Il. ETUDE BIBLIOGRAPHIQUE DE LA STENOSE PULMONAIRE

1. Définition et classification des sténoses pulmonaires

La sténose pulmonaire est une lésion de nature obstructive faisant obstacle a I'éjection du
sang du ventricule droit vers la circulation artérielle pulmonaire. On distingue communément
trois types de sténoses selon la nature et la localisation Iésionnelle (Figure 25) :

- La sténose valvulaire associée a une malformation de la valve pulmonaire,

- La sténose supra-valvulaire résultant d’un obstacle situé dans le tronc pulmonaire,

- La sténose sous-valvulaire pour laquelle I'obstacle est situé en amont de la valve

pulmonaire.

Figure 25 : Représentation schématique des difféerentes localisations de sténose
pulmonaire, modifiée d’apres Heiden51]

AD : Atrium droit ; AG : Atrium gauche ; VD : Ventricule droit ; VG : Ventricule gauche ;
VP : Valve pulmonaire ; TP : Tronc pulmonaire ; AO : Aorte

S5ténose supra-valvulaire
Sténose valvulaire

Sténose sous-valvulaire

1.1. Sténose valvulaire

La sténose valvulaire résulte d’'une anomalie de développement des feuillets valvulaires
pulmonaires (hypoplasie, épaississement et/ou fusion). Elle représente a ce jour la forme de
sténose pulmonaire la plus communément rencontrée au sein de I'espéce canine [29,39]. Elle
se présente trés majoritairement sous une forme isolée, diagnostiquée selon les études dans 85
a 95% des cas de sténoses pulmonaires du chien [39,91,105]. D’'une maniéere peu fréquente,
la sténose valvulaire peut également étre associée a une sténose sous-valvulaire. Cette
association concerne jusqu’a 4-5% de la population d’étude selon les auteurs [39,91]
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1.1.1. Classification en médecine humaine

Deux formes de sténoses pulmonaires ont été deddies la littérature médicale humaine :
- La forme typique caractérisée par la présence dpides non dysplasiques mais
fusionnées,
- La forme dysplasique caractérisée par une dyspiiesideuillets valvulaires associée a
une hypoplasie de I'anneau valvulaire pulmonaitedstium pulmonaire) [91

1.1.2. Classification en médecine vétérinaire

En médecine vétérinaire, cette classification esheclaire, I'essentiel des auteurs évoquant
souvent le terme de dysplasie pour chacun des easté&hose pulmonaire valvulaire.
Néanmoins, Pattersat al décrivent en 1981 les caractéristiques patholmggle la forme
héréditaire de dysplasie valvulaire pulmonaire dang colonie de Beagles [88]. s
introduisent ainsi un premier systéme de classifina calqué sur celui établi en médecine
humaine. Les deux formes ainsi définies sont le tyet le type 2 dont les caractéristiques
s’apparentent respectivement a la forme typiquea ¢ forme dysplasique définies chez
’homme [88,91]. De nombreux intermédiaires existeantre ces deux formes. La
classification selon Pattersehal. est présentée dans le tableau ci-dessous (Tab)eau

Tableau 3 : Classification des sténoses pulmonairgalvulaires selon Pattersoret al. [88]

Type 1 Type 2
- Epaississement discret des feuillets | - Epaississement modéré a grave
valvulaires - Hypoplasie des feuillets valvulaires
- Fusion des commissures avec orifice | - Obstruction de l'orifice par du tissu
central valvulaire redondant
Similaire a la forme « typique » Similaire a la forme dysplasique
chez 'Homme chez 'Homme

Une nomenclature plus compléte a été suggéréeysmaBori dans une étude plus récente. |l
définit ainsi deux types : A et B en se basantlaesircaractéristiques morphologiques de la

valve pulmonaire et sur le ratio des diametresateeau aortique et de I'anneau pulmonaire

(Ao/AP) (Figure 26). Les élements distinctifs de egroupes sont répertoriés dans le tableau
ci-dessous (Tableay f118,19].

Tableau 4 : Classification des sténoses pulmonaireslon Bussadori[18,19]

Type A Type B
- Tallle de 'anneau pulmonaire normale - Hypoplasie de I'anneau pulmonaire,
- Ratio Ao/AP< 1,2 - Ratio Ao/AP > 1,2
- Epaississement discret des feuillets - Epaississement modéré a grave et
valvulaires immobilité des feuillets valvulaires
- Fusion partielle a compléte des valvules | - Fusion absente ou minime dedwiles sigmoideg
sigmoides (forme de déme en systole) - Dilatation post-sténotique de I'artére
- Dilatation post sténotique du tronc pulmonaire rare
pulmonaire toujours présente - Hypertrophie musculaire infundibulaire
- Absence de |ésion obstructive sous-valvulgdiredmportante
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La dysplasie valvulaire (Type B) est la forme lagpgtommunément rencontrée chez le chien
(88%) [39], a fortiori chez les races brachycépha]#9]. Ces résultats sont toutefois
discordants avec une étude récente réalisée paeifliet al. dans laquelle la sténose
valvulaire de type A prédomine devant celle de tBpaselon des prévalences respectives de
70,6 et 25,2% [79].

Bien qu’'un bon nombre d'auteurs s’accordent sutecetassification, celle-ci n'est pas
absolue. Certains chiens présentent dans pres diéed%as, des formes intermédiaires avec
des caractéristiques appartenant a chacun dee2 Aypt B [18,19,79,100].

Figure 26 : Représentation échocardiographique erotipe petit axe transaortique par
voie parasternaledroite des différents types de sténose, d’apres Sope [100]

- (A) : sténose de type A caractérisée par un disépaississement de la valve pulmonaire,
une fusion des feuillets valvulaires et un anneatmpnaire de diametre normal.

- (B) : sténose de type B caractérisée par un &mssment modéré a grave de la valve
pulmonaire, une fusion absente a minime des sigge@ihsi qu'une hypoplasie de I'anneau
pulmonaire.

- (C) : sténose de type intermédiaire présentalat fvis des caractéristiques attribuables au
type B: épaississement important et fusion minides feuillets valvulaires et des

caractéristiques appartenant au type A : taille’'deaneau pulmonaire normale.

RV : ventricule droit ; Pa : artere pulmonaire ; A@aorte ; Fleche : Valve pulmonaire

1.2. Sténose sous-valvulaire

1.2.1. Anneau fibreux et épaississement myocardiqgue

Les sténoses pulmonaires sous-valvulaires son dars I'espéce canine, représentant 8 a
10% des cas selon les études [39,91,115], et mmnfrequemment associées a des anomalies
valvulaires Elles se manifestent typiquement par la présenaen dinneau fibreux
immédiatement a la base ou quelques centimetreessous de la valve pulmonai®une
maniére plus occasionnelle, elles peuvent résdlter épaississement musculaire ou fibro-
musculaire de la région infundibulaire du ventrecdlroit, situé 1 a 3 cm en dessous de la
valve [39,60,61 Cette derniere forme résulte le plus souvent d'stémose valvulaire en
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réponse a la surcharge barométrique induite danwelgricule droit. Le myocarde
infundibulaire hypertrophié occasionne alors unestriztion sous-valvulaire en systole,
ajoutant une composante dynamique, majorée a komeal’'un effort ou d’un stress subi par
'animal [18,60,61].

1.2.2. Anomalie topographique de I'artére coronaire gauche

Une sténose sous-valvulaire induite par une anenda@idéveloppement de I'artére coronaire
gauche a été particulierement rapportée chez nestaiaces brachycéphales que sont le
Bouledogue anglais et le Boxer [12,16,40,62,104s Das isolés ont par ailleurs été décrits
chez le Bull Mastiff [104], I'Epagneul Breton [318t  American Staffordshire Terrier [116].
Cette composante sous-valvulaire est fréequemmeaotceEe a une sténose valvulaire et n’est
pas prise en compte dans la classification de Biossg.8,19].

=  Topographie normale du réseau artériel coronaire

En situation normale, I'artére coronaire gaucheretpendante de I'artére coronaire droite et
directement issue du sinus gauche de Vasalva.cBhéourne le tronc pulmonaire du coté
gauche avant de trifurquer en une artere circoaflgauche, une artére craniale gauche
descendante et une artere septale (Figure 27).

= Classification des anomalies congénitales

Plusieurs types d’anomalies congénitales d’arteremaire unique droite ou gauche ont été
décrits chez 'homme [91,73]. Une classificatioét@ établie sur la base des caractéristiques
topographiques de ces arteres coronaires et digtidgux principaux types (Figure 27)
[12,16] :

- Le type R1 caractérisé par I'absence de ramification de di@tcoronaire droite
unique qui traverse le crux caudal du sulcus atnénvculaire, pour se terminer en une
artére circonflexe sur le coté opposeé ;

- Le type R2caractérisé par une ramification d'aspect dichiqoe de lartere
coronaire droite unique, a proximité de son emesgeaortique, donnant naissance a
une artére coronaire gauche. C&®2ype fait I'objet d’'une sous-classification selon
que cette derniére artére dite « aberrante » passmialement au tronc pulmonaire
(R2A), entre I'aorte et le tronc pulmonaire (R2B) caudalement a I'aorte (R2C).

L’anomalie type R2A est la seule décrite en médeuitérinaire, chez les Bouledogues et le
Boxer pour lesquels elle est une cause avéréeédess pulmonaire. Comme mentionné ci-
dessus, le type R2A se caractérise par une matposie I'artére coronaire gauche qui,
prenant naissance sur I'artere coronaire droitgqu&jiencercle cranialement la base du tronc
pulmonaire avant de rejoindre son territoire deridhstion. Elle peut alors étre responsable
d’'une constriction anatomique de la voie d’éjectitanventricule droit au niveau de la valve
pulmonaire ou juste a proximité et occasionner eldait une sténose pulmonaire de type
sous-valvulaire ou valvulaire (Figure 28) [12,62]1L0

Méme si plusieurs cas d’artere coronaire uniqudtelrou gauche ont été décrits chez

’homme [73,92], aucune étude ne fait pour autsait &@une association entre cette anomalie
artérielle et une sténose pulmonaire [92].
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Figure 27 : Représentations schématiques des diferites anomalies de distribution des
artéres coronaires chez 'homme d’aprés Buchanarlp]
(RCA : Artere coronaire droite, LCD : Artere crate gauche descendante, LCx : Artére

circonflexe gauche, PT : Tronc pulmonaire)

NORMAL

Figure 28 : Anomalie R2A d'aprés Buchanarj12,16]
(RCA : Artere coronaire droite, Pc : Artere cranéalgauche descendante, LCx : Artére

circonflexe gauche, PV : Valve pulmonaire ; LASnuS aortigue gauche ; RAS : Sinus
aortique droit)

AQRTIC VALVE
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1.3. Sténose supra-valvulaire

La sténose supra-valvulaire se caractérise parédsepce d'un obstacle en aval de I'orifice
pulmonaire et en avant de la bifurcation du tronktmmnaire en arteres pulmonaires droite et
gauche. Cette localisation lésionnelle est trés, r@présentant seulement 0.3 a 5% des cas de
sténose pulmonaire du chien [23,39,60,61,79,91% taractéristiques anatomiques de la
sténose pulmonaire supra-valvulaire sont trés peurdentées en médecine vétérinaire.

Chez 'homme, elle représente moins de 10% detdagesténoses pulmonaires soit moins de
1% de I'ensemble des cardiopathies congénitaldse. dst associée a un rétrécissement de
lartere pulmonaire principale, ou d'une facon plasmecdotique a une obstruction
membraneuse localisée juste au dessus de la vadlvepaire [960].

2. Caractéristiques épidémiologiques

2.1. Prévalence

Les cardiopathies congeénitales représentent uneecaubstantielle de morbidité et de
mortalité chez le chien de moins d’'un an. Leur plénce dans cette espece a été évaluée
entre 0,46 et 0,85%. Néanmoins, il est difficile diterminer la prévalence exacte de ces
malformations, trés probablement sous-estimée somrrade I'absence de détection d'une
part, de certaines formes asymptomatiques, d’apagsde certaines formes graves occultées
par la mortalité périnatale associée. Les affestioardiaques congénitales affecteraient en
réalité au moins 1% de la population canine [7,P4}. ailleurs, cette prévalence présente une
grande variabilité selon le pays et la région diéten raison de la variété géographique de
représentativité raciale [14,79].

Selon les études, la sténose pulmonaire représehta 32% des affections cardiaques
congénitales du chien, ce qui la classe parmings tardiopathies congénitales les plus
fréquentes au sein de I'espéce canine, au méraegti la sténose aortique et la persistance
du canal artériel [7,52,60,79,84, 118].

2.2. Prédispositions raciales

Parmi les difféerentes études menées, le constatedaurreprésentation de certaines races
canines parmi celles atteintes de sténoses pulneoraisse suggérer l'existence de
prédispositions raciales donc de la mise en jen déterminisme génétique dans I'apparition
de cette affection [14].

Les divergences et I'évolution de la popularité d#fferentes races influencent les
prévalences régionales et globales. Néanmoins,ipgasmraces canines retrouvées le plus
frequemment dans la littérature, on distingue [,324}1,52,65,67,79,84,104,105,115] :

- Le Berger allemand - Le Schnauzer (nain et géant)

- Le Boxer - Le Golden Retriever

- Le Beagle - Le Samoyéde

- Le Bouledogue anglais - Le Bull Mastiff

- Le Chihuahua - Le SpitzLloup

- Le Cocker américain - Le West Highland White Terrier

La sténose pulmonaire a fait I'objet d’études djmoes chez certaines races, a I'image du
Boxer [57,70,71], du Bull Mastiff [67] et du BoykiBpaniel [56].
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= Particularités des races brachycéphales

Certaines races brachycéphales apparentées audBguéefrancais sont considérées comme
particulierement a risque de sténose pulmonairgnmment de sténose de type B (forme
dysplasique) [18,19,67] et de malposition coromareede type R2A [12,6204].

Selon I'étude de Buchanan réalisée chez 1320 claernstats Unis (1992), le Bouledogue
anglais et le Bull Mastiff sont respectivement 18t21,6 fois plus susceptibles d’étre atteints
de cette cardiopathie congénitale que les autEsreanines [13]. La publication d’Oliveira
et al. portant sur 363 chiens sténotiques (2011), comfdat prédisposition raciale du
Bouledogue anglais mais selon un risque moindrel (Ratio de 3,16) [79]. Certains auteurs
rapportent par ailleurs, une prédilection partindidu Bouledogue anglais pour les sténoses
pulmonaires supra-valvulaires et ce, au mémediteeles Schnauzers géants [47,107].

Le Boxer est une race particulierement sujette stédroses artérielles, aussi bien aortiques
gue pulmonaires [20,79]. Dans une étude réalisédtatie chez 500 Boxers, la sténose
pulmonaire représente en effet la deuxieme carthggpaongénitale derriére la sténose sous-
aortique : parmi les 89 chiens porteurs d’une nmadédion congénitale, 10% présentent une
sténose pulmonaire sous une forme isolée et 24% woe forme combinée a une sténose
sous-aortique [20].

A ce jour, peu d’'informations sont disponibles kustatut du Bouledogue francais a I'égard
de la sténose pulmonaire. Des publications récdetgdacent néanmoins parmi les races
prédisposées a cette cardiopathie congénitale daalti) [65,79,115,29]. L'étude de Oliveira
et al, corrobore pour cette race un risque élevé des&pulmonaire avec un Odd Ratio de
19,1 [79. Ces résultats sont confortés par I'étude Lodagekl, dans laquelle le Bouledogue
francais figure a la seconde place des races Ussrpprésentées (8% sur un total de 126 cas
de sténose pulmonaire) [65].

Tableau 5 : Représentation de la race Bouledoguedincais dans trois études portant sur
les cardiopathies congénitales caningg5,79,115]

Locatellic et al., 126 cas,

Thidholm, 33 cas, 1997 [115]| Oliveira, 363 cas, 2011 [79] 2011[65]

Golden Retriever : 12% (4/33) Boxer :31,9% (116/363) Boxer : 23% (19/126)

Border Terrier : 9% (3/33) Croisés : 9,6% (35/363) Bouledogue francais : 8% (10/126)
Bouledogue frangais 6,1% (2/33)| Bouledogue anglais : 7,4% (27/363) Croisés 7% @/12
Loups de Pomeranie : 6,1% (2/33 Bouledogue francais 5,8% (21/363) Berger allemand : 5% (7/126)
C.KC. : 6,1% (2/33) Pinscher 3,8% (14/363)

Epagneuls du Sussex : 6,1%(2/38) Berger allem&r@lb (11/363)

Schnauzers géants : 6,1% (2/33 Beagle : 2,7%630/3

W.HW.T. : 2,5% (9/363)
Am Staffordshire T. : 2,2% (8/363
Chihuahua : 2,2% (8/363)
C.KC., Cocker Spaniel: 1,6% (6/363)
Pitbull Terrier : 1,6% (6/363
Rottweiler : 1,6% (6/363)

3éme race représentée 4eme race représentée 2eéme race représentée
P (OR = 19,1 ; p<0.001) P

C.K.C : Cavalier King Charles, W.H.W.T. : West Hagid White Terrier
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2.3. Age au diagnostic

L’age moyen lors du diagnostic de sténose pulmerest de 12 mois [39,91]. La plupart des
cas font I'objet d'une découverte fortuite suiteaaudition d’un souffle cardiaque au cours de
la premiére consultation vaccinale [7,61].

2.4. Prédisposition sexuelle

La sténose pulmonaire est une affection touchast deux sexes sans qu’aucune
prédisposition sexuelle ne soit démontrée dans rendg majorité des études [105].
Néanmoins, de récentes publications rapportenprg@ominance des males. Cette tendance
est plus particulierement décrite chez le BoxeBdeledogue anglais et le Bull Mastiff pour
lesquels la proportion de males atteints varie@la 32% [13,14,61,67,70,71,79,91,115].

2.5. Anomalies cardiagues congénitales associées

Bien que la sténose pulmonaire se manifeste majamhent de maniere isolée, elle est
rapportée sous une forme combinée a d’autres areswardiaques dans prés de 25% des cas
[79]. Parmi les cardiopathies congénitales les mlogramment associées, on distingue la
sténose aortique (12% des cas en moyenne et jugd&machez le Boxer [20,79,115]), la
communication interventriculaire (6 a 7% des ¢&9,115]), la communication interatriale
(0.3% a 10% des cas [69,79]) ou encore la dysplasiespidienne (0.8% a 14% des cas
[65,79,104]).

La sténose pulmonaire peut également s’inscrires darcadre de cardiopathies complexes
telles gqu’une tétralogie de Fallot, associant &esl une communication interventriculaire et
une dextroposition de l'aorte [14,71,79,115,22].

Enfin, la présence simultanée d’'une sténose pulir@ead’'une persistance de la veine cave
craniale gauche est rapportée de maniere anecdptjiectant jusqu'a 1% des cas et ne
présentant pas d’incidence sur le plan clinique9d@p

3. Etiologie

4. 4. Déterminisme génétique

Un grand nombre de facteurs génétiques et envimentaux est incriminé dans la genése de
la plupart des malformations cardiaques congésitaReu de travaux ont cependant été
réalisés a ce jour pour confirmer ce déterminisme.

Certaines études corroborent I'hypothése d’une béas&litaire de la sténose pulmonaire chez
certaines races de chien. Ainsi Pattersbal. ont mis en évidence un déterminisme génétique
a composante polygénique de la sténose pulmormchiez le Beagle et le Spitz Loup |88

Un support génétique est fortement suspecté audsainres races canines en raison d’'une
forte représentativité raciale [61] ou de laffilan familiale entre certains cas affectés [56].

Malgré tout, le déterminisme de la sténose pulntenaiste a ce jour trés peu connu chez le
chien.

Par analogie aux découvertes réalisées chez I'Hoétielogie génétique des cardiopathies
congénitales dont celle de la sténose pulmonaipliquerait une multitude de facteurs de
transcriptions cardiaques et de genes intervenans da morphogénése cardiaque. Dans
'espece humaine, la sténose pulmonaire peut sefestar sous forme isolée, associée a

40



d’autres anomalies cardiagues ou intégrée au seirsyddromes tels que le syndrome
d’Alagille, le Syndrome de Barth, le Syndrome deoNan et le Syndrome de William’s. A

'heure actuelle, aucun géne n'a été cartograpldésdles formes isolées de sténose
pulmonaire. En revanche, des mutations de genest@nidentifiées dans les différents

syndromes susmentionnés, laissant apparaitre des g@andidats possiblement impliqués
dans le développement de la sténose pulmonaire ihenpa4,55,110,111]. Ces différents

genes sont répertoriés dans le Tableau 6 ci-dessous

Tableau 6 : Genes candidats au développement dedsi#nose pulmonaire chez 'lHomme
Hyun [54] et Tartaglia [110,111]

Géne (locus) Malformations cardiaques Autres affections
Sténose pulmonaire Syndrome de William’s
Elastin Hypoplasie pulmonaire, Hypercalcémie infantile
(7911) Syndrome d'Eisenberg, Déformation faciale

Sténose aortique supra-valvulaire

Sténose pulmonaire

Non compaction ventriculaire gauche
Communication interatriale Syndrome de Barth
Communication interventriculaire
Syndrome d’hypoplasie du cceur gauche

DTNA
(18g12.1-12.2)

Syndrome Alagille

Anomalie vertébrale

Hypoplasie des canaux hépatiques
Anomalie faciale

JAGGED-1 Sténose pulmonaire
(20 p12) Tétralogie de Falllot

Sténose pulmonaire
Communication interatriale
Communication interventriculaire
Tétralogie de Falllot

Syndrome de Noonan :

Retard statural et intellectuel
Dysmorphie faciale et corporelle
(« caracteres brachycéphales »)

PTPN 11
(12 q 24.1)

Dans l'une de ces publications, Buchanan constatdes races brachycéphales partagent des
similitudes morphologiques avec celles rapportéez ¢des hommes atteints du Syndrome de
Noonan [12]. Il s’agit d'une maladie génétique wmsmble d'un tableau clinique
polymalformatif associé a une cardiopathie cortgémi notamment une sténose pulmonaire
dans plus de 60% des cas, mais aussi un retdtotastat parfois intellectuel. Les patients
atteints présentent une dysmorphie se caractépsanin visage aux traits grossiers, des yeux
tres écartés (hypertélorisme), un nez court ebusté, un cou court et palmé, ou encore par
un thorax large et bombé avec un manubrium stgr@@minent. Plusieurs mutations de
genes ont été découvertes a ce jour. Selon dessétécdentes, une mutation du géne PTPN 11
serait rencontrée dans pres de 50% des cas etslér@juemment chez les malades atteints de
sténose pulmonaire valvulaire. Ce géne code poerplosphatase cytoplasmique la SHP-2
qui intervient dans la régulation de différents qassus développementaux dont la
valvulogénése [110,111]. Cette analogie a I'Homroargit renforcer de facon légitime la
suspicion d'une « fragilité » génétique chez lesesabrachycéphales (a fortiori chez les
Bouledogues et le Boxer) les prédisposant aux s&&npulmonaires.

En dépit des nombreuses découvertes réaliséeswmairia) et d'une demande croissante de la
part des éleveurs, trés peu d'études ont été pkalént entreprises chez les carnivores
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domestiques. Le recours a la génétigue comparéeaitosiavérer d’'une aide précieuse pour
élucider dans un avenir proche, I'étiologie généicet les modes de transmission de la
sténose pulmonaire au sein de I'espece cdbih85.

Menagezzoet al. se sont intéressés a I'héritabilité des caratiguiss de la sténose
pulmonaire (aire de I'anneau pulmonaire, vélocigximale du flux pulmonaire, intensité du
souffle cardiaque) chez le Boxer, principal modédlétude des sténoses pulmonaires et
aortiques. Les résultats sont moins favorables cpiex obtenus dans le contexte d’une
sténose aortiques. lIs laissent néanmoins présagérét d’'un programme de sélection établi
sur la base de ces critéeres afin de tenter deregéduia fois l'incidence et la gravité des
sténoses pulmonaires chez le Boxer [70,71].

4. 5. Embryogénése

Les mécanismes embryologiques responsables désedif§ types de sténogmsimonaires
demeurent, a ce jour mal, connus et spéculatife &hromalie de développement du bulbe
artériel distal duquel émergent les bourreletsoeiancaux est présumée en cause dans
lapparition d’'une sténose pulmonaire valvulaireesL sténoses sous-valvulaires ou
infundibulaires résulteraient d’'un cloisonnemerdramal du bulbus cordis durant la formation
du septum interventriculaire, tandis que les stémosupra-valvulaires seraient dues un
mauvais développement des portions plus distalesoda artériel [60].

Concernant les anomalies de topographie coronatefiype R2A), I'hypothése retenue a

I'heure actuelle, releve d’'une malposition ou ddgfaut de développement de I'ébauche de
I'artere coronaire gauche. Cette absence sergibnsable d’'une part de I'élargissement de
'ostium et du segment proximal de I'artére coromalroite en raison de I'augmentation du

flux sanguin a travers cette unique artere fonciile, d’autre part de la persistance

compensatoire du cbne artériel circum-pulmonairérgomnaire (anneau de Vieussens). De
I'effet compressif de cet anneau découle secondeiné une inhibition du développement et

de la croissance de la racine du tronc pulmonduéeuillet pulmonaire et du sinus droit de

Vasalva [12]

4. Conséguences physiopathologiques

La sténose pulmonaire se caractérise par un reéseoient de la voie d’éjection du ventricule
droit. Il s’agit donc d’'une lésion faisant obstaeleaugmentant la résistance a I'éjection du
flux sanguin depuis le ventricule droit vers lenicgoulmonaire en phase systolique.

Au passage de l'orifice rétréci, le flux artériailmonaire s’accéléere et devient turbulent.
L’apparition d’'un souffle cardiaque est la prindgananifestation clinique résultant de ce
phénomene de turbulence [107].

La surcharge barométrique engendrée par la stémodeit, en réponse adaptative, le
développement de la masse musculaire du ventridrdé (hyperplasie ou hypertrophie

concentrique) dont I'importance est directementréée au degré d’obstruction. Cette
augmentation de masse musculaire met en jeu seithyperplasie des cardiomyocytes
associée a une augmentation du réseau capillage lehfoetus et le nouveau né, soit une
hypertrophie concentrique sans hyperplasie chediVidu mature [60].

L’hypertrophie ventriculaire peut majorer l'obsttionn droite par une composante

dynamique. En effet, elle peut gagner l'infundibujugénérer un bourrelet musculaire sous-
valvulaire et créer ainsi une sténose infundibalagcondaire [61, 107].
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L’hypertrophie concentrique du ventricule droit présente des effets délétéres au long cours sur
la fonction diastolique :

- D’une part, elle augmente le risque ischémique en raison de la demande accrue en
oxygene des cellules myocardiques hypertrophiées, des lésions des arteres coronaires
associées et donc de la diminution du rapport de la densité coronarienne sur la masse
myocardique. Cette composante ischémique porte atteinte a la relaxation (premiere phase de
la diastole tributaire d’un apport en oxygene) ;

- Drautre part, du fait de sa nature concentrique, I'hypertrophie droite diminue le
volume de remplissage ventriculaire et s’accompagne du développement d'une fibrose
myocardique. La rigidité des parois épaissies et fibrosées conduit a une perte de compliance
(deuxiéme phase de la diastole, passive contrairement a la premiere).

Ce dysfonctionnement diastolique (avec défaut de relaxation et de distensibilité) se solde en
amont par une augmentation de la pression dans I'atrium droit puis par une dilatation atriale
droite (Figure 29). La pression dans le tronc pulmonaire est généralement normale mais peut
diminuer si le volume d’éjection systolique du ventricule droit est particulierement réduit
[107].

Figure 29 : Physiopathogénie et génese des signes cliniques d'une sténose pulmonaire
modifié d’apres Bishop [107].
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ventricule droit; dilated PA : Dilatation post-sténotique du tronc pulmonaire ; Septal

flattening : aplatissement du septum interventriculaire, LA : Atrium gauche, LV : Ventricule
gauche

= | ésions associées, complications

La sténose pulmonaire peut s’accompagner d’une insuffisance tricuspidienne, définie comme
le défaut de fermeture de la valve tricuspide en systole a l'origine d'un reflux du ventricule
vers l'atrium droit a cette phase du cycle cardiague. Cette insuffisance peut étre primaire dans
le cas d’'une dysplasie atrioventriculaire concomitante, ou secondaire a la sténose elle-méme
avec un défaut de coaptation des feuillets valvulaires résultant alors du remodelage
ventriculaire droit. Elle créée une surcharge diastolique droite pouvant conduire a une
insuffisance cardiaque droite [60,61].
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Une insuffisance pulmonaire peut également apparaitre secondairement aux Iésions
valvulaires pulmonaires engendrées par les turbulences du flux trans-sténotique [61]. Elle est
cependant généralement modérée et sans réelle répercussion sur le plan hémodynamique [60].

En outre, la persistance du foramen ovale est une complication non négligeable, rapportée
dans 6,2% a 39% des cas de sténose pulmonaire selon leq48)d€¥5]. En temps normal,

le foramen ovale se ferme a la naissance grace a la différence de pression qui s’établie entre
les atria gauche et droit (pression plus importante a gauche qu’a droite).

La persistance du foramen ovale est tres majoritairemamtontrée dans les formes
sténotiques graves, au sein desquelles le défaut de compliance du ventricule droit
hypertrophié associé ou non a une régurgitation de la valve tricuspide conduisent a une
élévation marquée de la pression dans I'atrium droit. Cette augmentation de pression est telle
gu’elle peut induire une inversion du différentiel des pressions atriales et donc une
réouverture du foramen ovale a l'origine d’un shunt interatrial droite-gauche [43,61,66]. En
de tels cas, le sang artériel systémique est contaminé par du sang veineux désoxygéné. Il en
résulte une désaturation de 'hémoglobine dans la circulation systémique, ce qui se traduit a
terme par une cyanose.

Enfin I'élévation importante de la pression systolique dans le ventricule droit associée au
remodelage de ce dernier, induisent un risque ischémique pouvant conduire a des arythmies
ventriculaires et a la mort subite de I'animal [60].

» Mécanismes moléculaires en jeu dans le remodelage cardiaque

L’activation prolongée du systéme rénine angiotensine aldostérone (SRAA) est la composante
majeure incriminée dans le remodelage du cceur lors de cardiopathie et notamment de sténose
pulmonaire [42,80,120]. L’angiotensine 1l tissulaire est un facteur trophique important qui
intervient dans le développement de la fibrose cardiadg@d activation de facteurs de
croissances (TGB), de protéines kinases mitogenes et de phospholipases. Sa biosynthese
dans le cceur fait intervenir deux voies : la voie classique mettant en jeu le SRAA tributaire de
'enzyme de conversion de l'angiotensine (ECA) et une voie alterne indépendante de ce
systeme, la voie de la chymase. Il s’agit d’'une sérine protéinase stockée dans les granules
sécrétoires des mastocytes cardiaques. La chymase est impliguée dans le développement de la
fibrose et de I'hypertrophie cardiaque selon deux mécanismes d’action : d’'undapkrt
production d’angiotensine I, d’autre pasia I'activation du TGFp et de métalloprotéases
matricielles sous l'effet d’'un stress mécanique appliqué sur le myocarde. Cette derniére voie
réactionnelle propre a la chymase est indépendante de la concentration en angiotensine Il
[120].

Dans le contexte d’'une sténose pulmonaire, L'ECA et la chymase tissulaires interviennent a
différentes étapes du remodelage cardiaque. L'activité de 'ECA tissulaire augmente lors de la
phase initiale, tandis que I'activité de la chymase augmente conjointement a celle de 'ECA
lors de la phase avancée de I'hypertrophie concentrique ventriculaire [80]. Une augmentation
plus marquée de I'activité de la chymase vis-a-vis de celle de 'ECA est par ailleurs rapportée
lors d’'induction expérimentale d’hypertrophie du ventricule droit [80] et a été retrouvée chez
un chien atteint de sténose pulmonaire congénitale [42]. Ces observations suggeérent la
prédominance de la voie alterne de la chymase dans la synthése de I'angiotensine Il du cceur.

L’ensemble de ces observations laissent percevoir de nouvelles perspectives thérapeutiques

sur l'utilisation d’antagonistes des récepteurs AT1 de I'angiotensine Il et d’inhibiteurs de la
chymase dans la prévention de I'hypertrophie cardiaque [42, 120].
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5. Présentation clinigue

Les chiens atteints d’'une sténose pulmonaire fonoglle peu serrée ne présentent
généralement aucun signe clinique associé. Le dsignest souvent établi par exploration
d’'un souffle cardiaque découvert fortuitement. Wminution discréte du niveau d’activité
ou de la tolérance a I'effort est parfois rappoféeles propriétaires ou peut passer inapercue
jusqu’a ce que la mise en place d'un traitementlianad’état de I'animal [60]. En revanche,
35% des chiens atteints d’'une forme grave, maeifiéstles symptdomes fonctionnels et
physiques, parmi lesquels [7,60,61,107] :

Une dyspnée, une intolérance a l'effort et unegteti liee a la baisse du débit

cardiaque ;

- Des syncopes en raison de la baisse du débit qaeli@t/ou de la présence
d’arythmies ventriculaires ;

- Des signes d’insuffisance cardiaque droite (asc#démes déclives, turgescence des
veines jugulaires...), le plus souvent lors de stérmmsnpliquée d’une dysplasie de la
valve tricuspide ;

- Une cyanose des muqueuses observée lors de conatiamicinteratriale ou

interventriculaire associée a 'origine d’un shdndite-gauche.

La premiere manifestation d’'une sténose pulmonesggose souvent sur l'audition d’un
souffle cardiaque dont les caractéristiqgues soodé&es ci-dessous.

6. Diagnostic

6.1. Examen cardiologique

= Auscultation cardiaque

A linstar de la sténose aortique, la sténose puolirte se manifeste a l'auscultation
stéthoscopique par la présence d’'un souffle sygtelcrescendo-decrescendo dont l'intensité
est maximale dans l'aire basale gauche entr&"letlle 4™ espace intercostal. Les souffles
de forte intensité peuvent irradier largement eedé audibles en région thoracique craniale
droite [7,60,61,84,107].

Le souffle associé a une sténose pulmonaire peé@espeut parfois étre d’intensité faible et
variable selon Il'activité orthosympathique et léguence cardiaque, ce qui peut le rendre
difficile a distinguer d’'un souffle physiologiqué&][ En effet, les chiots peuvent présenter, de
maniere physiologique, un souffle systolique qialde bénin ou « anorganique ». Ceux-cCi
sont usuellement protomésosystoliques, brefs, afigité faible (grade 1 a 3/6) et maximale
en région dorsale ou cranio-dorsale a I'aire dgeptmn des valves aortiques et pulmonaires
(région basale gauche). lls varient avec la frégeearardiaque et la position du sujet puis
tendent a disparaitre vers I'age de 16 a 26 semsalmsur persistance a I'age adulte est
toutefois possible, notamment chez les races delgrf@rmats [7,84].

Un souffle diastolique d’insuffisance pulmonaireupeparfois se surajouter au souffle
systolique, selon la méme localisation (basale lyalucu irradier vers le c6té thoracique droit.
Enfin un dédoublement permanent dil"2oruit cardiaque (B2) peut étre audible et ce, en
raison de la fermeture retardée des valvules sidgsgulmonaires [7,61,84].
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= Palpation

Dans les formes graves de sténose pulmonaire, émidsement cataire précordial est
habituellement perceptible par palpation en regar@™ ou 4™ espace intercostal gauche.
Lors de régurgitation tricuspidienne et/ou d’ingdhce cardiaque congestive associée, une
distension et des pulsations des veines jugulgmasvent s’ajouter au tableau clinique
[7,61,84].

6.2. Electrocardiographie

Dans la plupart des cas de sténose pulmonaire greées le tracé électrocardiographique
(ECG) ne révele aucune anomalie. L’activité élgciei du ventricule droit étant masquée par
la dépolarisation ventriculaire gauche majoritairgguls d’importants remaniements

cardiaques droits peuvent avoir des conséquenceslasumorphologie des complexes

ventriculaires sur le tracé ECG [27]. Dans les fesngraves de sténose pulmonaire, un
elargissement du ventricule droit (sans distincpossible entre hypertrophie et dilatation) se
caractérise par (Figure 30) [27,60,61,72,107]:

- Des ondes S profondes sur les dérivations |, dM#t ;
= SdeDIl >0.05mV
= SdeDIll>0.35mV
- Une déviation a droite de I'axe cardiaque (> 1Q3°)
- Des ondes T positives et des complexes QRS en foemeN » sur la dérivationyy,;
- Unratio R/S diminué sur certaines dérivations (R{E87 mV en CyLU).

La sténose pulmonaire peut s’accompagner d’ondepl®monaires », caractérisées par une
amplitude augmentée et un aspect pointu. La présgmdeelles ondes est rapportée dans 23%
des cas dans I'étude de Finglagidal. [39]. Elle traduit une dilatation de I'atrium dtaat
suggere fortement une insuffisance de la valvedpae associée [27,61].

Figure 30 : Electrocardiogramme enregistré chez unehienne Shih Tzu agée de 8 mois
atteinte de sténose pulmonair§l17]

On observe une déviation a droite de l'axe cardedaxe électrique principal estimé a
+180°) associée a des ondes S profondes sur lesatiéns I, Il, et aVF et fortement
positives sur les dérivations Ill et aVR, signantélargissement du ventricule droit.
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Bien que rares, des troubles du rythme peuverg faiite aux remaniements myocardiques
par ischémie et fibrose :

Bloc de branche droitil traduit un ralentissement de la conducticec&ique a travers
la branche droite du faisceau de His. Typiquemibrgst caractérisé par des QRS
larges négatifs, précédés d’'une onde P antérog@ue modification de lintervalle
P-Q [27,61] ;

Fibrillation atriale: elle est associée a 4% des cas de sténose milalans I'étude
de Fingland [39]. Son apparition fait suite a uilatdtion atriale majeure et révéle
une activité incoordonnée et continue des cellateales. Elle se manifeste par un
rythme irrégulier associé ou non a une trémulatieta ligne de base [27,107] ;

Bloc atrioventriculaire (BAV): Un BAV de troisieme degré accompagne jusqu’a 3%
des cas de sténose pulmonaire dans I'étude de Ifdabal. [115]. Ce bloc est
caractérisé par une dissociation compléte entretivit desatria et celle
des ventricules : toutes les onéesont bloquées et les complexes QiR&iennent
d'un échappement ventriculaire [27] ;

Extrasystoles ventriculaires| s’agit de dépolarisations prématurées premaigsance
dans le myocarde ventriculaire, observées dans @¢fas de sténose pulmonaire
par Franciset al. [41]. Cette arythmie se traduit par un ou plusSeQRS prématurés
et larges [27].

Si elle constitue une aide indéniable au diagnoski€lectrocardiographie demeure
relativement peu sensible et ne donne aucune iatiwm quantitative sur la gravité de la
sténose pulmonaire [60].

6.3. Diagnostic radiographique

La radiographie thoracique est utile pour oriefgatiagnostic de sténose pulmonaire méme si
cet examen reste peu discriminant quant a la na&ueela gravité des Iésions. Les signes
radiographiques de sténose pulmonaire sont idegiquelle que soit la nature de I'obstacle
(sous-valvulaire, valvulaire ou supra-valvulaire).

Parmi ceux-ci, on distingue communément (Figune: 31

- Une dilatation post-sténotique du tronc pulmonaire

- Une augmentation de taille du ventricule droit ;

- Une dilatation de I'atrium droit ;

- Des vaisseaux pulmonaires de taille normale ourdige selon la gravité Iésionnelle.

= Dilatation du tronc pulmonaire

Une dilatation du tronc pulmonaire est observée @teet 67% des chiens atteints de sténose
dans les études respectives de Fingland (1986ef3€E Ristiet al. (2001) [91].

Elle se manifeste radiographiguement par la préseticine déformation de densité
liquidienne en regard de l'aire de projection dantr pulmonaire (Figure 31, fleche) a savoir :

- Sur le bord cranial gauche du cceur (entre une @t Heures sur une vue ventro-

dorsale) ;
- En avant du bord cranio-dorsal du cceur sur unedeywofil [4,59,61].
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=  Augmentation de taille du ventricule droit

Dans les stades précoces de sténose pulmonairesigiess d’'une cardiomégalie droite
peuvent apparaitre subtils car I'hypertrophie viealaire s’effectue de maniére concentrique.
Un changement de forme plus que de taille est diertifiable a ce stade.

En revanche, lorsque la sténose s’accompagne dgnéisance du myocarde ventriculaire,
ceci se solde par une dilatation du ventriculetdzngendrant une nette cardiomégalie droite
sur les clichés radiographiques.

Une augmentation de taille du ventricule droit@stervée a la radiographie chez 100% des
sujets atteints de sténose pulmonaire dans legsue Fingland (1986) [39] et Ristt al.
(2001) [91]. Les signes radiographiques en favent kstés ci-dessous [59,60,61] :

Vue de profil :
- Verticalisation et augmentation de la convexitéi@i@ de la silhouette cardiaque ;

- Augmentation du contact entre le coeur et le stemum
- Surélévation dorsale de I'apex cardiaque vis-a&uisternum.

Vue ventro-dorsale :
- Elargissement et arrondissement du bord cardiaga# situé entre cing et neuf
heures : forme dite en « D inversé » ;
- Diminution de la distance entre le cceur et la prmiacique droite ;
- Arrondissement et déplacement a gauche de I'apelacpe.

= Dilatation de I'atrium droit

Les signes radiographiques d’'une dilatation atmiltete sont rapportés dans 31% des cas de
sténose pulmonaire [91]. lIs apparaissent en rggleérale de facon tardive et ce, dés que la
dilatation est significative [4,59,61] :

Vue de profil :
- Déformation sur le bord cranio-dorsal de la sillttaieardiaque ;

- Surélévation dorsale de la trachée en regard ouawant de la bifurcation
trachéobronchique.

Vue ventro-dorsale :
- Bombement du bord cranial droit de la silhouetteliegue, entre neuf et onze heures.

=  Diminution de la perfusion pulmonaire

Bien que la vascularisation pulmonaire soit géménaint préservée lors de sténose
pulmonaire, elle peut apparaitre diminuée dans 83% des cas, plus particulierement lors
de forme grave [39,91]. Cette hypoperfusion pulnmense traduit a 'examen radiographique
par une diminution du diameétre des vaisseaux asa@ciune augmentation généralisée de la
radiotransparence pulmonaire [4,59,61].

=  Sijgnes d’insuffisance cardiaque droite

Dans les stades avancés de sténose pulmonaireadingraphie abdominale peut mettre en
évidence des signes d’insuffisance cardiaque dfoépatomégalie et ascite).
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Figure 31 : Signes radiographiques de sténose pulmaire [4,59

A et A’ : Vues ventro-dorsale montrant des signesatdiomégalie droite : le bord droit de
la silhouette cardiaque présente un aspect bombérdik D inversé » (fleches fines), I'apex
cardiaque est arrondi et déplacé vers la gauche.

B et B’ : Vues de profil montrant des signes delimanégalie droite : le bord cranial du cceur
est élargi, le contact entre le sternum et la sikstbe cardiaque est augmenté (fleches fines).
Des déformations de densité liquidienne sont \asildans les aires de projection du tronc
pulmonaire sur les deux vues traduisant une dilatatle ce dernier (fleches épaisses). Le
calibre diminué des vaisseaux pulmonaires est eeuiad’'une hypoperfusion pulmonaire.

A B

6.4. Examen échocardiographigue et Doppler

L’échocardiographie est l'outil diagnostique de ighdCet examen permet, en effet, de
confirmer la Iésion congénitale elle-méme (signiesctk) et d’en apprécier les conséquences
hémodynamiques (signes indirects). A I'heure atduektte méthode ultrasonore a supplanté
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les méthodes invasives comme l'angiographie sekabu la mesure des pressions par
cathétérisme cardiaque. En cas de sténose pulmowvalivulaire, les signes indirects sont
souvent plus apparents que la dysplasie valvuidieeméme [25].

6.4.1. Signes directs échographiques

= | ésion obstructive du tronc pulmonaire

Les lésions valvulaires, sous-valvulaires et swyadatlaire sont plus facilement appréciables
sur une coupe petit axe transaortique par voiesparele droite au mode bidimensionnel
(2D) (Figure 32).
Lors de sténose valvulaire, les sigmoides pulmesgieuvent présenter des remaniements
morphologiques caractéristiques et apparaitre :

- Soit épaissies et immobiles ;

- Soit en forme de déome par fusion de leurs extréndigtales ;

- Soit de forme et de longueur anormales [23,25].
Sur cette coupe, le diamétre de I'anneau pulmorestemesuré juste en dessous du point
d’attache des feuillets valvulaires. Le rapportdilmmeétre aortique sur le diametre annulaire
permet d’'objectiver et de confirmer une hypoplgsigmonaire [18,19].
Les valves sigmoides peuvent parfois étre d’apparedchographique subnormale sans
hypoplasie pulmonaire associée. Le diagnostic less &tabli sur la base de la clinique, des
signes échographiques indirects avant d’étre qogfide facon définitive par un examen
Doppler [23,25].
La sténose sous-valvulaire se manifeste par unréletifibreux ou fibro-musculaire visible
sous la valve, dans la voie d’éjection du ventacdioit. Dans le cadre des anomalies de
topographie coronarienne, l'artére coronaire alnéerpeut étre directement visualisée sur une
coupe petit axe transaortique droite sous la fodfmee structure linéaire au contenu hypo
voire anéchogene, traversant la chambre de chasgentticule droit (Figure 33) [31].
La sténose supra-valvulaire se matérialise, quagitea par une bande fibreuse responsable
d’un rétrécissement distal a la valve pulmonai&23,25].

La coupe petit axe basale par voie parasternalehgaest le plus souvent excellente pour
apprécier I'ensemble des lésions. Cette projeqienmet de visualiser parfaitement la voie
d’éjection du ventricule droit et le tronc pulmamaisur toute sa longueur, jusqu’a la
bifurcation en arteres pulmonaires droite et gaudbe outre, elle offre une image claire des
anomalies valvulaires et de la dilatation post-ati§ue associée [18,29].

L’échocardiographie transoesophagienne offre usealisation plus claire et plus précise de

la valve pulmonaire mais reste a ce jour encore ¢isponible en médecine vétérinaire,
excepté dans les centres spécialisés [61].

= Dilatation post-sténotigue du tronc pulmonaire

La dilatation post-sténotique du tronc pulmonaitede ses deux branches est facilement
visualisée au mode bidimensionnel, sur une coufie e transaortique (Figure 32). Cette
dilatation est identifiée dans la grande majoriés das de sténose pulmonaire. Néanmoins,
son absence ne permet pas d’exclure un diagnostictéhose, certaines formes étant
associées a une hypoplasie artérielle pulmonaire [6
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Figure 32 : Signes échocardiographiques directs dgénose pulmonaire sur une coupe
petit axe transaortique obtenue par voie parasternia droite en systole, d'aprés Chetboul

et al. [23]

A : Sténose pulmonaire valvulaire caractérisée parépaississement et un aspect en déme
des sigmoides pulmonaires (fleches)

B : Sténose pulmonaire a la fois sous-valvulaireufpelet musculaire irregulier : 1),
valvulaire (sigmoides immobiles et épaissies: B)sepra-valvulaire (bande fibreuse
hyperéchogene : 3) associée a une dilatation ingmbet du tronc pulmonaire (TP) et de ses
deux branches

Ao : Aorte ; CCVD : Chambre de chasse du ventricitet ; AD : Atrium droit
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Figure 33 : Sténose sous-valvulaire secondaire a enanomalie de topographie
coronarienne, coupe petit axe transaortique obtenupar voie parasternale droite (mode
bidimensionnel), d'aprés Estey[31]

L'artere coronaire aberrante (fleche) se manifestaus la forme d’une structure linéaire
hypoéchogene, délimitée par des parois, traversanbie d’'éjection du ventricule droit.

6.4.2. Signes indirects échographigues

= Hypertrophie concentrigue du ventricule droit

L’hypertrophie concentrique du ventricule droit egtualisée en mode bidimensionnel sur
une coupe petit axe transventriculaire obtenuevpir parasternale droite. L'épaisseur de la
paroi du ventricule droit est anormalement visilelépasse celle du ventricule gauche. Ce
dernier perd sa forme caractéristique de « charopign Il apparait tronqué dans sa partie
antérieure par un septum interventriculaire plaégaissi. Cette modification de forme est
d’autant plus marquée que la cavité ventriculasteréduite en raison de la diminution du
retour veineux pulmonaire. En cas d’hypertrophipontiante, le myocarde présente un aspect
hétérogene, hyperéchogene et des contours irréguli@duisant d'importantes lésions de
fibrose (Figure 34, A) [23,25,30,].

Sur une coupe longitudinale en mode bidimensioriaslpiliers droits peuvent étre épaissis
de facon notable et apparaitre proéminents audeeila cavité ventriculaire [23,25]. Cette
observation n’est toutefois pas systématique es@stent difficile a objectiver, notamment
lors de sténose peu serrée [61].

La mesure et la comparaison de I'épaisseur pagiétas deux ventricules sur une coupe
transventriculaire en mode temps-mouvement (TMmgerde confirmer et d’objectiver
I’hypertrophie ventriculaire droite (Figure 34, B8,25].

Dans le cas d'une sténose peu serrée, I'’hypereogsti généralement peu significative. Le
recours a I'examen Doppler est alors nécessairegiablir un diagnostic de certitude.

=  Aplatissement et déviation du septum interventriclaire

Lors de I'évolution de la lésion sténotique, lachiarge barométrique dans le ventricule droit
est responsable d'un aplatissement, voire dun mo@nt « paradoxal » du septum
interventriculaire. En d’autres termes, le septishamimé d’'un mouvement asynchrone de
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celui de la paroi du ventricule gauche : la paeptale se retrouve déviée postérieurement
vers la cavité ventriculaire en diastole et subiersement une déviation antérieure en
systole. Ces modifications septales sont facilemeqpréciées sur une coupe
transventriculaire en mode temps-mouvement [23125,6

Johnsoret al. s’appuient sur ces modifications du septum intemneulaire (SIV) en coupe
petit axe transventriculaire droite pour grademportance de I'hypertrophie du ventricule
droit (Tableau 7) [10406].

Tableau 7 : Gradation de I'hypertrophie ventriculaire en fonction des remaniements du
septum interventriculaire (SIV), d'aprés Johnsonet al. [104,105]

Hypertrophie trés modérée Hypertrophie importante Hypertrophie trés importante

Augmentation trés modérée de
I'épaisseur de la paroi du ventricule Aplatissement et mouvement Aplatissement et mouvement
droit sans mouvement paradoxal dyparadoxal peu marqué du SIV  paradoxal marqué du SIV

SIV

= Dilatation ventriculaire

Dans les stades trés évolués de sténose pulmongieedilatation cavitaire s’ajoute a
I’hypertrophie ventriculaire. Celle-ci peut résultee deux entités pathologiques a envisager :
- L'existence d'une insuffisance tricuspidienne et/gmulmonaire importante.
L’association entre une sténose et une insuffisantmonaire est rapportée dans 50%
des cas chez les chiens ;
- La présence concomitante d'un shunt gauche-drexte ¢ommunication interatriale).

Cette dilatation est observée au mode bidimensioahest objectivée au mode temps-
mouvement sur une coupe transventriculaire (Fi@dne L'examen Doppler couleur permet
d’en identifier les causes sous-jacentes [23,25].

= Dilatation atriale droite

Le défaut de compliance du ventricule droit et lévaloppement d’une insuffisance
tricuspidienne ont pour conséquence a terme, ua&tion de I'atrium droit. Celle-ci peut
étre appreciée par la comparaison des diametredeles atria sur une coupe 4 cavités
obtenue par voie parasternale droite. [23,25]

Une dilatation atriale marquée témoigne le plusveat d’'une importante régurgitation
tricuspidienne et doit en ce cas amener a suspentedysplasie concomitante de la valve
tricuspide.

Lors de dilatation des deux atria, le septum intieladoit faire I'objet d’une inspection
minutieuse afin d’identifier une éventuelle comnuation interatriale responsable d’'un shunt
droite-gauche (ex : persistance du foramen ovalH) [

= Reéduction de la taille du ventricule et de I'atriumgauche

L’hypertrophie du ventricule droit et la diminutiadtu retour veineux pulmonaire peuvent
conduire & une diminution de la taille de I'atritgh du ventricule gauche dont les parois
peuvent apparaitre, alors, faussement hypertrop[2&g.
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Figure 34 : Signes échocardiographiques indirects ed sténose pulmonaire d’aprées

Chetboul [26]

A : Coupe petit axe transventriculaire obtenue panie parasternale droite au mode
bidimensionnel

B : Coupe transventriculaire au mode temps-mouvémen

La paroi du ventricule droit (PVD) est tres épags®n comparaison a la paroi libre du
ventricule gauche (PPVG). En raison de la surpm@ssventriculaire droite, le septum
interventriculaire (SIV) est aplati. La cavité dantricule droite est dilatée (VD) tandis que
celle du ventricule gauche (VG) est réduite enaais la fois de la diminution de la
précharge et de I'aplatissement septal.

6.4.3. Examen Doppler

Plus réecemment mis en application en médecine inétér, 'examen Doppler permet
'analyse précise des flux sanguins par une apgtiéoi de leur vitesse et durée, de leur
direction ainsi que de leur caractere turbulentlaminaire. Cet examen offre donc une
analyse hémodynamique du systéme cardiovascultirepeésente ainsi un complément
indispensable de I'échocardiographie dans I'expimnades cardiopathies congénitales dont la
sténose pulmonaire.

= Mise en évidence du site d’obstruction

L’examen en mode Doppler couleur permet de visemllss turbulences dans le tronc
pulmonaire et de localiser avec précision le s@td’abstruction. Cet examen se réalise selon
un acces parasternal gauche ou droit [30].

En lI'absence de cardiopathie, le flux pulmonairt laminaire et rétrograde car dirigé du
ventricule droit vers le tronc pulmonaire lui valam code couleur bleu. Lors du passage au
travers de l'orifice sténosé, le flux pulmonaireeqma un aspect en mosaique traduisant un
régime turbulent. La zone ou est initiée le phénuende turbulences, autrement dit le noyau
central des différentes couches concentriquesnidii site de la sténose (Figure 35, A)
[25,61].

= Evaluation de la gravité de la sténose

Le Doppler continu est 'examen de choix pour étdalgravité d’une sténose pulmonaire en
permettant la calcul du gradient de pression tet@setique et celui de l'orifice sténotique.
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- Gradient de pression trans-sténotique :
L’examen au Doppler continu permet d’estimer lavijéad’'une sténose sur la base du calcul
du gradient de pression trans-sténotique. Ce gradie pressionAP) se déduit des mesures
de la veélocité maximale du flux pulmonaire au travele la sténose (Vmgxgrace a
I’équation modifiée de Bernoulli :

AP =4 (Vmax,)?

Pour un méme débit de part et d’autre de la stemphse le rétrécissement est marqué, plus la
vitesse du flux trans-sténotique est importantesAplus le gradient est important, plus le
passage est serré et, par la méme, la sténoseest g

Le Doppler couleur permet de localiser visuellenlentvitesses les plus élevées et donc de
déterminer l'orientation nécessaire du tir Dopptentinu. Il est néanmoins important de
multiplier les incidences pour ne pas sous-estimetelle valeur de vélocité maximale du fait
d’'une erreur d’incidence liée aux turbulences. tadgnt maximal enregistré par toutes les
voies est celui retenu (Figure 35, B) [25,30].

La classification, communément établie dans larktiure vétérinaire, est détaillée dans le
Tableau 8 ci-dessous :

Tableau 8 : Classification du degré de gravité desténoses pulmonaires en fonction des
valeurs du gradient de pression trans-sténotiqueAP) et de la vélocité maximale du flux
pulmonaire (Vmax p) déterminée au Doppler{18,61]

Valeur de AP Valeur de Vmax Gravité de la sténose
<50 mmHg <3,5m/s Modérée (peu serrée)
50-80 mmHg 3,5 m/s <Vmax <4,5 m/s Significative (serrée)
> 80 mmHg > 4,5 m/s Importante (tres serrée)

Certaines publications considerent une forme goe/eténose pour un gradient au Doppler
supérieur a 100 mmHg [34].

Cette gradation est a nuancer selon la race deri&. Ainsi chez le Boxer, le risque de mort
subite est possible méme pour des gradients dsipnesssez peu élevés [25].

La forme modérée de sténose pulmonaire est lafgigsemment rencontrée dans I'espece
canine. Les formes graves sont quant a elle assezgmcontrées en raison notamment du
taux plus élevé de mortalité subite associé [61,84]
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Figure 35 : Signes de sténose pulmonaire a I'exam&@oppler, d’apres Chetboul et al.

[25]

A : Examen au mode Doppler couleur réalisé sur cogpe petit axe transaortique obtenue
par voie parasternale droite : codage du flux é&mmambel ventriculaire droit. Le flux,
initialement bleu (rétrograde) se rétrécit brutalemt au niveau des sigmoides pulmonaires
avec des zones de turbulences (en jaune, vertrpugg), confirmant la nature valvulaire de
la sténose.

B : Mesure du gradient de pression au Doppler cantde part et d’autre de I'obstacle
valvulaire. La vitesse maximale du flux trans-sténe est évaluée a 5.9 m/s définissant une
sténose tres serrée : gradient de pression de 188ign

Ao : Aorte ; CCVD : Chambre de chasse du ventriclrkt ; TP : Tronc pulmonaire ; AG :
Atrium gauche.
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Vmax =59 m/s
G= 139 mmHg

- Aspect du flux :

L’aspect du flux Doppler peut avoir une valeur gative sur le type de I'obstacle. Lorsque
'obstruction fixe est majorée par une composanyaachique, le flux prend un aspect
particulier, en « lame de sabre » caractériséeiparforme triangulaire et une pente d’attaque
incurvée. Ceci traduit 'augmentation de la vitedss particules au cours de la systole, au fur
et a mesure que la voie d’éjection se rétrécit.sD@ncontexte particulier de sténose, les deux
images (flux d'obstruction fixe et flux d’obstrusti dynamique) sont le plus souvent
superposeées (Figure 36). [29,30]

Figure 36 : Superposition du flux de sténose pulmaire valvulaire (fixe) et du flux
dynamique (en lame de sabre) lié a lI'obstruction vriculaire au Doppler continu,
d’apres Drouard-Haelewyn[30]

Flux fixe Flux dynamique
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- Mesure de la surface de I'orifice sténotique :

Bien que la mesure du gradient de pression tramostue soit la méthode de référence pour
juger de la gravité d'une sténose pulmonaire, el est pas toujours un indicateur trés
fiable. En effet, une baisse du débit cardiaqueuiaile a une anesthésie, a une insuffisance
du myocarde ou encore a une régurgitation atrioicedire conséquente peut conduire a une
sous-estimation de la gravité d’'une sténose. Avéige, une hausse du débit cardiaque
secondaire a une stimulation orthosympathique riéstress, excitation), une hyperthyroidie,
un shunt gauche-droite ou encore une anémie, peaugmenter de maniere artéfactuelle la
vitesse du flux pulmonaire.

Une approche différente de I'évaluation de la géad’'une sténose pulmonaire est celle
fondée sur I'estimation de la surface fonctionndlida valve sténotique par examen Doppler.
Cette estimation a recours au principe de conéndé la dynamique des fluides qui stipule
gu’en tout instant, le débit passant par la chanderehasse du ventricule droit est égal au
débit traversant la sténose pulmonaire (Figure Btfrement dit, les volumes d’éjection
systolique présents en amont et au niveau desianlésténotique sont égaux, ce qui peut
s’écrire :

ITV 1 Xx CSA = ITV,Xx CSA,
Ou:

- CSA; représente la surface de section de la chambobhatse du ventricule droit. |I
est déterminé & partir du diamétre D de 'annedmpuoaire mesuré proximalement a
la valve sténotique, en mode 2D, sur une coupet pe® transaortique, voie
parasternale droite. En assimilant le flux pulm@a un cylindre on détermine la
surface de section CgApar la formule CSA== (D/2)?;

- CSA; représente la surface fonctionnelle de la vatéadtique que I'on cherche a
déterminer ;

- ITV . correspond a l'intégrale temps-vitesse (aire dauwurbe de vitesses) du flux
systolique de la chambre de chasse du ventricolg dnesuré au Doppler pulsé, juste
proximalement a la sténose (Figure 38, A) ;

- ITV, correspond a l'intégrale temps-vitesse du flwnst@ue, mesuré en Doppler
continu au travers de la valve sténotique (Fig@eB3.

Figure 37 : Principe de continuité de la dynamiquedes fluides, d’'aprés Estrada et
Maisenbacher[33]
ITV : Intégrale temps vitesse (aire sous la coutbevitesses) ; CS : Surface de section

ITV1ix CSA1=1TV2x CSA2

Stenosed PV
CSA,
@
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Figure 38 : Mesures au Doppler des intégrales temps-vitesse (ITV), d’aprés Estrada et
Maisenbacher[33]

A : Mesure de ITVau Doppler pulsé, juste proximalement a la valve pulmonaire sténosée

B : Mesure de IT¥au Doppler continu, au travers de la sténose

Les valeurs sont automatiquement calculées par I'appareil, en délimitant I'ensemble du
signal Doppler a l'aide du curseur (ligne en pointillée).

T VTl 86.2¢m -

SR
0.5

On détermine ainsi la surface fonctionnelle de la valve sténotique selon la formule suivante :
CSA;= VTl X CSA / VTI,

Cette surface doit étre rapportée a la surface corporelle du sujet afin de déterminer la gravité
Iésionnelle. Chez 'homme, une sténose pulmonaire est considérée comme grave lorsque la
surface valvulaire indexée est inférieure a 0.50 cm?m2. A I'’heure actuelle, aucune
classification de la sténose pulmonaire du chien n’a été établie en fonction de ce critere. La
mesure de la surface sténotique demeure néanmoins un outil de grand intérét pour juger de
I'efficacité d’une dilatation par ballonnet [33].
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