et
les services administratifs. Il est dirigé par un Directeur Général assist¢ d’un Directeur
Général Adjoint et administré par un conseil d’Administration de 18 membres dont 16 avec

voix délibérative.

L’objectif général de la structure se résume a la mise en ceuvre de son projet d’établissement
qui a pour but essentiel I’amélioration de la qualité de la prise en charge des malades référés

ou non.

Le Centre Hospitalier Universitaire du Point G est situé sur la colline du Point G dans la
commune 111 du District de Bamako, a 8 km du centre-ville entre Koulouba et Kati. Il a une
superficie de 25 hectares et est a une altitude de 403 meétres au-dessus du niveau de la mer et
de 83 métres au-dessus du niveau du fleuve Niger. C’est un Hopital de 3™ Référence au
sommet de la pyramide sanitaire malienne mais sa localisation rend son acces relativement
moins facile par rapport aux autres structures sanitaires d’envergure équivalente. Il recoit des

malades venant aussi bien de Bamako que du reste du pays.

These de médecine 2018 : YATERA Demba 61




Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogénes au Mali avant I’avénement de la

C.E.C dans le service de chirurgie « B » CHU Point-G

3.3.5Présentation du Service de chirurgie "B"'

11 constitue 1’un des 2 services de Chirurgie Générale de 1’hopital du point "G". Le service est

par excellence une référence en matiere de prise en charge des pathologies chirurgicales :

viscérale, vasculaire, cardiaque, endocrinienne, carcinologique, plastique et traumatologique.

Il est composé de deux unités d’hospitalisation et d’une capacité de 25 lits, répartis comme

suit :

e Le pavillon « Chirurgie I » :

o

12 lits répartis équitablement entre 2 salles d’hospitalisations de 3"°™
Catégories ;

02 Bureaux pour deux Professeurs dont un pour le Chef de Service ;

01 Bureau pour Chirurgien ;

Un bureau pour la secrétaire,

Un bureau pour I’infirmier (iére) major de I’unité,

Une salle de consultation,

Une salle des infirmiers,

Une salle des techniciens de surface.

Une salle de pansement

e Le pavillon « Sominé Dolo » :

o

o

13 lits répartis entre 5 salles d’hospitalisations dont 3 de 1" catégorie et 2
de 2"°™ Catégorie ;

02 bureaux pour chirurgiens ;

Un bureau pour I’infirmier (iére) major de I'unité ;

Une salle des internes ;

Une salle des techniciens de surface ;

Une salle de pansement

Un Magasin

Outre ces deux pavillons il existe deux autres bureaux pour les chirurgiens du service situé au

sein d’autres services du CHU.

Le service posséde également deux salles d’opératoires : une salle a froid ainsi qu’une salle

d’opération d’urgence (en commun avec le service de Chirurgie « A »).

Le personnel du service est composé de :

e Un Professeur Titulaire, Chef de service ;
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e Trois maitres de Conférences ;

e Six chirurgiens;

e 7 infirmiers dont les deux majors ;

e 6 Techniciens de surface.

e A ceux-ci s’ajoutent les D.E.S, les internes et les étudiants stagiaires qui sont dans

le service dans le cadre de leur formation ;

3.2 Type et période d’étude
Notre étude est rétrospective et descriptive. Elle a porté sur les 17 malades opérés pour
cardiopathies congénitales cyanogenes dans le service de chirurgie « B » du 1* Janvier 2011
au 31 Décembre 2017

3.3 Population d’Etude
Cette étude a concerné tous les malades opérés pour cardiopathies congénitales cyanogenes

dans le service de chirurgie « B ».

R’ Critére d’inclusion
Ont été inclus dans cette étude tous les malades admis pour cardiopathie congeénitale

cyanogene et confirmée en per opératoire dans le service de chirurgie « B ».

R’ Critere de non inclusion
N’ont pas été inclus dans cette étude tous les malades qui ont été opérés pour autre pathologie

cardiaque.

R~ Technique d’échantillonnage

Nous avons effectué un échantillonnage exhaustif de 17 malades opérés pour cardiopathies
congénitales cyanogeénes.

3.3 Collecte de donneées
Chaque patient a un dossier médical comportant les données sociodémographiques, 1’histoire
de la maladie, les antécédents, les données de I’examen physique, les résultats des examens

complémentaires

Le bilan standard comportant la radiographie du thorax de face, 1’¢électrocardiogramme,
I’échocardiographie Et le bilan sanguin préopératoire : NFS, la glycémie, le groupage rhésus
et la saturation périphérique en oxygéne. Le cahier du compte rendu opératoire et le cahier

du registre d’hospitalisation
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3.3.1Saisie et analyse des données
Les données ont été saisies, traitées et analysées sur ordinateur par les logiciels Microsoft,

Excel, Epi Info version 7.

3.4- Considérations éthiques

Le protocole d’étude a été approuvé par le comité d’éthique de la Faculté de Médecine, de

Pharmacie et d’Odonto Stomatologie de Bamako
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4. RESULTATS

4.1 Etudes épidémiologiques

”- Fréquence
En 6ans, nous avons recense et opéré 17 cas de cardiopathies congénitales cyanogenes qui ont
représenté (21%) des cardiopathies congénitales opérées (82 cas) et (0,73%) de toutes les
interventions chirurgicales (2322 cas)

m2011 m2012 =2013 =2014 m2015 =2016 = 2017

Figure 37 : Répartition des patients selon les années

Nous avons opéré plus de cas en 2013 et 2014 par rapport aux autres années.

> Sexe

m Féminin ®m Masculin

Figure 38 : Répartition des patients selon le sexe

Le sexe ratio était de 1,42 en faveur des gargons
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R Age

0-2ans 2-5ans 5-10ans > 10 ans

Figure 39: Répartition des patients selon les tranches d’ages

50% des patients avaient un age supérieur ou égal a 5 ans au moment de 1’intervention
chirurgicale.

R~ Résidence
Tableau 11 : Répartition des patients selon la résidence

Résidence Effectif Pourcentage
Bamako 14 82,35
Ségou 2 11,76
Koulikoro 1 5,88
Total 17 100

82,35% de nos patients résidaient a Bamako.
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R’ Ethnie
Tableau 111 : Répartition des patients selon 1’ethnie
Ethnie Effectif Pourcentage
Peulh 6 35,29
Bambara 4 23,53
Soninké 3 17,64
Dogon 1 5,88
Malinké 1 5,88
Minianka 1 5,88
Sonrhai 1 5,88
Total 17 100
L’ethnie peulh était la plus représentée, dans notre étude.

4.2 Facteurs éetiologiques

> Consanguinité
Tableau 1V : Répartition des patients selon la consanguinité
Consanguinité Effectif Pourcentage
Absente 10 58,82
Présente 6 35,29
Inconnue 1 5,88
Total 17 100

La consanguinité a été notée chez 35,29%des patients.
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R’ Antécédents
Terme de la grossesse

Tableau V : Répartition des patients selon le terme de la grossesse

Terme Effectif Pourcentage
Naissance a terme 15 88,24
Prématuré 1 5,88
Dépassement de terme 1 5,88
Total 17 100

Plus de 88% de nos patients était issue d’une grossesse a terme.

Statut vaccinal
Tableau VI : Répartition des patients selon le statut vaccinal

Statut vaccinal Effectif Pourcentage
A jour 16 94,12
Inconnu 1 5,88
Total 17 100

La vaccination était a jour chez plus de 94% de nos patients.

Antécédent chirurgical :

Aucun antécédent chirurgical n’a été retrouvé chez nos patients.

Antécédents familiaux :
- Aucun antécédent de cardiopathie congénitale familiale n’a été signalé chez tous les
patients.

- Nous avons noté un cas d’hypertension artérielle maternelle.
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R~ Durée de suivi de la maladie
Tableau V11 : Répartition des patients selon la durée de suivi de la maladie

Durée de suivi de la maladie Effectif Pourcentage
0-5ans 12 70,58
6-10 ans 3 17,64
>10ans 2 11,76
Total 17 100

La durée moyenne de suivi de nos patients entre le diagnostic et la prise chirurgicale était de 5
ans avec des extrémes de 2 ans et 12 ans.

4.3 Etudes cliniques

a) Circonstance de découverte

Tableau V111 : Répartition des patients selon le motif de consultation

Motif de consultation Effectif Pourcentage
Cyanose 10 58,82
Dyspnée+ Fatigabilité 5 29,41
Malaise anoxique 2 11,76
Total 17 100

La cyanose a été la circonstance de découverte pour plus de la moitié de nos patients.

b) Signes cliniques
”- Signes fonctionnels
Tableau IX : Répartition des patients selon les signes fonctionnels

Signes fonctionnels E;f:elc;if Pourcentage
Dyspnée 17 100
Cyanose 17 100
Accroupissement 12 70,58
Infection respiratoire a repétition 11 64,70
Malaise anoxique 10 58,82
Palpitation 9 52,94
Convulsion 7 41,17
Douleur thoracique 1 5,88

La dyspnée et la cyanose ont été rapportées par tous nos patients a 1’interrogatoire.
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- Signes généraux

- Poids

Tableau X : Répartition des patients selon le poids

. Effectif
Poids =17 Pourcentage
<10kg 3 17,64
10a 20 kg 10 58,82
>20 kg 4 23,52
Le poids moyende nos patients était de 12kg

- Retard staturo-pondéral :
Tableau XI : Répartition des patients selon le retard staturo-pondéral
Retard staturo-pondéral Effectif Pourcentage
Présent 12 70,59
Absent 5 29,41
Total 17 100
Le retard staturo-pondéral a été noté chez plus de 70% de nos patients.

- Fréquence respiratoire :
Tableau X11 : Répartition des patients selon la fréquence respiratoire
Fréquence respiratoire (cycle par minute) Effectif Pourcentage
Tachypnée (> 20) 16 94,11
Normale (12 a 20) 1 5,88
Total 17 100

Plus de 94% de nos patients étaient tachypnéiques
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- Saturation en oxygeéne a I’air ambiant avant I’opération

Tableau X111 : Répartition des patients selon la saturation périphérigue en oxygene

SPO, en préopératoire Effectif Pourcentage
<50% 1 5,88
51% - 70% 8 47,05
71% - 90% 8 47,05
Total 17 100

La moyenne de saturation periphérique en oxygene avant I’opération était de70% avec des
extrémes de 50% et 89%.

”- Signes physiques

Tableau X1V : Répartition des patients selon les signes physiques

Signes physiques Erf]f:egif Pourcentage
Hippocratisme digital 14 82,35
Cyanose des mugueuses 17 100
Déformation thoracique 2 11,76
Turgescence jugulaire 1 5,88
Pli de dénutrition 1 5,88
Choc droit 10 58,82
Signe de Harzer 7 41,17
frémissement 2 11,76
Hépatomégalie 1 5,88
Souffle systolique 15 88,23
Tachycardie 9 52,94
Souffle continu 4 23,52
Rales crépitant 3 17,64
Trouble du rythme 1 5,88

La cyanose des muqueuses était présente chez 100% de nos patients et 82% avait un

hippocratisme digital.Le souffle systolique était le signe le plus retrouvé a 1’auscultationavec
88,23%.
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4.4 Signes para cliniques
R’ Signes Biologiques

Tableau XV : Répartition des patients selon le taux d’hémoglobine

Taux d'hémoglobine en g/dI Effectif Pourcentage
Normal (11 a 16) 1 5,88
Polyglobulie (> 16) 16 94,11
Total 17 100

Tous les patients étaient en polyglobulie, & part un patient qui avait un taux normal.

”~ Hématocrite

Tableau XVI : Répartition des patients le taux d’hématocrite

Taux d'hématocrite en % Effectif Pourcentage
Normal (33 a 46) 1 5,88
Polyglobulie (> 46) 16 94,11
Total 17 100

La moyenne du taux d’hématocrite était de 59% avec des extrémes de 34% et 72,9%.

R~ Plaguettes

Tableau XVII : Répartition des patients selon le taux de plaquettes

Taux de plaquettes en mm? Effectif Pourcentage
Thrombopénie (<150.10%) 6 35,29
Normal (150.10° 4 400.10%) 8 47,10
Hyperplaquettose 3 17,64
Total 17 100

35,29% de nos malades avaient une thrombopenie.

> Prothrombine

Tableau XVIII : Répartition des patients selon le taux de prothrombine

Taux de prothrombine en % Effectif Pourcentage
Bas (< 70) 4 23,52
Normal (70 a100) 13 76,47
Total 17 100

23,52% de nos patients avait un TP inférieur a 70%.
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R’ Electrocardiogramme
Tableau X1X : Répartition des patients selon le signe a I’¢lectrocardiogramme (ECG).

Signes a PECG Er?;eg'f Pourcentage
Rythme sinusal 17 100
HVD 12 70,58
Axe droit 12 70,58
Axe normal 5 29,41
HAD 1 5,88
L’hypertrophie ventriculaire droite a été notée chez 70%des patients
R~ Radiographie du thorax de face

Tableau XX : Répartition des patients selon 1’indice cardio-thoracique
Indice cardio-thoracique Effectif Pourcentage
Normal 7 41,17
Cardiomégalie 10 58,82
Total 17 100
58,83%des patients avaient une cardiomegalie.

Cceeur en sabot Normale Cceeur en ceuf

Figure 40 : Répartition des patients selon la silhouette cardiaque

La silhouette cardiagque en sabot était la plus retrouvée
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R~ Vascularisation pulmonaire

Tableau XXI : Répartition des patients selon la vascularisation pulmonaire

Vascularisation pulmonaire Effectif Pourcentage
Normale 9 52,94
Hypo vascularisé 7 41,17
Hyper vascularisé 1 5,88
Total 17 100

41,17%de nos patients avait une hypovascularisation pulmonaire.

”- Echocardiographie

Malposition des

Ventricule unique vaisseaux +
+hypoplasie des sténose
arteres pulmonaire pulmonaire
6% 6%
Ventricule
unique+sténose
. . ulmonaire
Tétralogie de P
0 6%

Fallot Irréguliere
18%

Atrésie Tricuspide
17%

Tétralogie de
Fallot réguliére
47%

Figure 41 : Répartition des patients selon le type de cardiopathie

La tétralogie de Fallot forme réguliére a été la pathologie la plus représentée chez nos
patients.
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4.5 Evolution avant I’opération
L’évolution spontanée a été marquée par 1’aggravation des signes cliniques d’ou I’indication
opératoire.

» Augmentation de la fréquence des crises anoxiques chez 12 patients, soit 70,58%des

cas

» Dyspnée et fatigabilité a I’effort physique chez tous les patients, soit 100% des cas
» Infection respiratoire a répétition chez 11 patients, soit 64,70% des cas.

4.6 Traitement

> Traitement médical

Tableau XXII : Répartition des patients selon le traitement medical pré opératoire

Medicaments Eff_ectif Pourcentage
n=17
Traitement martial 14 82,35
Aspirine 13 76,47
Bétabloquant 12 70,58
antibiotique 12 70,58
IEC 5 29,41
Furosémide 3 17,64
saigné 1 5,88

Le traitement médical était varié en fonction des cas, 82,35% des patients recevaient le
traitement martial.

”> Traitement chirurgical
Voie d’abord

Tableau XXII1 : Répartition des patients selon la voie d’abord chirurgical

Voie d'abord Effectif Pourcentage
Thoracotomie latérale gauche 14 82,35
Thoracotomie latérale droite 2 11,76
Sternotomie médiane 1 5,88
Total 17 100

La thoracotomie latérale gauche était la voie d’abord chirurgicale la plus utilisé (82,35%) des
cas.
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Type de traitement chirurgical

Le traitement chirurgical palliatif a été fait chez tous les patients.

Type de chirurgie palliative

Tableau XXIV : Répartition des patients selon le type de chirurgie palliative

Effectif

Type de Blalock n=17 Pourcentage
Blalock gauche 13 76,47
Blalock droit 3 17,64
Abstention 1 5,88
Total 17 100

Le Blalock-Taussig gauche a été le type de chirurgie palliative le plus utilisé 81, 25%

Abstention chirurgicale 1cas

Technique chirurgicale :

Tous les patients ont été traités par la technique de BlalockTaussig modifié.

Taille de la prothese

Tableau XXV : Répartition des patients selon la taille de la prothese utilisé

Taille de goretex Effectif Pourcentage
smm 4 23,52
6mm 7 41,17
mm 4 23,52
8mm 1 5,88
Aucun 1 5,88
Total 17 100

Le goretex de taille 6mm a été le plus utilisé comme protége anastomotique systémico-
pulmonaire.
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Durée d’intervention chirurgicale

Tableau XXVI : Répartition des patients selon la durée d’intervention chirurgicale

Durée de I'intervention Effectif Pourcentage
2h00-2h59mn 7 41,17
3h00-3h59mn 4 23,53
4h00-4h59mn 5 29,41
5h00mn 1 5,88
Total 17 100

La durée moyenne d’intervention chirurgicale était de 2H14minutes avec des extrémes 2h00
et 5h00.

4.7 Evolution
R’ Evolution postopératoire immédiate en réanimation
Saturation d’oxygéne en postopératoire immédiate

Tableau XXVII :Répartition des patients selon la saturation d’oxygéne en postopératoire

SPO, en postopératoire Effectif Pourcentage
<80% 1 5,88
80%-90% 5 29,41
91%-100% 11 64,71
Total 17 100

Plus de (62%) des patients avaient la saturation entre 91-100%.

Suites opératoire immédiates

Tableau XXVIII : Répartition des patients les suites opératoire immédiates

Complication postopératoire

immédiate Effectif Pourcentage
Simple 13 76,47
Atélectasie 2 11,76
Infection de la paroi 1 5,88
Hémorragie 1 5,88
Total 17 100

Les suites opératoires ont été simples dans 76,47% des cas.
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- Traitement médical en Réanimation postopératoire
Anticoagulant

Tableau XXIX :Reépartition des patients selon le traitement anticoagulant en réanimation

postopératoire

Anticoagulant Effectif Pourcentage
Héparine 16 94,12
Aucun 1 5,88
Total 17 100

Tous nos patients ont eu un traitement anticoagulant pendant une semaine

”> Durée de séjour en réanimation
Tableau XXX : Répartition des patients selon la durée de séjour en réanimation

postopératoire

Durée de séjour en Réa Effectif Pourcentage
1-3 jours 11 64,70

4 -6jours 4 23,53

> 6 jours 2 11,76
Total 17 100

La durée moyenne de séjour en réanimation postopératoire était de 3jours avec les extrémes
de 1 a 7jours

R Durée totale de séjour a I’hdpital :

Tableau XXXI : Répartition des patients selon la durée de séjour a I’hopital

Durée de séjour a I'hopital Effectif Pourcentage
<7jours 4 5,88

7 — 15jours 12 23,53
>15 jours 1 5,88
Total 17 100

La durée moyenne de séjour a I’hopital était de 8jours avec des extrémes de 1 a 16jours
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4.8 Survie
Tableau XXXI1 : Mortalité hospitaliere
survie Effectif (n=17) Pourcentage
Vivants 16 94,1
Décédé 1 5,9
total 17 100

Le seul décés précoce constaté est survenu a J3 sur un cas de Tétralogie de Fallot chez une
fille de 18 ans abordée par sternotomie. Elle a présenté en post opératoire un syndrome
hémorragique dans un contexte de défaillance multiviscérale.

On déplore a long terme deux décés un a 12 mois de mort subite et un décés a 24 mois dans
un contexte d’endocardite infecticuse. Cela représente une mortalité tardive de 11,7%.

Tableau XXXII1 : Mortalité totale

Survie I%;ielc%f Pourcentage
Vivants 14 82,4
Décédé 3 17,6
Total 17 100

Tableau XXXI1V : Répartition des patients en fonction de la tranche d’age et de la survie

Survie

Tranche d'age Avant 6 mois 6 moisalan Apres 1 an

Décédé vivant Décédé vivant Décédé Vivant

0-2 ans 0 2 0 2 0 2
2-5 ans 0 7 0 7 0 7
5-10 ans 0 5 0 5 0 5
Plus de 10 ans 1 2 0 2 2 0
Total 1 16 0 16 2 14

Tous les patients décédés etaient agés de plus de 10 ans au moment de I’intervention
chirurgicale.
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Tableau XXXV : Répartition des patients en fonction du type de cardiopathie et de la survie

Survie

Type de cardiopathie Avant 6 mois 6 mois a1 an Aprés 1 an

Décédé vivant Décédé vivant Décédé Vivant

Tetralogie de Fallot réguliéere 1 7 0 7 1 6
Tétralogie de Fallot irréguliére 0 3 0 3 0 3
Atrésie Tricuspide 0 3 0 3 0 3
Malposition des vaisseaux + SP 0 1 0 1 0 1
Ventricule unique+SP 0 1 0 1 0 1
Ventricule unique+HAP 0 1 0 1 1 0

Total 1 16 0 16 2 14

Parmi les patients décédés deux étaient porteurs de Tétralogie Fallot réguliere et un cas de
ventricule unique de type gauche.

Tableau XXXVI : Répartition des patients en fonction du sexe et de la survie

Survie
Sexe Avant 6 mois 6 moisalan Apres 1 an
Décédé vivant Décédé vivant Décédé Vivant
Féminin 1 6 0 6 2 4
Masculin 0 10 0 10 0 10
Total 1 16 0 16 2 14

Tous les patients décédés étaient de sexe féminin.

Tableau XXXVII : Répartition des patients en fonction de la durée de suivi et la survie

Survie
Durée de suivie Avant 6 mois 6 moisalan Aprés 1 an
Décédé vivant Décédé vivant Décéde Vivant
Moins de 5 ans 0 8 0 8 0 8
5-10 ans 0 7 0 7 1 6
plus 10 ans 1 1 0 1 1 0
Total 1 16 0 16 2 14

Tous les patients décédés avaient une durée de suivi supérieur ou égale a 10 ans.
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Figure4?2 : Estimation de la survie globale (méthode de Kaplan Meier)

Parmi tous les malades opérés de notre série, 3 parmi eux sont décédés soit 17% des cas.
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5. COMMENTAIRES ET DISCUSSION

5.1 Fréquences globales
Ce travail est une étude rétrospective descriptive portant sur la prise en charge chirurgicale
des cardiopathies congénitales cyanogénes dans le service de chirurgie B du CHU Point-G
allant du 1eér janvier 2011 au 31 Décembre 2017. En 6ans, nous avons recense et opéré 17 cas
de cardiopathies congeénitales cyanogenes qui ont représenté 21% des cardiopathies

congeénitales opérées 82 cas et 0,73% de toutes les interventions chirurgicales (2322 cas).

Tableau XXXVI1I : Fréquence de cardiopathies congénitales cyanogénes selon les auteurs

Etude Cardiopathies congeénitales cyanogénes
Sara HASSANI"! Rabat 23%

AL MAWAZINI 2011 " Arabie Saoudite 11,5%

BHARDWAJ 2014®lInde 26%

BENSALAH 2010 Casablanca 24%

Khadija LAMAACHI 2011%°! Marrakech 11,7%

Hawa DAOU 2008**! Bamako 9,92%

Notre etude Bamako 21%

Nous avons trouvé une fréquence hospitaliere de (21%) de cardiopathies congénitales
cyanogénes. Cette fréquence est comparable & celle rapportée dans la littérature t 77 78 79.8081]

5.2 Données épidémiologique

R~ Age:
L’age moyen de nos patients au moment de I’intervention chirurgicale était de 5,18 ans avec
des extrémes de 2 et 18 ans. Ce résultat se rapproche de celui trouvé par Sara HASSANI !
I’age moyen a été de 47,15mois avec des extrémes de 9,5 mois et 10 ans et a celui des autres
études 19 93 9 95.85. 89 cette différence pourrait s’expliquer par le retard de prise en charge

chirurgicale.

Tableau XXXIX : Age moyen selon les auteurs.

Etude pays/année Age moyen
MC kenziel®? USA 2013 24jours
Nakashima!®®! Japon 2014 7,7mois
Jamal ® pakistan 2002 12,3mois
Abid ! Tunisie 1993 26mois
Lahlou ¥ Maroc 2001 40mois
HAKKOU % Maroc 2006 30,5mois
Sara HASSANI I Maroc 2016 47 15mois
notre étude Mali 62,16mois
R Sexe

These de médecine 2018 : YATERA Demba 82




Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogénes au Mali avant I’avénement de la
C.E.C dans le service de chirurgie « B » CHU Point-G

Plusieurs études ont constaté une prédominance masculine pour tous les types de
cardiopathies confondues [* 8 82 8. 84 851 "Cette prédominance masculine a été notée dans
notre étude 10 garcons et 7 filles avec un sex-ratio 1,42.

Tableau XL : Le sexe ratio et auteurs

Etude/Lieu Sexe Ratio
Sara HASSANI 2016 ) Rabat 1,19
Khadija LAMAACHI 2011 Marrakech 1,2
Atwa ZT 2014 2 Egypt 1,21
OULD ZEIN 2006 ®*IMauritanie 1,3
TAZZANI 1999 ¥ Rabat 1,14
LAHLOU 2001 ¥ Maroc 1,12
Notre etude Bamako 1,42
R Résidence :

La plupart des patients résidait a Bamako 82,35%, Ségou 17,76% et Koulikoro soit 5,88%.
Ceci pourrait s’expliquer par le fait que I’étude a été réalisée a Bamako. A ID’intérieur
I’insuffisance de plateau technique rend difficile le suivi et la prise en charge chirurgicale de

ces pathologies

R~ Ethnie :
L’ethnie peulh était la plus représentée 35% suivit de Bambara 24% puis le soninké 18%. Ces
résultats sont comparables & ceux rapportés par Hawa DAOU ®Y dans une étude portant sur
les cardiopathies congénitales Bambara 47,05%, Peulh 27,45%, Soninké 15,68%. Cette

répartition refléte la distribution des ethnies a Bamako.

R> Consanguinité :
La consanguinité est un facteur étiologique de cardiopathie congénitale. Dans notre étude elle
a été notée chez 35,29% des patients qui sont répartis comme suit : 3 patients peulh, 2
soninkés et un Bambara. Ce taux rapporté dans la littérature est de 29% KHAYAT Ali ©/,
17% Sara HASSANI ! & Rabat, 48,7% NAZANI P I en Iran et 49,6% ALIMAJEED
SAIDAN B en Arabie Saoudite.

R> Terme de la grossesse :
Dans notre étude 88,24% des patients sont issus d’une grossesse a terme et 11,76%d une
grossesse non a terme dépassement de terme 5,88% et prématurité 5,88%. Ce résultat est

comparable & celui trouvé par Coulibaly Alou 8 rapporte 85% de naissance a terme et 2,15%
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de prématuré, par Sara HASSANI 21850 grossesse a terme et par Hawa DAOU 81172 54%
de naissance a terme et 27,45% de prématuré.

Antécédent familial de cardiopathie congénitale :
Aucun antécédent de familiale cardiopathie n’a été noté dans notre étude. Ce taux 0% est
comparable & celui trouvé par Hawa DAOU 813,929 et par Sara HASSANI 2 qui rapporte

un cas d’antécédent de cardiopathie familiale dans son étude.

Durée de suivi de la maladie :

La durée moyenne de suivi de nos patients entre le diagnostic et la prise chirurgicale était de 5
ans avec des extrémes de 2 ans et 12 ans. Ce retard de prise en charge chirurgicale peut
s’expliquer par I’insuffisance de plateau technique et le manque de moyens des parents de ces

enfants.

5.1 Etudes cliniques
Circonstances de découverte :
La cyanose a été le mode de découverte le plus fréquent avec 58,82%des cas suivis de
dyspnée 29,41% et les malaises anoxiques 11,76% des cas.

Signes fonctionnels :

La cyanose et la dyspnée étaient rapportées chez tous les patients. Ceux-la rejoignent les
résultats de Sara HASSANI ) qui rapporte la cyanose et la dyspnée chez les patients porteurs
de cardiopathies cyanogenes.

L’accroupissement ou squatting a été retrouvé chez 70,58% des malades. Le fait de replier les
jambes sur I’abdomen augmente la résistance systémique et diminue ainsi le shunt droit-
gauche . Dans les séries occidentales, il est devenu rare que le diagnostic soit porté devant
ces signes cliniques, vu que celui-ci est réalisé soit en anténatal grace au développement de
I’échographie, soit en période néonatale grace a un dépistage systématique par simple

auscultation de tout nouveau-né
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Tableau XL 1 : Malaises anoxiques et auteurs

Auteur/ Lieu Nombre de patients % des malaises
HAKKOU 9 Rabat 102 63%

Ali KHAYAT ! Fes 55 38,5%
PIECHAUD Y France 40 16%
Notre etude Bamako 17 58,82%

Les malaises anoxiques doivent étre considérés comme une indication a I’intervention
chirurgicale sans retard % 58,829% des malades avaient présenté au moins une fois un
malaise anoxique. Ce taux est comparable & celui rapporté dans la littérature [ & %%

Signes généraux :
e Le poids : le poids moyen au moment de 1’opération était de 12kg avec des extrémes

de 7,6 et 55 kg. 58,82% des patients avaient un poids compris entre 10 a 20kg.

e Le retard staturo-pondéral est fréquent mais généralement modeéré. Il touche la
croissance staturale aussi bien que la prise pondérale 2% 11 a été noté chez 70,59% des
malades dans notre étude. Ce résultat est comparable & celui de Lamaachi®! qui

rapporte 69,4% dans sa série et de Sara Hassani ! 67%.

e La saturation artérielle en oxygene (Sa02) évalue le degré d’hypoxie. Ainsi la SaO2
moyenne en oxygene de nos patients était de 72% avec des extrémes de 50% et 91%.
76,74% des patients avaient une saturation inférieure a 80%. Chez Lamaachi100% des
patients avaient une saturation inférieure a 75%. Sara HASSANI “1100% avaient une

saturation inférieure a 95% a ’air ambiant

Signes physiques :

La cyanose était le signe le plus représenté a I’inspection 100% des cas, suivi par
I’hippocratisme digital 82,35%. Ces résultats sont comparables a ceux trouvé par sara
HASSANI ™ ou la cyanose retrouvée a 100% et Ihippocratisme digital 38%, par

[89]

Lamaachi®®! cyanose 100% et I’hippocratisme digital a 72,7% et par KHAYAT ¥ cyanose

100% des cas et I’hippocratisme digital 37%

Auscultation :

Le souffle systolique était le signe le plus retrouve avec 88,23% des cas. La fréquence éelevée
de souffle systolique a I’examen a été rapporté par Hawa DAOU 811 qui a trouvés2,35%, par
COULIBALY A *®180% Sara HASSANI 1779,
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Signes para cliniques
La radiographie du thorax, 1’¢lectrocardiogramme et le bilan biologique sont actuellement des
examens de routine réalisés de facon systématique dans les pays occidentaux ; ceci afin

d’orienter la démarche diagnostique et d’évaluer le degré de tolérance de la cardiopathie [31.

Sur le plan biologique

Selon Friedli™™ ; 1a polyglobulie constitue une forme d'adaptation a I’hypoxie chronique. Elle
se développe progressivement et son importance permet d'estimer le degré d'hypoxie. Cette
adaptation est bénéfique puisqu'elle permet d'augmenter la capacité de transport de 1’oxygene.
Tous les patients avaient une polyglobulie a part un qui avait subi un traitement par la
méthode de saigné avant le prélévement sanguin. Elle a été notée dans 94%au cours de notre
étude. Ce taux superposable & celui de LAMAACHI ©%100%.

Tableau XL1I : Valeur moyenne et maximale de I’hématocrite selon les auteurs

Auteur/ Lieu Moyenne de I'hématocrite | Valeur maxima de I'hématocrite
HAKKOU™ Rabat 50,5% 82,2%

SAAD™ Casablanca 47,9% 75%

Ali KHAYAT ¥ Fes 40% 56%

Notre etude 59% 72,9%

Plaquettes : Lors de cyanose et de polyglobulie sévére, on observe également des troubles de
la coagulation. Les troubles de la coagulation dues a I’hypoxémie chronique ont été rapportés

[9, 10, 81]

par plusieurs auteurs . Au cours de notre étude nous avons noté 35,29% de

thrombopénie et (17,64%) d’hyperplaquettose.

Radiographie thoracique :
Les signes radiologiques les plus fréquents ont été 1’aspect de coeur en sabot dans 78,58%, le

cceur en ceuf dans6%) et la cardiomégalie dans 58,82%.

Les résultats apportés dans la littérature sont HAKKOU 954 9%, KHATTAB *¢68,4% Ali

KHAYAT ®100% des cas avaient un aspect radiologique de cceur en sabot.

L’hypo vascularisation pulmonaire et le cceur en sabot sont les deux caractéristiques
radiologiques de la tétralogie de Fallot. Dans notre étude 1’hypo vascularisation pulmonaire a

été notée dans 41,17% et ’hyper vascularisation pulmonaire dans 6%.
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Echocardiographie transthoracique

L’échocardiographie couplé au doppler constitue selon différents auteurs, une méthode
d’investigation non invasive sure qui permet aisément de faire le diagnostic positif, de
déterminer la forme anatomique, et de mettre en évidence des Iésions associées, d’évaluer la
fraction d’éjection ventriculaire et la mesure des vélocités sanguines par effet doppler, qui
permet une approche hémodynamique et un recueil des informations nécessaires au

chirurgien.

Elle a été réalisée par tous nos patients et nous a permis d’identifier les cardiopathies
congénitales cyanogenes suivantes :

- 8 cas de tétralogie de Fallot réguliere (47%)

- 3cas de tétralogie de Fallot Irrégulier (17%)

- 3 cas d’Atrésie tricuspide (17%)

- 1 cas de Malpositions des vaisseaux avec sténose pulmonaire (6%)

- 1 cas de ventricule unigue avec sténose pulmonaire (6%)

- 1 cas de ventricule unique avec hypoplasie des artéres pulmonaires (6%)

Traitement

La chirurgie des cardiopathies se divise en deux : la chirurgie palliative et la chirurgie
curative. Dans notre étude en raison du plateau technique 1’absence du CEC, le traitement a
¢été palliative pour tous nos malades. Il a consisté a la réalisation d’une anastomose systémico-

pulmonaire : Anastomose de Blalock Taussig modifié

Indications : Le principe de I'intervention de Blalock Taussig a pour but I’augmentation du
débit pulmonaire en créant un shunt entre une artére sous claviére et la branche homolatérale
de l’artére pulmonaire ) Tnitialement le shunt était créé en anastomosant Iartére sous
claviére directement avec une branche de I’artére pulmonaire. L’intervention fut modifiée par

Redo et Ecker en interposant un tube prothétique entre les deux arteres.

L’avantage principal qu’offre le Blalock modifié est la possibilité de calibrage selon 1’age du

malade. Elle permet également de préserver I’apport artériel au membre supérieur.

Toutefois I’anastomose garde tout son intérét dans les formes irrégulieres des tétralogies de
Fallot avec hypoplasie de I’arbre pulmonaire. L’intervention permet non seulement d’élargir
Iartére pulmonaire et ses branches ! mais elle permet également la croissance de I’anneau

pulmonaire °%!
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Dans notre série sur 17 cas, 16 interventions de Blalock-Taussig modifié(94%)et un cas
d’abstention chirurgicale (6%) ont été réalisées. 12 malades étaient porteurs d’une tétralogie
de Fallot dont 8 cas de forme réguliere (47%) et 3 cas de forme irréguliére(17%) ; 3 cas
d’atrésie tricuspide (17%) ; 1 patient était porteur d’une malposition des vaisseaux avec
sténose pulmonaire (6%) ; 1 patient avait un ventricule unique avec sténose pulmonaire (6%)

et 1 patient avait ventricule unique avec hypoplasie des arteres pulmonaires (6%).

Nous avons utilisé trois voies d’abord chirurgical pour réaliser le shunt de Blalock-Taussig
modifié : 14 thoracotomie postérolatérale gauche (82,35%) au niveau du 4éme espace
intercostal 2 thoracotomie postérolatérale droite (11,76%) au niveau du 4eme espace
intercostal et une sternotomie médiane (5,88%). Ces résultats sont opposés a celui de Sara
HASSANI “ ol la thoracotomie postéro latérale était la seule voie d’abord utilisée (100%),
de LAMAACHI % commencé a réaliser le shunt de Blalock-Taussig par une thoracotomie

postérolatérale droite, puis par la sternotomie.

Toutes les interventions étaient des BlalockTaussig modifiés type Deleval par interposition
d’un tube GoreTex entre I’artere pulmonaire et I’artére sous claviere homolatéral 13 gauche et
3 droit. Des tubes de GoreTex N5 ont été utilisés chez 4 malades, calibre N6 a été utilisé chez
7 malades, N7 chez 4 malades et N8 chez un malade. Nous avons réalisé 1’anastomose par un

proléne 6/0 pour confectionner I’anastomose entre le tube Goretex et les vaisseaux.

La perméabilité de 1’anastomose s’appréciait par ; la présence d’un frémissement palpable sur
I’anastomose ; une baisse de la pression diastolique systémique au déclampage; et une

élévation de la saturation périphérigue.

La durée moyenne d’intervention chirurgicale était de 2h14mn avec des extrémes de 2h00 et

5h00. Ce résultat est comparable & celui de Sara HASSANI 2! ce qui elle était de 2h00mn.

Les suites operatoires
Les suites opératoires ont été simples chez 76,47% de nos patients ou on assiste a une
amélioration de la saturation en O, qui est passé en moyenne de 72% avant 1’opération a 92%

apres 1’opération, une régression des signes de cyanose.

La morbidité a été de 23,5% il s’agissait d’un cas de complications hémorragiques, deux cas

d’atélectasie pulmonaire post opératoire et un cas d’infection de parois. Selon les auteurs [80.

89, 94, 102, 103] " 5 s’agit en général de complications précoces a type de thrombose aigue de

I’anastomose, de pneumopathies, de paralysie du nerf laryngé inférieur et phrénique.
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La mortalité hospitaliere a été de 6% (1 patient). Il s’agit d’un cas de tétralogie de Fallot
vieille qui a présenté des problémes hémorragiques en postopératoire immédiat et qui est

décédé dans un contexte de défaillance multi viscérale.

Le faible taux de mortalité de I’intervention de Blalock Taussig a été aussi rapporté par
DIANI %005, HAKKOU 894 3%, LAMAACHI %7 796 Sara HASSANI #117% et JAMAL
(%4122 8504

Les suites opeératoires a long terme ont été marqué par : une diminution progressive de la
saturation chez tous les patients. 1l y a eu chez trois patients (17%) une reprise chirurgicale
entre 2 ans et 5 ans de leur intervention. Ces reprises chirurgicales ont consisté a la
réalisation d’une dérivation cavo-pulmonaire partielle (Atrésie tricuspide) et 2 cures

complétes (tétralogie de Fallot).

Nous avons noté deux déces respectivement a 1 an et 2 ans de leurs interventions un dans un
contexte d’endocardite et 1’autre un déceés brutal non expliqué. Les patients décédés étaient

tous du sexe féminin, agées de plus de 10 ans
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6. CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Conclusion

Cette étude a montré que I’intervention de Blalock-Taussig modifié garde tout son intérét
dans la prise en charge des cardiopathies congénitales cyanogénes avec un faible taux de
mortalité a court terme. Mais 1’amélioration du plateau technique en vue de la chirurgie a

cceur ouvert sera un atout dans le traitement définitif et curatif de ces enfants.
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Recommandations

“ Au pouvoir public et aux organismes non gouvernementaux.
v’ Elaboration et mise en place d’un systtme de sécurité sociale visant a garantir

I’accessibilité aux soins.

v' Formation et la répartition sur 1I’ensemble du territoire des cardiopédiatres, des
cardiologues.
v' La création d’un institut de cardiologie spécialisé dans les explorations cardio-

vasculaires et la prise en charge des pathologies cardiaques.
% Au Personnel sanitaire

v" Penser a une cardiopathie congénitale chez tout enfant présentant des signes de
cyanose.

v' Référence rapide des le diagnostic a un centre spécialisé les cas de cardiopathies

congénitales cyanogenes.

X/
o

A la communauté

Eviction des mariages consanguins

AN

Amener vite les enfants a 1’hopital devant les signes de cyanose.
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ANNEXES

Fiche d’exploitation

1. DONNEES SOCIODEMOGRAPHIQUES

Nom:.........

Prénom:................

DDN:/...... [o..... [0 ]

Sexe:/....... / 0=Masculin 1=Féminin
Nationalité:/........ / 0=Malienne 1=Autre

Résidence:/........ / 0=Bamako 1=Kayes 2=Koulikoro 3=Sikasso 4=Ségou 5=Mopti
6=Tombouctou 7=Gao 8=Kidal 9=Ménaka 10= Taoudéni
Consanguinité:/...... /" 0=Oui 1=Non
2. HISTOIRE DE LA MALADIE
-Date de début des symptémes :.../...... /...
-Date de diagnostic de la maladie :.../...... [o...
-Suspicion diagnostic:/...... / 1(parents) 2(pédiatre) 3(cardiologue)

Signes fonctionnels

-Dyspnée:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

- Cyanose:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

- Malaise anoxique : /..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Retard staturo-pondérale:/..../ O0=oui I=non  99=non déterminé
-Palpitation:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

-Accroupissement:/...../ O0=oui 1=non 99=non déterminé
-Douleur thoracique:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Infection a répétition:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

-convulsion:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

TRAITEMENT MEDICAL
-oxygene:/...../ 0=oui l=non  99=non déterminé
-Diurétique:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
Si oui nom du médicament :................. Dose :...... mg/jour
Voie:/..../ O=orale 1= intraveineuse ; Durée :.....jours
-Antibiotique:/...../ 0=oui 1=non99=non déterminé

Dose :....... mg/jour

Voie:/..../ 0O=orale 1=intraveineuse 2= intramusculaire
Durée:.....jours
-Digitalique:/...../ 0=oui 1=no 99=non déterminé

Dose:....... mg/jour
Voie:/...../ O=orale l=intraveineuse
Durée :.....jours
-Inhibiteur de I’enzyme de conversion:/...../ 0=oui I=non  99=non déterminé

Dose :.....mg/jour
Voie:/..../ O=orale l=intraveineuse
Durée :.....jours

-Bétabloquant:/..../ O=oui I=non 99=non déterminé
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Dose :....mg/jour
Voie:/...../ O=orale l=intraveineuse
Durée :...... jours
-corticoide:/..../ O=oui I=non 99=non déterminé

Dose :.....mg/jour

Voie:/...... 0=orale I=intraveineuse 2=intramusculaire
-Intubation /ventilation:/...../ O=oui 1=non 99=non déterminé
-traitement martial:/...../ O=oui 1=non 99=non déterminé
-Aspirine :/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

Voie:/....... O=orale l=intraveineuse 2=intramusculaire
3. ANTECEDENTS
-Statut vaccinal:/...../ 0=a jour l=ne pas ajour 99=non déterminé
-Fratrie :...../......
-Prématurité:/...../ O=oui 1=non 99=non déterminé
-Consanguinité:/...../ 0=oui 1=non
-Chirurgicaux:/...... / 0=opéré l=jamais été opéré 99=non déterminé
-ATCD de cardiopathie familiale:/...../ O0=oui 1=non 99=non déterminé
-Maladies maternelles :
Diabéte:/....... / O=oui 1=non  99=non déterminé
Toxique:/...... / 0=oui 1=non99=non déterminé
Infection:/...... / O=oui I=non  99=non déterminé
Irradiation:/...... / 0=oui 1=non 99=non déterminé
Prises médicamenteuse:/...... / O=oui 1=non 99=non déterminé

-morphotype:/...../ 0=normal 1 =Trisomie 18 2=digeorge 3=Syndrome de

Turner
4. EXAMENS CLINIQUES
1) Signes généraux
-Poids :....kg  99=non déterminé
-Taille :.....cm 99=non déterminé

-Pression artérielle :........ R mm hg  99=non déterminé
-Fréquence cardiaque :.......... bats/min 99=non déterminé
-Fréquence respiratoire :.......... ¢/min  99=non déterminé
-Saturation périphérique en oxygéne :........... % 99=non déterminé

-pli de dénutrition:/...... / O=oui l=non 99=non déterminé
-hippocratisme digital:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Cyanose:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

2) Inspection :
-Déformation thoracique:/...../ 0=oui 1=non 99=non determiné
-Turgescence jugulaire:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Téte dysmorphie faciale:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-fente labiale et/ou palatine:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Malformation évidente:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
Si oui:/..../ 0= oculaire I=digestive =~ 2=urogénital 3=osseuse
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3) Palpation:
-Frémissement:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Choc de pointe:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé

-Signe de Harzer:/...../ O=oui 1=non  99=non déterminé
-Vibrations vocales:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
4) Auscultation
Cardiaque
-souffle systolique:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
Si oui foyer:/...../ O=mitral 1=aortique 2=pulmonaire 3=tricuspide
-souffle diastolique:/...... / 0=oui 1=non 99=non determiné
Si oui foyer:/...../ O=mitral 1=aortique 2=pulmonaire 3=tricuspide
-souffle continu:/...../  0=oui non 99=non déterminé
Si oui foyer:/...../ O=mitral 1=aortique 2=pulmonaire 3=tricuspide
-BDC assourdi:/...... / 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Galop:/...../ 0=oui l=non 99=non déterminé
-Tachycardie:/...... / 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Trouble du rythme:/...... / 0=oui 1=non 99=non déterminé
Pulmonaire
-Réles crépitant:/...../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
-Murmures vésiculaires:/..../ 0=oui 1=non 99=non déterminé
5) Examen abdominal
-Hépatomégalie:/...... / O=oui l=non  99=non déterminé
- Splénomégalie:/...... / O=oui 1=non  99=non déterminé

5. EXAMENS PARACLINIQUES
A -BIOLOGIE: O0=fait 1=non fait

-Glycémie :.....mmol/l

- créatinine :...... mmol/l

-Globules rouges :........ 10/mm3
-Taux d’hémoglobine :...... g/dl

-Globules blancs :....... 10/mm

Sérologies :
-HIV:/...... / O=positive 1=négative  99=non déterminé
-AgHbs:/...... / O=positive 1=négative  99=non determiné
ELECTROCARDIOGRAMME
O=fait  1=non fait 99=non determiné
-hypertrophie ventriculaire droite:/...../ 0=oui 1=non
-hypertrophie ventriculaire gauche:/...../ 0=oui 1=non
-hypertrophie auriculaire droite :/...../ 0=oui l1=non
-hypertrophie auriculaire gauche:/...../ 0=oui 1=non
-Fréquence cardiaque:/...... /" O=normal l=tachycardie 2=bradycardie

oy)
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- rythme sinusal:/...../ O=oui I=non

-rythme régulier:/...../ O=oui 1=non

-Axe:/...../ 0=droit I=gauche 2=normal

-Troubles de conduction:/...../ 0=oui l=non
C - RADIOGRAPHIE DU THORAX DE FACE

O=fait 1=non fait 99=non déterminé
-Indice cardio-thoracique:/...... / O0=normal l=cardiomégalie
-Silhouette cardiaque:/...... /" 0=normal l=cceur en sabot 2=cceur en ceuf
-Parenchyme pulmonaire:/....... / O0=normal 1=hypo vascularis¢ 2=hyper vascularis¢
ECHOGRAPHIE CARDIAQUE
O=fait 1=nonfait 99=non déterminé
-Tétralogie de Fallot:/...../ O=oui 1=non
- Ventricule unique:/...../ 0=oui 1=non
-Sténose pulmonaire: /...../ 0=oui 1=non

-Cardiopathie complexe:/...../ 0=oui 1=non
-Atrésie tricuspide:/...../ O=oui 1=non
-Transposition de vaisseaux:/...../
-cardiopathie complexe:/...../ 0=oui 1=non
-oreillettes uniques
-communication interventriculaire:/...../  0=oui 1=non

O

E-CATHETERISME CARDIAQUE ET ANGIOCARDIOGRAPHIE
O=fait 1=non

F-IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE
O=fait  1=non fait
6. TRAITEMENT CHIRURGICAL
-Voie d’abord:/...... / O=thoracotomie gauche 1=thoracotomie droite 2=sternotomie
-Chirurgie:/...... /- O=palliative 1=curative 2=les deux
-Chirurgie:/...... /" O=cceur fermé  1=cceur ouvert
CHIRURGIE PALLIATIVE :
O=oui 1=non
- Age au moment de la chirurgie:....... mois
-Type:/...... / 0=BLALOCK-TAUSSIG 1=BLALOCK-TAUSSIG Modifier
2=POTTS 3=WATTERSON
CHIRURGIE CURATIVE:

O=oui 1=non
- Age au moment de la chirurgie:....... mois
- Précédé par chirurgie palliative:/...../ O=oui 1=non
- Intervalle entre les 2 chirurgies :...... mois

- Modalité de la chirurgie :.......

7. EVOLUTION
-SUIVI POST-OPERATOIRE IMMEDIATE
-Complication liée a la chirurgie :
-Hémorragie:/...../ 0=oui 1=non
-Hématome:/...../ 0=oui 1=non
-pneumothorax:/...../ 0=oui 1=non
-pleurésie:/...../ O=oui I=non
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-Mediastinite:/...../ 0=oui 1=non

-fonctionnel :
-cyanose:/...../ 0=oui 1=non
-Dyspnée:/...../ 0=oui 1=non
-Malaise:/...../ 0=oui 1=non
-squatting:/...../ 0=oui 1=non
-Déces:/...../ 0=oui 1=non

-Durée de séjour a I’hopital :...... jours

6MOIS :

-Déces:/...../ 0=oui 1=non

-perdu de vue:/...../ 0=oui I=non

-fonctionnel :
-cyanose:/...../ O=oui 1=non
-Dyspnée:/...../ 0=oui 1=non
-Malaise:/...../ 0=oui 1=non
-squatting:/...../ 0=oui 1=non

-Rehospitalisation:/...../ 0=oui 1=non
Si oui

1ANS:
-Déces:/...../ 0=oui 1=non
-perdu de vue:/...../ O=oui 1=non
-fonctionnel :
-cyanose:/...../ 0=oui 1=non
-Dyspnée:/...../ 0=oui 1=non
-Malaise:/...../ O=oui 1=non
-squatting:/...../ O=oui I=non

-saturation en O2:...... %
-Rehospitalisation:/...../ 0=oui 1=non
Sioui -motif:..........
-lieu:........... -durée :...... jours
Hémogramme : 0=fait 1=non fait

-Globules rouges :........ 10/mm®
-Taux d’hémoglobine :...... g/dl

-Taux hématocrite :...... %

SURVIE :

-Date de derniére consultation:.../..../....
-Déces:/...../ O=oui 1=non

-perdu de vue:/...../ O=oui 1=non

-fonctionnel :

-cyanose:/...../ 0=oui 1=non
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-Dyspnée:/...../ 0=oui 1=non
-Malaise:/...../ 0=oui 1=non
-squatting:/...../ O0=oui I=non

-Rehospitalisation:/...../ 0=oui 1=non
Si oui

-durée :...... jours
Hémogramme : 0=fait 1=non fait
-Globules rouges :........ 10/mm3
-Taux d’hémoglobine :...... g/dl
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TITRE DE LA THESE: Prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales
cyanogenes au Mali avant ’avénement de CEC dans le service de chirurgie B au CHU du point-
G.

ANNEE ACADEMIQUE : 2018-2019

VILLE DE SOUTENANCE : Bamako

LIEU DE DEPOT : Bibliotheque FMOS

PAYS D’ORIGINE : MALI

SECTEUR D’INTERET : Chirurgie cardiaque, Cardiologie

But : Etudier les cardiopathies congénitales cyanogenes.

Méthodes : 11 s’agissait d’une étude rétrospective, descriptive portant sur la prise en charge
chirurgicale des cardiopathies congénitales cyanogenes dans le service de chirurgie B au CHU
du point-Gallant du 1° Janvier 2011 au 31 Décembre 2017

Résultats :

Au cours de notre étude, nous avons recensé et opéré 17 cas de cardiopathies congénitales
cyanogenes qui ont représenté 21% des cardiopathies congénitales opérées (82cas) et0,73%
de toutes les interventions chirurgicales (2322 cas).

L’age moyen de nos patients au moment de I’intervention chirurgicale était de 5,18 ans.

Le sexe ratio était de 1,42.82,35%des patients résidaient a Bamako. L’ethnie peulh était la
plus représentée (35%).La consanguinité a été retrouvée chez (35,29%) des patients. La durée
moyenne de suivi de nos patients entre le diagnostic et la prise chirurgicale était de 5 ans. La
cyanose a été le mode de découvert le plus fréquent (58,82%). (58,82%) des malades avaient
présenté au moins une fois un malaise anoxique. La polyglobulie a été notée chez94%.La
tétralogie de Fallot réguliére était la plus frequente (47%). En termes de chirurgie sur 17 cas,
16 interventions de Blalock-Taussig modifié (94%) et un cas d’abstention chirurgicale (6%)
ont été réalisées. La thoracotomie latérale gauche était la voie d’abord chirurgicale la plus
utilisé (82,35%).La durée moyenne d’intervention chirurgicale était de 2hl4minutes.Les
suites opératoires ont été simples chez (76,47%). Une amélioration de la saturation en O, qui
est passé en moyenne de 72% avant I’opération a 92% apres 1’opération, une régression des
signes de cyanose. La morbidité était de (23,5%). La mortalité globale était de (17%) (3
patients).Les patients decédes étaient tous du sexe féminin, agees de plus de 10 ans.

Conclusion :Cette étude a montré que I’intervention de Blalock-Taussig modifie garde tout
son intérét dans la prise en charge des cardiopathies congénitales cyanogenes avec un faible
de mortalité a court terme. Mais I’amélioration du plateau technique en vue de la chirurgie a
cceur ouvert sera un atout dans le traitement définitif et curatif de ces enfants
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devantl effigie d Hippocrate, je promets et je jure, au nom de [ 'Etre Supréme,
d’étre fidele aux lois de [’honneur et de la probité dans [’exercice de la

médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a /’indigent et n’exigerai jamais un salaire au-
dessus de mon travail, je ne participerai a aucun partage clandestin

d’honoraires.

Admis a l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y passe, ma
langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas a

corrompre les moeurs ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de race, de

parti ou de classe sociale viennent s interposer entre mon devoir et mon patient.
Je garderai le respect absolu de la vie humaine des la conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances

meédicales contre les lois de |’humanite.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs enfants

l’instruction que j ai recue de leur pere.
Que les hommes m’accordent leur estime Si je suis fidéle a mes promesses.

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confreres sij’y manque.
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