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La chirurgie palliative des cardiopathies congénitales

Les cardiopathies congénitales sont des malformations du cceur et/ou des gros

vaisseaux, présentes a la naissance, en rapport avec une anomalie du développement. On inclut

aussi les malformations liées a la persistance| anormale apres la naissance de structures

normalement présentes au cours de la vie feetale (1).

Les cardiopathies congénitales constituent une cause de morbidité et de mortalité tres
fréquente en pédiatrie. Dans les pays développés, le pronostic a été transformé grace au
perfectionnement incessant des techniques d’exploration, des techniques chirurgicales et de

réanimation post-opératoire (2).

Au Maroc, bien que la réparation de nombre de malformations cardiaques soit possible
chez le nouveau-né et le nourrisson, les procédures palliatives gardent encore des indications.
Au total, 21 procédures palliatives chirurgicales ont été proposées pour la correction des
cardiopathies congénitales, dont 4 sont les plus utilisées: le cerclage de I'artére pulmonaire, le

shunt de Blalock-Taussig, le Glenn shunt, et Fontan (3).

A travers une étude rétrospective de 94 observations colligées au service de chirurgie
cardiovasculaire du CHU Med VI de Marrakech, nous allons analyser les indications de chirurgie
palliative des cardiopathies congénitales dans notre contexte, et les résultats opératoires et nous
nous allons comparer les résultats de la chirurgie en deux temps par rapport a la chirurgie

définitive d’emblée.
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|. PATIENTS:

L’étude a inclus tous les malades porteurs de cardiopathies congénitales ayant été traités
par une technique chirurgicale palliative, indépendamment de I’age.
Ils ont été au nombre de 94 patients sur la période allant de janvier 2005 au décembre

2010.

Il. Méthodes de travail :

Les dossiers ont été revus rétrospectivement.

La définition de I’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est la méme que chez
I’adulte, c’est une pression artérielle pulmonaire > 25 mmHg au repos. Sur le plan pratique en
pédiatrie on parle d’HTAP lorsque la pression systolique pulmonaire est supérieure a la moitié de
la pression systolique artérielle. Elle est calculée par I’échocardiographie, par I’enregistrement de
la vitesse maximale du flux de l'insuffisance tricuspide (plus souvent présente dans cette
situation), qui permet de calculer le gradient de pression systolique entre le ventricule droit et
I’oreillette droite en appliquant I’équation de simplifiée de Bernoulli (gradient = 4V2) en ajoutant
a ce gradient une estimation de la pression auriculaire droite (POD), on obtient la pression
systolique du ventricule droit.

Les cardiopathies diagnostiquées par échocardiographie, ont été regroupées selon leur
physiopathologie en trois groupes:

- Groupe I: les cardiopathies congénitales non cyanogénes avec shunt
gauche-droite, incluant la communication interventriculaire (CIV) et le
canal atrioventriculaire (CAV).

- Groupe IlI: les cardiopathies congénitales cyanogénes, représenté par la

tétralogie de Fallot.
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- Groupe llI: les cardiopathies congénitales complexes, incluant I'atrésie
tricuspide (AT), la transposition des gros vaisseaux (TGV), le ventricule
droit a double issu (VDDI) et le ceeur univentriculaire.

Une fiche d’exploitation a été établie pour recueillir les données cliniques paracliniques,

thérapeutiques et évolutives.

Anesthésie:

Les malades de service ont été anesthésiés par la technique suivante:

1) Prémédication: se discute en cas de défaillance cardiaque et/ou détresse respiratoire,
le plus souvent aucune prémédication n’est donnée.

2) Monitoring: est fait de monitoring standard des parameétres physiologiques:
I’électrocardiogramme, la pression artérielle, la fréquence cardiaque, la saturation en oxygéne, la
température et la diurese; et un monitoring invasif qui surveille la pression artérielle sanglante,
la pression veineuse centrale, la gazométrie et I’lhématocrite.

3) Induction: utilise les agents halogénés, par inhalation du Sévoflurane qui est bien
toléré par les enfants et les nourrissons, parce qu’il entraine moins d’effet inotrope négatif, une
stabilité hémodynamique, ainsi, le Sévoflurane entraine moins de tachycardie et de
vasodilatation coronaire.

IIs sont associées aux morphiniques, présentés dans notre contexte le Fentanyl et le
Sufentanyl; et les curares représenté par le Norcuron.

4) Intubation et ventilation: respectent la spécificité de la chirurgie cardiaque qui est
I’ouverture thoracique, et se basent sur les volumes plutot que les pressions.

5) Remplissage vasculaire: par un apport de base de 5cc/heure, par du sérum salé 0,9%,

et adapté en fonction de I'état hémodynamique.
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Fiche d’exploitation

Identité:
Sexe:

Age:
Antécédents:
- age de la mere:
- consanguinité:
- trisomie 21:
- malformations extra-cardiaques:
- antécédent d’insuffisance cardiaque:
- traitement:

* digitaliques:
* diurétiques:
* inhibiteurs de I'’enzyme de conversion:

Type de cardiopathie:
Communication interventriculaire Canal atrio-ventriculaire

Tétralogie de Fallot

Atrésie tricuspide Transposition des gros vaisseaux
Ventricule droit a double issu cceur univentriculaire

Clinique:
Signes fonctionnels:
* cyanose
* squatting:
* dyspnée:
* fatigabilité:
* refus de tété:
* syncope:
* malaise anoxique:
* crise d’HTA:
Signes physiques:
* déformation thoracique:
* hippocratisme digitale:
* souffle cardiaque:
* poids:
* taille:
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* retards staturo-pondéral:
* syndrome d’HTAP:
* SPO2:

Echocardiographie:
Elle permet le diagnostic et la classification des cardiopathies:
1) cardiopathies congénitales non cyanogénes:
Communication interventriculaire:
-Taille:
- nombre:
Unique multiple
-Type:

périmenbraneuse : musculaire :
infindibulaire

- Siege:

- HTAP:

- HVD:

- HVG:

- malformation cardiaque associée:

Canal atrio-ventriculaire:

- Partielle:

- totale:

- Insuffisance mitrale:

- insuffisance tricuspide:

- HTAP:

- HVD:

- HVG:

- malformation cardiaque associée:

2) cardiopathies congénitales cyanogénes:
Tétralogie de Fallot:
- CIV:
taille siege:
- anneau pulmonaire:

Normal hypoplasique agénésie
- état du tronc de I'artére pulmonaire:

- taille de I'artere pulmonaire:

- taille de I’artére pulmonaire droite:

- taille de I’artére pulmonaire gauche:
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- aorte a cheval sur le septum:
<50% >50%
- taille de VD:
- taille de VG:
- fraction d’éjection systolique:
- malformation cardiaque associée:

3) cardiopathies congénitales complexes:
Atrésie tricusipde:
- imperforation de la tricuspide:

- ventricule droit hypoplasique:

- malformation cardiaque associée:
Transposition des gros vaisseaux:

- sténose pulmonaire:

- sténose aortique:

- malformation cardiaque associée:
Ventricule droit d double issu.

- HVD:

- fraction d’éjection systolique:

- taille de I'artere pulmonaire:
- taille des branches de I'artere pulmonaire:
- DTVD/DTVG:
- malformation cardiaque associée:
Caeur univentriculaire:
- type:
- position des gros vaisseaux:
- malformation cardiaque associée:

Traitement:

Traitement médical en pré-opératoire:
- diurétiques:
- digitaliques:
- inhibiteurs de ’enzyme de conversion:
- bétabloquants:
- sildénafil:

Actes de chirurgie palliative:

Cerclage:
-voie d’abord:

thoracotomie latéral gauche sternotomie
- taille de I’artére pulmonaire:
- circonférence théorique de cerclage: 2, mm (poids)
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- largeur retenue de cerclage:

- étude hémodynamique en per-opératoire:

Avant cerclage

Aprés cerclage

Pression PAPS

artérielle

pulmonaire PAPD
PAM

Pression PAS

artérielle

systémique PAD
PAM

SPO2

- tolérance de cerclage:

FC

- événement per-opératoire:
- séjour en réanimation:

EVOLUTION:
>>amélioration
*clinique:

- régression des signes fonctionnels:

- reprise de poids:

*paraclinique: échographie de controle

SPO2

- gradient transcerclage:

- pression pulmonaire:
- diameétre de I'AP:
- cerclage trop serré:

- cerclage lache:
- cerclage vicieux

contractilité
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>>Complications:
*immédiate:
- mortalité per-opératoire:
- Hémorragie:
- hémothorax:
- Etat de choc
- pneumopathies:
- SDRA:
*a court terme:
- Déces:
- sténose de I'AP:
- trouble de conscience:

Blalock-Taussig:
- voie d'abord:
sternotomie:

- type:
classique :

- diameétre de la protheése: mm

- incident en per opératoire:

- SPO2 avant: %

- SPO2 apres: %

- frémissement:

-TA diastolique:

- Séjour en réanimation :

EVOLUTION:
>>amélioration
*clinique:
- souffle cardiaque:
- SPO2:
- syncope:
- malaise anoxique:
- reprise de poids:

thoracotomie:

modifiée :

*paraclinique: échographie de contrdle

- anastomose perméable:
- pressions pulmonaires distales:
- diameétre du tronc de I'AP:

-10 -
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>>Complications:

*immédiate:
- Mortalité per-opératoire:
- Hémorragie :
- Hémothorax:
- Infection sur prothése:
- Endocardite:
- Etat de choc:
- Pneumopathies:
- SDRA:
*a court terme:
- Déces:

- Sténose de montage:

- Hyperdébit:

Glenn shunt:
- avec CEC:
- sans CEC:

- étude hémodynamique:

Pré-opératoire

Post-opératoire

Pression PAPS

artérielle

pulmonaire PAPD
PAM

Pression PAS

artérielle

systémique PAD
PAM

- diameétre de I'artere pulmonaire:

- événements per-opératoires:

- séjour en réanimation:

-11 -
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EVOLUTION:
>>amélioration
*clinique:
- régression des signes fonctionnels:
*paraclinique: échographie de controle

- anastomose perméable:
- pressions pulmonaires distales :
>>Complications:

*immédiate:
- Mortalité per-opératoire:
- Hémorragie :
- Hémothorax:
- Pneumopathies:
- SDRA:

*a cout terme:
- Déces:
- Sténose de montage:
- Syndrome cave sup:
- Circulation collatérale thoracique:
- Myocardiopathie ischémique:
- Syndrome de Claude-Bernard Horner:
- Trouble de conscience:
- Coma:
- Agitation:
- Hallucination:
- Septicémie:
- Entéropathies exsudatives:

Fontan:
- type:
- événements per-opératoires:
- séjour en réanimation:

EVOLUTION:
>>amélioration
*clinique:
- régression des signes fonctionnels:
*paraclinique: échographie de contrdle
- anastomose perméable:
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>>Complications:

*immédiate:
- Mortalité per-opératoire:
- Hémorragie :
- Hémothorax:
- Pneumopathies:
- SDRA:

*a cout terme:
- Déces:
- Sténose de montage:
- Syndrome cave sup:
- Circulation collatérale thoracique:
- Myocardiopathie ischémique:
- Syndrome de Claude-Bernard Horner:
- Trouble de conscience:
- Coma:
- Agitation:
- Hallucination:
- Septicémie:
- Entéropathies exsudatives:
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|. cardiopathies congénitales nhon cyanogeénes: groupe |

Les cardiopathies congénitales non cyanogénes avec shunt gauche-droite, ont été

retrouvées chez 57 malades, soit 60,6% de notre série.

1. Données épidémiologiques:

1-1 Nombre de cas par an:

Le nombre des cas opéré par an a été variable, et il a évolué selon une courbe croissante

du 2005 a 2010. (Figure 1)

nombre des cas par an

13
11
10
8 8
J 7 I

2005 20006 2007 2008 2009 2010

Figure 1: évolution par an du nombre de cas des cardiopathies congénitales non cyanogénes
opérées au service du 2005 au 2010

1-2 Age :

L’Age moyen des patients lors de Iintervention a été 6,2 mois avec des extrémes
variaient entre 2 a 54 mois.

39% des malades avaient un age < 6mois, 51% avaient un age de 6 a 12 mois, et 10% >
12 mois.

Le patient agé de 54 mois, avait une communication interventriculaire multiple en

insuffisance cardiaque congestive.

-15-
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1-3 Sexe : (figure 2)
Une légére prédominance féminine a été notée dans ce groupe: 27garcons pour 30 filles,

soit un sexe ratio de 0,9.

répartition de sexe dans les cardiopathies congénitales non
cyanogénes

mgarcon mfille

Figure2: répartition du sexe dans les cardiopathies non cyanogenes

1-4 Antécédents :
Une consanguinité parentale a été notée <chez 12 couple soit 21,05%.
L’age maternel moyen lors de grossesse a été de 32 ans, avec des extrémes de 19 ans a 43 ans.

Parailleurs, un age supérieur a 35 ans a été retrouvé chez 34 meres soit 59,6%.

2. Données clinigues et paracliniques:

2.1 Clinique :

-16 -
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a- Signes fonctionnels: (tableau I)

Les broncho-pneumopathies a répétition ont été retrouvées chez 40 patients soit 67,7%,
une fatigabilité avec refus de tété a été noté chez 30 malades (50,8%), et 12 malades (20,3%)

avaient une cyanose a |’effort.

Tableau I: signes fonctionnels

Signes fonctionnels Nombre Fréquence
Broncho-pneumopathies 40 67,7%
Fatigabilité+refus de tété 30 50,8%
Cyanose d’effort 15 20,3%

b- Signes physiques: (tableau II)
La déformation thoracique a type de coup de hache a été notée chez 14 malades soit
23,72%.

Un morphotype en faveur de la trisomie 21, a été retrouvé chez 28 patients (47%).

Le poids moyen était de 4,8 kg variait entre 2 a 13 kg. 76% des malades ont un poids < 6
mois.

Le retard staturo-pondéral a été trouvé chez 41 enfants soit 69,4%, avec 35% des
malades étaient en (-3) déviations standards.

L’insuffisance cardiaque clinique a été retrouvée chez 8 malades soit 13,5%.

Les signes cliniques évoquant une HTAP ont été objectivés chez 43 malades (72,8%).

Un souffle systolique en latéro-sternale gauche a été ausculté chez 23 malades (40,3%).

Tableau ll: signes physiques

Signes physique Nombre Fréquence

Signes clinigues d’HTAP 43 72,8%

-17 -
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Retard staturo-pondéral 41 69,4%
Déformation thoracique 14 23,72%
Insuffisance cardiaque 8 13,5%

c- malformations extracardiaques associées :

Le bilan polymalformatif n’a pas été réalisé systématiquement; cependant on a noté:

- 5 malades soit 8% ont eu un defect de la paroi abdominale, il s’agissait de 3 hernies
inguinales, une hernie ombilicale et une hernie de la ligne blanche.

- un patient porteur d’une CIV avait un syndrome polymalformatif associant une
dysmorphie faciale, duplication du rein droit, atrophie cortico-sous corticale cérébrale et hernie
inguino-scrotale, sans anomalie de caryotype.

- un autre malade a présenté une imperforation anale associée a une CIV+PCA.

2.2 Echocardiographie :

L’échocardiographie a été réalisée chez tous nos malades, elle a été suffisant pour faire

le diagnostic et évaluer le retentissement.

a- Répartition des cardiopathies congénitales non cyanogénes: (tableau III)

La communication inter-ventriculaire (CIV) a été la cardiopathie congénitale la plus
fréquente dans ce groupe chez 41malades, soit 72%.

Elle a été isolée chez 25 malades, associée a une communication inter auriculaire (CIA)
dans 11 cas, et associée a un canal artériel persistant (PCA) dans 5 cas.

Et le canal atrio-ventriculaire complet (CAV) a été retrouvé chez 16 cas des malades de

ce groupe soit 28%; il a été isolé dans10 cas (62,5%) et associé a une PCA dans 6 cas (37,5%).

Tableau lll: Répartition des cardiopathies congénitales non cyanogénes

cardiopathie isolée associée total

- 18-
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CIA PCA
CIv 25 11 5 41
CAV 10 0 6 16

b- Communication inter ventriculaire: n=41 (figure 3)

Le defect septal était péri membraneux chez 23 patients soit 56%, infundibulaire chez 10
(24%), et musculaire multiples chez 8 (19%).

La taille moyenne de ce defect était de 7,5mm variait entre 5 et l16mm.
La dilatation des cavités cardiaques a été retrouvée chez 32 malades soit 78%, et elle a
prédominé sur le coeur gauche (62%).

L’HTAP a été notée chez tous les malades de ce groupe, elle a été jugée importante sans
que autant des chiffres n’avaient pas été mentionnés sur le compte rendu échographique.

La CIV a été associée a une CIA type ostium secundum chez 11 malades soit 26,8%, et a

une PCA chez 5 malades (12,2%).

-19-
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1 Distance= 1.73c¢cm

Figure3: image échocardiographique d’une CIV périmembraneuse large

c- Canal atrio-ventriculaire: n=16 (figure 4)
Le CAV était complet dans tous les cas, et tous les malades étaient en HTAP.
Les cavités droites ont été dilatées dans 14 cas soit 87,5%.
Une insuffisance tricuspide a été notée dans 8 observations soit 50%, et une insuffisance

mitrale minime dans 4 (25%), et une PCA a été associé dans 6 cas (37,5%).

-20 -
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-

Figure4: Echocardiographie transthoracique d’un CAV complet avec PCA en trés forte HTAP

3. Données thérapeutiques:

3-1. Traitement médical:

Les digitalo-diurétiques ont été prescris a 49 malades soit 85,9%, et 16 patients ont
bénéficié d’un traitement par les inhibiteurs de [I’enzyme de conversion (28%).

En revanche, le sildénafil a été administré chez 10 patients de ce groupe (17,5%).

3-2. traitement chirurgical:

a- Indications:

Plusieurs considérations ont été prise en compte chez ce groupe de malades, en
plus de I’hypertension artérielle pulmonaire, le faible poids des malades, le contexte social et les
possibilités des soins post-opératoires, nous ont amené assez souvent a poser lI'indication de
cerclage de I’artére pulmonaire chez les malades ayant une CIV.

Pour les cas du CAV, le degré de fuite mitrale est un élément important dans la
chirurgie de cette cardiopathie, et une fuite importante est une indication a la chirurgie

réparatrice (5).

-21 -



La chirurgie palliative des cardiopathies congénitales

CIV ou CAV
+
HTAP
poids > 6 kg poids < 6 kg
conditions favorables conditions défavorables cerclage
cure définitive cerclage

Figure 5: schéma récapitulatif des indications de cerclage pulmonaire

b- Cerclage: (figure 6 et 7)

Les patients sont installés en décubitus dorsal, et un billot est positionné sous les
épaules ou sous I’hémithorax gauche selon la voie d’abord prévue (sternotomie ou thoracotomie
antéro-latérale gauche).

Trois voies d’abord ont été retrouvées dans notre série:

Initialement la thoracotomie antéro-latérale gauche était la voie d’abord de choix, puis
elle était remplacée par la sternotomie totale et dans ses derniéres années par une
ministernotomie.

Apres ouverture du thorax, le thymus est récliné ou réséqué si nécessaire, le péricarde
est ouvert et suspendu.

Des bourses au proléne sont confectionnées sur I'artére pulmonaire et l'aorte afin
d’introduire des cathéters pour prise des pressions invasives.

Une premiére évaluation est réalisée concernant: la taille de I'artéere pulmonaire, sa
position, la taille de I'aorte et leurs pressions respectives, puis on procéde a une dissection et

controle de I'artére pulmonaire par une bande de nylon, qui sert a réaliser le cerclage de I'artere
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pulmonaire, sa circonférence est calculée par la méthode canadienne: 20mm+ poids du patient
en Kg.

On marque cette circonférence de référence par un fil de soie.

Et on adapte progressivement la circonférence de cerclage, tout en évaluant la tolérance
hémodynamique par: saturation en oxygene (Sp02), fréquence cardiaque (FC), segment St de
I’ECG, et la contractilité du ventricule droit.

Les pressions sont prises a nouveau au niveau de I'aorte et I'artére pulmonaire, et on
assiste habituellement a une augmentation des pressions au niveau de ’aorte et une diminution
des pressions au niveau de I'artére pulmonaire.

L’objectif étant de faire baisser les pressions artérielles pulmonaires systoliques a des
valeurs inférieures1/3 de la pression de I’aorte, cependant cet objectif n’est pas toujours atteint.

L’extubation est faite dans l'unité de soins intensifs post-opératoire apres évaluation

neurologique, hémodynamique et respiratoire.

cranial

Figure 6: Vue opératoire d’un cerclage de |’artére pulmonaire en cas d’'un CAV
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7 e L |

Figure 7: vue opératoire du cerclage de I'artere pulmonaire en cas d’une CIV multiple

c- Résultats:

-La voie d’abord chirurgicale était une thoracotomie antérolatérale gauche dans 19 cas
soit 33,3%, et une sternotomie dans 38 cas (66,7%), dont 25 était partielle et 13 était totale.

La ministernotomie a tendance d’étre de plus en plus utilisée (figure 8).

-24 -
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12
10 /
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. / == thoracotomie
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=== ministernotomie

0 2 ¢
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Figure 8: une courbe illustrant I’évolution de ['utilisation de la sternotomie
durant la période d’étude

- la circonférence de cerclage n’a été mentionnée dans les comptes rendu opératoires
que chez 39 malades (figure 9):
La circonférence de cerclage retenue en per-opératoire dépasse la valeur théorique, sa

moyenne en théorie était de 2,6 mm et opératoire était de 2,8 mm.
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- I'étude hémodynamique en per-opératoire a été réalisée chez 40 cas (figure 10).

W avant

M apres

systolique {cmHg )

Pression artériellepulmonaire

1 3 5 7 9 11 13 15 17 19 21 23 25 27 29 31 33 35 37 39

Figure 10: Les valeurs de la PAPS avant et apres cerclage de I'artére pulmonaire.

d-mortalité: (tableau I'V)

La mortalité hospitaliére était de 12,3% (7 cas). Un nourrisson agé de 8 mois, présentant
une CAV, est décédé en per opératoire par mauvaise tolérance de cerclage, ce déces peut étre du
a une élévation des résistances pulmonaires. Trois patients sont décédés dans un tableau de bas
débit cardiaque, un malade est décédé suite a une insuffisance cardiaque et deux autres sont
décédés suite a un sepsis.

Tableau IV: nombre et causes de déces

Nombre de déces Causes de déces
3 Bas débit
2 sepsis
1 Insuffisance cardiaque
1 Elévation des résistances pulmonaires

e- morbidité:
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Les complications postopératoires ont été dominées par les pneumopathies ayant
survenue chez 20 patients (35%) nécessitant une antibiothérapie, une ventilation prolongée>24h
chez 8 malades, et un séjour en réanimation prolongée (5 jours).

Un patient a présenté une surinfection de la paroi nécessitant des soins locaux et une
antibiothérapie.

Le séjour en réanimation en postopératoire variait entre 1 a 6 jours; avec une moyenne
de 2,5 jours.

f- suivi post-opératoire:

L’évolution post-opératoire a été marquée par une régression des signes cliniques chez
85% des patients survivants, avec une prise de poids.

L’échocardiographie de contréle a 1 mois a été réalisé chez 17 malades, elle a montré un
gradient transcerclage de 45-90mmbhg.

Aucune inversion du shunt n’a été signalée, le cerclage était en place chez tous les
malades.

Les malades de ce groupe qui ont bénéficié d’'une cure définitive, ont été au nombre de

18 dans un délai moyen de 12,9 mois, avec des extrémes de 6 a 24 mois.

Il. Les cardiopathies congénitales cyanogénes: GROUPE Il

Les cardiopathies congénitales cyanogenes, dans notre série, sont représentées

essentiellement par la tétralogie de Fallot, elles ont été au nombre de 11 (11,7%).

1. Données épidémiologiques :

1-1 Age:
L’age moyen des patients lors de I'intervention chirurgicale, était de 5,2 mois avec des

extrémes allant de 2,5 a 10 mois.

1-2 Sexe:
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On note une légére prédominance masculine dans ce groupe: 6 garcons pour 5 filles,

soit un sexe ratio a 1,2.

1-3 Antécédents:
Une consanguinité parentale a été retrouvée chez 2 couples soit 18,2%.
L’age maternel moyen lors des grossesses était de 29,4 ans, compris dans l'intervalle

d’age de 19 a 37ans, et un 4ge >35 ans a été retrouvé chez 5 meres soit 45,5%.

2. Données clinigues et paraclinigues:

2-1 Clinique :

a- Signes fonctionnels: (tableau V)
L’intolérance a I'effort (dyspnée d’effort et fatigue), a été rapportée par les mamans; les
malaise anoxiques ont été retrouvés chez 8 malades (72,7%), alors que le squatting a été noté

dans 6 observations (54,5%).

Tableau V: signes fonctionnels

Signes fonctionnels Nombre Fréquence
L’intolérance a I'effort 11 100%
Les malaises anoxiques 8 72,7%
Le squatting 6 54,5%

b- Signes physiques: (Tableau VI)
Le poids des malades variait entre 4 et 10 kg, avec une moyenne de 5,2 kg.
Le retard staturo-pondéral a été noté chez 7 malades soit 63,6%, dont 42% étaient en (-3)
déviations standard, et 4 patients parmi eux avaient un retard d’acquisition et développement

psychomoteur soit 36,3%.
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L’hippocratisme digital a été retrouvé chez 8 patients (72,7%).
Tous les patients de ce groupe avaient une cyanose, avec une saturation artérielle en oxygene
(Spo?2) inférieure a 75%.

Une déformation thoracique a type d’entonnoir a été observée chez un malade et en coup
de hache chez 6 malades (63,6%).

Des complications neurologiques ont été notées chez 2 malades de ce groupe (27,7%):

une paresthésie d’'un membre inférieur et un accident vasculaire cérébral ischémique.

Tableau VI: signes physiques

Signes physiques Nombre Fréguence
Spo2 <75% 11 100%
cyanose 11 100%
Souffle cardiaque 9 81,8%
Hippocratisme digitale 8 72,7%
Déformation thoracique 7 63,6%
Retard staturo-pondéral 7 63,6%
Retard psychomoteur 4 36,3%
Complications neurologiques 3 27,7%

c- Les malformations associées :

Un enfant a présenté une hernie inguinale.

2.2 Echocardiographie: (n=11) (figure 11)

La communication inter-ventriculaire a été périmembraneuse dans 4 observations soit
36,3%, elle a été périmembraneuse et infundibulaire dans 3 cas (27,2%), musculaire et sous
aortique dans 4 cas 36,3%. La taille de la CIV variait entre 8 et 15 mm.

L’anneau pulmonaire a été hypoplasique dans 5 cas (45,5%), et de petite taille dans 2 cas

soit 18,2%.
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La sténose du tronc de I'artére pulmonaire a été infundibulaire basse chez 5 malades (45,5%) et
valvulaire chez 6 (54,5%). Les branches de I'artere pulmonaire ont été siege de sténose dans 6
cas (54,5%): 3 cas sur I'artére pulmonaire gauche et 3 cas sur les 2 branches.

L’aorte est a cheval >50% a été observée chez tous les malades, avec une HVD.

La tétralogie de Fallot a été associée a une CIA dans un cas, réalisant la pentalogie de

Fallot. Un PCA a été retrouvé chez un malade.

Figure 11: image échocardiographique d’une tétralogie de Fallot

3- Données thérapeutiques:

3-1 Le traitement médical:

Un traitement bétabloquant a été prescris chez 8 malades soit 72,7%.
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3-2Le traitement chirurgical:

a-indications :
Les indications du shunt de Blalock-Taussig retenues dans notre contexte, ont été

essentiellement les malaises anoxiques et I’hypoplasie des artéres pulmonaires.

b-Technique: (figurel2)

Les patients sont installés en décubitus dorsal ou en décubitus latéral.

Apres l'induction de I'anesthésie, une voie veineuse périphérique et un cathétérisme
veineux central est réalisé, et on procede souvent au cathétérisme artériel pour surveillance de la
pression artérielle invasive.

Les voies d’abord retrouvées dans notre série sont la sternotomie médiane longitudinale,
et la thoracotomie droite.

Apres ouverture du thorax, le thymus est récliné ou réséqué si nécessaire, le péricarde
est ouvert et suspendu.

L’artére pulmonaire droite et le tronc artériel brachio-céphalique sont disséqués et mis
sous lacs, une anticoagulation a base de I’héparine a été administrée en raison de 10Ul/kg.

Le shunt Blalock Taussig est réalisé entre I'artére sous claviere droite ou le TABC et
I’artére pulmonaire droite ou I’artére sous claviére gauche et I'artére pulmonaire gauche.

Le shunt de Blalock-Taussig était toujours de type modifié, une prothese en
polytétrafluoroéthyléne (PTFE), dont taille varie selon le poids et la taille des arteres pulmonaires.

Le shunt est évalué par le frémissement sur la prothese, I'amélioration de la saturation en
oxygeéne, la stabilité de I'état hémodynamique et I’absence de la surcharge pulmonaire.

Le thorax est fermé sur un drain.

L’extubation est faite dans I'unité de soins intensifs post-opératoire aprés évaluation de

I’état neurologique, hémodynamique et respiratoire.
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Figure 12: Shunt de Blalock-Taussig entre I’artére sous claviere

et I'artere pulmonaire est réalisé par un tube prothétique

b-Résultats:

L’anastomose de Blalock-Taussig a été de type modifié dans tous les cas.

La voie d’abord a été une thoracotomie postéro-latérale chez 8 patients soit 72,7%, elle a
été gauche chez un malade et droite chez 7, et une sternotomie chez 3 cas (27,7%).

Le diamétre de prothese a été 5 mm chez 8 patients (72,7%), et 4 mm chez 3 patients

soit 27,2%.

La saturation en oxygéne est améliorée en postopératoire dans tous les cas par un titre

de 20% environ.
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Le frémissement en postopératoire a été noté chez 8 malades (72,2%).

c-Mortalité:
La mortalité hospitaliére était 45,5% par 5 cas de déces.
Les causes ont été un cas de décés en peropératoire par la bradycardie et la désaturation,

une thrombose de shunt et 3 cas de syndrome hémorragiques.

d-Morbidité:
La morbidité dans ce groupe a été notée par 3 cas de pneumopathies, traitées par une
antibiothérapie, un syndrome hémorragique nécessitant une transfusion massive et une
thrombose de shunt nécessitant la reprise chirurgicale.

Le séjour en réanimation a varié entre 2 et 4 jours, avec une moyenne de 2,5 jours.

e-Evolution:

Les patients ayant une tétralogie de Fallot ayant bénéficié d’une chirurgie correctrice, ont

été au nombre de 3, avec un délai inter-opératoire compris entre 2 et 3ans.
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lll. Cardiopathies congénitales complexes: groupe lll

Les cardiopathies congénitales complexes ont été retrouvées chez 26 malades de notre

série (27,6%).

1. Données épidémiologiques:

1-1 Nombre de cas par an : (figure13)

L’évolution de nombre des cas opérés par an, a suivi une courbe croissante de 2 cas en

2005 a 6 cas en 2010.

nombre des cas par an

6 6
5
4
3
| I

2005 2006 2007 2008 2009 2010

Figure 13: nombre des cas par an des cardiopathies complexes opérées par chirurgie palliative

1.2 Age :

L’age moyen des patients lors de I'intervention, a été de 33,8 mois avec des extrémes

allant de 2 a 288 mois.

1.3 Sexe :
On a noté une légére prédominance masculine dans ce groupe: 14 garcons pour 12

filles, soit un sexe ratio a 1,2.
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1-4 Antécédents :

Une consanguinité parentale a été retrouvée chez 4 couples soit 15,4%.

1-5 La répartition des cardiopathies complexes : (tableau VII)

Le tableau présente la répartition des cardiopathies complexes opérées par une
technique palliative dans notre service:

Tableau VII: Répartition des cardiopathies complexes

cardiopathie nombre
atrésie tricuspide 10
ventricule droit a double issu 8
transposition des gros vaisseaux 6
Coeur univentriculaire 2

2. Données clinigues:

2. 1 Clinique:

a- Signes fonctionnels:

L’intolérance a I'effort (dyspnée d’effort et fatigue), a été noté chez 9 malades soit 34,6%.

b- Signes physiques: (tableau VIII)
Le poids des malades variait entre 3 et 47 kg, avec une moyenne de 8,8 kg.
Le retard staturo-pondéral a été retrouvé dans 6 cas soit 23% et 2 patients parmi eux ont
présenté un retard d’acquisition et développement psychomoteur soit 7,6%.
La cyanose a été observée chez 15 patients (57,6%) et 10 autres avaient une
symptomatologie en faveur d’'une HTAP clinique (38,5%).

L’hippocratisme digital a été noté chez 5 patients (19,2%).
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Tableau VIlI: sighes physiques

Signes physiques Nombre Fréquence
cyanose 15 57,6%
HTAP 10 38,5%
Retard staturo-pondéral 6 23%
Hippocratisme digital 5 19,2%
Retard psychomoteur 2 7,6%

c- Malformations associées :

Les malformations extracardiaques associées aux cardiopathies complexes ont été une
agénésie de membre supérieur chez un patient présantant un VDDI, et un syndrome de Noonan

chez un malade ayant une TGV associée a une sténose pulmonaire.

3. Echocardiographie:

3.1 Atrésie tricuspide: n=10 (figure 13)

Le ventricule droit était hypoplasique chez tous les malades et un malade avait une seule
oreillette. Les malformations intracardiaques associées a I’atrésie tricuspide sont résumées dans
le tableau IX.

Les gros vaisseaux ont été normoposés dans tous les cas.

Tableau IX: les malformations intracardiagues associées a I’atrésie tricuspide

Malformation intracardiaque nombre
CIA 8
Clv 3
Situs inversus 1
Sténose pulmonaire 1
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Figure 13: Echocardiographie transthoracigue montrant une atrésie tricuspide, avec situs
inversus et dilatation aortique
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3.2 Ventricule droit a2 double issu: n=8

La communication inter ventriculaire a été de siege postérieur et périmembaneuse dans 4
observations, dans 2 cas en sous pulmonaire et musculaire infundibulaire chez un malade.
La taille des CIV variait entre 6 et 14mm, avec un ventricule droit qui a été dilaté dans 4 cas.

On a noté une hypoplasie de I'anneau de I'artére pulmonaire dans 3 cas soit 42,8%, et de
I’artere pulmonaire gauche dans un cas.

Une CIA ostium secundum a 12mm associée a une PCA, ont été retrouvé chez un patient.

3.3 Transposition des gros vaisseaux: n=6

Tous les malades ont une D- transposition.

Un patient a présenté une CIA a 14mm, associée a une CIV a 18mm, et a une PCA, avec 2
cas sténose de |'artéere pulmonaire.

Ainsi, une sténose aortique a été notée chez 2 malades, associée a une CIV membraneuse

a 5mm avec une artere pulmonaire dilatée chez un cas et a une CIA type ostium secundum a

12mm un autre.

3.4 Cceur univentriculaire: n=2

Le cceur uni ventriculaire a été de type gauche chez un enfant, avec un arc aortique droit,

et une HTAP.

Alors que, I'autre malade a eu une association du VU droit a double entrée et une TGV.

4. Données thérapeutiques:

4-1 Le traitement médical:

Un traitement digitalo-diurétique a été prescrit chez 18 malades (69,2%), et le sildénafil

chez 10 malades soit 38,4%.
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4-2 Le traitement chirurgical :

a-Indication:

- Le cerclage de I'artére pulmonaire a été indiqué chez 13 malades de ce groupe un agé
moyen de 5 mois et présentant un hyperdébit pulmonaire: 7 cas de VDDI, 3 cas de transposition
de gros vaisseaux, 2 atrésies tricuspides et un coeur univentriculaire.

- Le shunt de Blalock-Taussig a été réalisé chez 2 malades avec un hypodébit
pulmonaire, pour une atrésie tricuspide associée a une sténose pulmonaire et une transposition
des gros vaisseaux associée a une atrésie pulmonaire, agés respectivement de 4 et 6 mois.

- Le Glenn shunt a été confectionné chez 9 malades ayant dépassés I'age (dge moyen
était 18 mois) de la palliation initiale, pour 7 cas d’atrésie tricuspide, un cas VDDI et une
transposition des gros vaisseaux.

- L’intervention de Fontan a été indiquée chez 2 malades, pour une atrésie tricuspide
chez un enfant agé de 26 mois et un ceceur univentriculaire avec une transposition des gros
vaisseaux chez une patiente agée de 24 ans, qui avait un antécédent de cerclage de I'artere
pulmonaire.

Le tableau X présente le nombre des techniques chirurgicaux pratiquées chez le groupe
1.

Tableau X: techniques chirurgicaux pratiquées chez le groupe Il

Technique chirurgicale Nombre de cas
Cerclage pulmonaire 13
Blalock-Taussig 2
Glenn shunt
Fontan 2
b- Cerclage:

b-1 Résultats:

La voie d’abord était une thoracotomie gauche dans 7 cas (53,8%), et dans 6 cas (46,2%)

était une sternotomie (4 ministernotomies et 2 sternotomies totales).
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Les variations des pressions pulmonaires et systémiques en pré et postopératoire ont été
calculées chez 8 malades (figurel4).

La PAPS post-cerclage a diminuée de 50% de la PAPS en pré-cerclage.

90 -

70 A
60 -

S0 - ®avant

40 maprés
30 A
20 A

Figure 14: |la pression artérielle pulmonaire systolique avant et aprés cerclage

b-2 Evolution:

La mortalité chez ces malades était 2/13 (15,3%), dont un en peropératoire suite a une
défaillance cardiaque et I'autre en hospitalier par sepsis.
Alors que, les complications ont été essentiellement 4 cas de pneumopathie (30,7%)

traités par une antibiothérapie avec ventilation chez un patient.

b-3 Séjour en réanimation:

Le séjour en réanimation était en moyen 1,2 jours, il variait entre 1 et 3 jours.

¢ - Anastomose de Blalock-Taussig:

Il s’agissait d’un Blalock-Taussig modifié, réalisé par une sternotomie chez les 2

malades.
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c-1 Evolution:

La mortalité a été marquée par un cas de déces (7,7%) chez un nourrisson de 6 mois

ayant une TGV+AP suite a un saignement.

c-2 Séjour en réanimation:

La durée d’hospitalisation en réanimation était 3 jours.

d- Glenn shunt:

d-1 Technique. (figure 15)

Un monitorage de la pression artérielle non invasive (PANI), de la pression artérielle
invasive (PAIl), I’électrocardiogramme (ECG) et de la température centrale, ont été mises en place
avec un sondage vésical.

La voie d’abord chirurgicale est une sternotomie médiane longitudinale; aprés ouverture
du thorax, le thymus est récliné ou réséqué si nécessaire, le péricarde est ouvert et suspendu.

Apres résection de I'insertion de la veine cave supérieure, son orifice sur I'oreillette droite
est ligaturé, puis une anastomose terminolatérale entre la veine cave supérieure et l'artere
pulmonaire droite est confectionnée a I'aide d’un fils de proléne 6/0.

L’intervention peut se dérouler soit sous la circulation extracorporelle (CEC) ou sous une

dérivation temporaire.
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oreillette dte

Figure 15: vue opératoire d’un Glenn shunt chez un patient présentant une AT

d-2 Résultats:

Le Glenn shunt a été confectionné chez 9 malades (7AT, 1TGV et 1 VDDI).
Cependant, la voie d’abord a été une sternotomie chez tous les malades.
Et les anastomoses sont faites entre la veine cave supérieure et I'artére pulmonaire droite. On a

noté 2 cas de Glenn shunt qui ont été confectionnés sans CEC.
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d-3 Evolution:

La mortalité dans les cas de Glenn shunt était a 11% par un déces qui s’est compliqué
une thrombose du shunt.

Les complications de Glenn shunt dans notre travail ont été 2 cas de pneumopathie
simple (22%) dont la prise en charge nécessitant un traitement antibiotique.

Un cas d’encéphalopathie vasculaire a été noté a J1 postopératoire, manifestée par une
monoplégie brachiale droite, absence de mouvements oculaires, mydriase peu réactive et
déviation de la téte du coté gauche.

Le scanner cérébrale a montré des multiples hypodensités sus et sous tentorielle d’allure
ischémique.

L’échocardiographie a objectivé un matériel d’allure thrombotique depuis I’artere pulmonaire
jusqu’a la bifurcation de I’artére pulmonaire, le gradient a travers le shunt non évaluable en
raison de la présence de matériel en aval de cerclage et le shunt non visualisé. La reprise
chirurgicale était la conduite adoptée chez ce malade.

Un malade a présenté en j2 postopératoire un syndrome cave supérieur, nécessitant la
reprise opératoire, et I'exploration a objectivé une anastomose légérement sténosante, une
veine cave supérieure et le tronc veineux innominé sont dilatés, et I'ouverture du tronc veineux
innominé a ramené des caillots de sang.

Et un autre malade a présenté un syndrome cave supérieur qui a régressé spontanément

aprés 3 semaines.

d-4 Séjour en réanimation:

Le séjour en réanimation variait entre 3 et 6 jours, avec une moyenne de 4,6 jours.

e- Intervention de Fontan:
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e-1 Résultats:

L’intervention de Fontan était intracardiaque chez les 2 malades.

e-2 Evolution:

Aucun déces n’a été marqué pour les cas de I'intervention de Fontan.

Les malades bénéficiés de cette intervention ont présenté un|syndrome pedémato-ascitique avec

un chylothorax.

e-3 Séjour en réanimation:

La durée d’hospitalisation en réanimation était de 10 jours chez un malade et 12 jours

chez 'autre.
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Les cardiopathies congénitales sont les plus fréquentes des malformations congénitales.

Leur prévalence correspond a 40% de toutes les malformations feetales. Leur I'incidence
est de 5 a 8 pour 1000 naissances est généralement retenue (1).

Elles ont une complexité variable sur le plan anatomopathologique, avec des
conséquences physiopathologiques plus ou moins séveres. Elles ont fait I'objet des premiéres
tentatives chirurgicales il y a plus de 60 ans.

Plusieurs classifications des cardiopathies congénitales ont été proposées, la
classification physiologique est la plus utilisée, En effet, la physiopathologie explique les
retentissements cliniques le pronostic. Quatre principaux groupes ont été envisagés: les shunts
gauche-droite, les malformations obstructives, les cardiopathies cyanogénes et enfin les
cardiopathies qui n’appartiennent pas a ces trois grands groupes, appelées cardiopathies
complexes (2).

Dans notre travail, nous avons adopté une classification a trois groupes, excluant les
cardiopathies obstructives (qui ne nécessitent pas une chirurgie palliative).

Groupe I: des cardiopathies congénitales non cyanogénes;

Groupe lI: des cardiopathies congénitales cyanogénes;

Et groupe Ill: des cardiopathies congénitales complexes.

La chirurgie des cardiopathies congénitales est soit correctrice ou palliative (3); méme si
la correction est devenue possible pour la plupart des cardiopathies congénitales, les techniques
palliatives ont encore une grande place, lorsque la réparation définitive est contre indiquée a un
moment donné ou lorsque la correction intracardiaque a un risque de mortalité significativement
plus élevée (4).

Elles ont pour but de régulariser un flux pulmonaire:

* soit excessif: par cerclage ou banding du tronc de I’artére  pulmonaire;
* soit insuffisant: par un shunt systémicopulmonaire type Blalock, ou

anastomose cavopulmonaire droite (Glenn) ou I'intervention de Fontan (3).
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|. L’épidémiologie:

1- Fréquence:

Le premier groupe constitue 63,3% de toutes les cardiopathies inclues dans notre série.
Des données similaires ont été retrouvées dans la littérature montrant une prédominance des
malformations cardiaques classées dans le cadre des cardiopathies congénitales non cyanogénes
(5, 6, 7), elles constituent 60% de toutes les cardiopathies (4, 8).

Dans notre travail, le deuxiéme groupe est représenté par la tétralogie de Fallot; et une
étude épidémiologique a montré que cette cardiopathie est la plus fréquente des cardiopathies

cyanogeénes, elle représente 5 a 8% des cardiopathies congénitales (9).

2-Age:

L’age moyen lors de I'intervention, dans le premier groupe était de 6,2 mois.

Il était variable selon les études, et il est de plus en plus bas, avec I’lamélioration des techniques
chirurgicale; il constitue un facteur de bon résultat car I’'HTAP a peu de chance d’étre fixée avant
I’age de 6 mois (10, 11, 12).

Pour le 2¢me groupe, I'dge lors de l'intervention chirurgicale était de 5,2 mois en
moyenne. En effet, ’'anastomose de Blalock-taussig est un geste qui peut s’avérer indispensable
dans les 3 a 6 premiers mois de vie (9).

Quant au 3@me groupe qui est tres hétérogenes et incluant des interventions a réaliser au
bas age (cerclage, Blalock) et d’autres qui peuvent étre réalisé chez I’enfant voire I'adulte (Glenn,
Fontan), I’age moyen lors de I'intervention était de 33,8 mois.

Nous avions un age moyen de 5 mois chez les cas de cerclage et le Blalock-Taussig.

Le Glenn shunt est indiqué a I’Age entre 6-24mois, quand la circulation sanguine est destinée
dans plus de 50% a la partie céphalique. Dans notre travail I’dge moyen de I'intervention était de

18 mois.
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Pour I'intervention de Fontan nous avions un malade a 26 mois et un autre a 24 ans.
Plusieurs études ont montré que plus I’dge est jeune au moment de I'intervention plus les

résultats a long terme sont satisfaisantes (13,14).

Il. Clinique:

La symptomatologie clinique varie selon les groupes et leur physiopathologie.

Dans notre travail, les malades du 1er groupe présentaient essentiellement des broncho-
pneumopathies a répétition dans 67,7%. Et I’examen physique a montré une symptomatologie
en faveur d’une HTAP clinique dans 72,8%, avec un retard staturo-pondéral dans 69,4% et
I’insuffisance cardiaque dans 13,5%.

L’élément physiopathologique fondamental des shunts gauche-droite est le passage
anormal du sang de la grande vers la petite circulation, et la conséquence est |'élévation du débit
pulmonaire et la réduction du débit systémique (15).

L’hyperdébit entraine une dilatation des arteres pulmonaires qui compriment les
bronches et engendrent des atélectasies non systématisées et des infections broncho-
pulmonaires a répétitions.

Ainsi, il entraine des difficultés d’alimentation chez le nourrisson et une stagnation
staturo-pondérale.

L'insuffisance du débit périphérique rend compte de I'hypotrophie et de manifestations
hyperadrénergiques telles que les sueurs profuses et la fatigabilité.

En absence de traitement, les résistances vasculaires pulmonaires continuent de s’élever
jusqu’a obtenir un shunt bidirectionnel ou inversé: c’est le syndrome d’Eisenmenger, les patients
ont alors une dyspnée d’effort, une cyanose centrale et un hippocratisme digital (16, 17).

L’HTAP fixée est une des complications majeures du shunt gauche-droite, alors qu’aucun
signe clinique ni spécifique (18, 19, 20, 21).

Les tétralogies de Fallot opérées par technique palliative dans notre service avaient tous

une cyanose avec une saturation artérielle en oxygéne inférieure a 75%; et 72,7% des malades
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avaient présenté un malaise anoxique, qui correspond au spasme infundibulaire fermant I’acces

a la circulation pulmonaire, ainsi que la baisse des résistances systémiques.

En effet, les malaises anoxiques doivent étre considérées comme une indication a
I’intervention chirurgicale sans retard (22).

Le role que peut jouer la résistance systémique apparait encore dans une autre
manifestation typique de la tétralogie de Fallot, a savoir le squatting, retrouvé chez 54,5% des
malades de ce groupe, le fait de replier les jambes sur I'abdomen augmente la résistance
systémique et diminue ainsi le shunt droite-gauche (22).

La polyglobulie, présente en cas de la tétralogie de Fallot, constitue un facteur de risque
d’accident vasculaire cérébral de I'enfant (23).

La symptomatologie clinique dans le 3¢me groupe était variable, avec une cyanose dans
68% et des symptomes en faveur d’'une HTAP dans 48,4%, en fonction de la malformation en

cause.

lll. Paraclinique:

L’'imagerie joue un rbéle fondamental dans le diagnostic des cardiopathies congénitales.
L’échocardiographie, couplée au doppler, constitue I'examen de choix dans le diagnostic des
cardiopathies congénitales.

Elle permet le diagnostic de la cardiopathie et son type, le calcul précis des dimensions et de la
cinétique ventriculaire et I’analyse de I'architecture cardiaque en deux dimensions.

Elle autorise I’évaluation des débits et des fractions d’éjection ventriculaires et la mesure des
vélocités sanguines par effet doppler, qui permet une approche hémodynamique et un recueil

des informations nécessaires au chirurgien.

1- échocardiographie:
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Dans notre travail, I’échocardiographie était le principal examen qui a rapporté le

diagnostic et le suivi post-opératoire, et elle a été réalisée chez tous les malades.

1-1. Cardiopathies congénitales non cyanogénes:

L’échocardiographie permet de visualiser les CIV, leur topographie, leur taille et leur
nombre.

Chez nos malades, la CIV était périmembraneuse dans 56%, infundibulaire dans 24%, et
musculaire multiples dans 19%, avec une taille moyenne de defect septal de 7,5mm.

Les signes indirects du shunt sont un surcharge de volume des cavités gauches, avec
dilatation de I'oreillette gauche et du ventricule gauche. En cas d’HTAP, les cavités droites sont
également dilatées (ventricule droit et I’artére pulmonaire) avec hypertrophie du ventricule droit.

Le doppler couleur est trés utile pour mettre en évidence le flux de CIV. En I'absence
d’HTAP sévere, le gradient de pression transventriculaire est élevé, et le flux de CIV est rapide et
turbulent, donc facile a repérer. En revanche, s’il existe une HTAP sévére, le gradient est faible et
le flux peu rapide et peu visible. Si ’HTAP est juxta ou supra-systémique, le flux a travers la CIV
devient bidirectionnel. La quantification du shunt fait appel a la détermination du rapport débit
pulmonaire/débit systémique.

Dans notre étude, les malades avaient une HTAP sévere, et une dilatation des cavités
cardiaques.

Les malformations cardio-vasculaires associées sont facilement détectées par I’écho-
doppler, et leur découverte peut avoir un intérét primordial en cas de traitement chirurgical
(24,25, 26).

Dans le cas du CAV, I’échocardiographie permet le diagnostic et la classification, et
I’appréciation des signes indirects de shunt; Les pressions droites, déterminées par la vitesse de
I'insuffisance tricuspide ou par le flux de CIV, sont souvent trés élevées, et proches des
pressions systémiques.

La valve auriculo-ventriculaire gauche a un aspect particulier, a trois feuillets. L'appareil

sous-valvulaire est presque toujours anormal, avec soit un déplacement antérieur du pilier
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antérolatéral, soit une fusion des deux piliers en un pilier unique, ou au contraire une division au
nombre de trois.

L’examen au doppler est capital pour évaluer la physiopathologie, en détectant les fuites
auriculo-ventriculaires, le rapport des pressions pulmonaires et systémiques, I’existence d’une
fuite ventricule gauche-oreillette droite et la présence d’éventuelles CIV musculaires trabéculées
associées.

La détection de fuite mitrale de son degrés est un élément essentielle en cas de
I’indication d’une chirurgie palliative, elle contre indique le cerclage pulmonaire quand elle est

sévere (25,26).

1-2. Cardiopathies congénitales cyanogénes:

Dans la tétralogie de Fallot, I’échocardiographie identifie facilement, en grand axe, deux
éléments importants: la communication interventriculaire et le chevauchement de I'aorte. La
continuité mitroaortique est démontrée sur la méme coupe. On note également une dilatation et
une hypertrophie du ventricule droit.

Au doppler, on visualise le shunt dans la CIV qui est bidirectionnel du fait de I’égalité de
pressions gauche-droite, et on peut estimer le gradient de pression sur la voie de chasse droite.
Au doppler couleur, le flux des deux ventricules converge en systole vers |'aorte. Et la sévérité de
I’obstacle pulmonaire sera appréciée au doppler continu par la mesure du gradient pulmonaire
total (22, 26).

La précision de la taille des artéres et du tronc pulmonaires est indispensable a connaitre

pour la réalisation d’un shunt de Blalock-Taussig.

1-3. Cardiopathies congénitales complexes:

Les signes caractéristiques de I’atrésie tricuspide sont I'absence d'échos provenant de la
valve tricuspide et la diminution de volume de la cavité ventriculaire droite. L'échocardiographie
bidimensionnelle détaille I'anatomie de cette cardiopathie. En incidence sous-costale des quatre

cavités, on ne visualise qu'une seule valve auriculoventriculaire entre I'oreillette gauche et le
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ventricule gauche. Elle apprécie la taille de la communication interauriculaire; si le septum
bombe dans l'oreillette gauche, ceci signifie que la pression auriculaire droite est plus élevée que
la pression auriculaire gauche en raison de la communication restrictive.

L'échocardiographie montre le plus souvent une augmentation de volume du ventricule gauche
et permet d'étudier la fonction ventriculaire gauche. Elle met en évidence le foramen
bulboventriculaire. Elle objective la taille de I'anneau pulmonaire et I'état des valves pulmonaires
(existence ou non d'une sténose), elle permet d'affirmer s'il existe ou non des vaisseaux
malposés et apprécie la continuité mitroaortique. Le doppler renseigne sur le gradient de
pressions au niveau du foramen bulboventriculaire et sur la voie pulmonaire (9, 27).

Ainsi, elle permet de renseigner sur I’état de la veine cave supérieure, la présence ou non
d’une veine cave gauche et I’état de la veine cave inférieure.

Dans le VDDI, I’échocardiographie doit procéder a une analyse segmentaire du VDDI et
étudier les retours veineux systémique et pulmonaire, la situation des oreillettes et des
auricules, celle des ventricules et des gros vaisseaux, les concordances auriculoventriculaire et
ventriculoartérielle, les septa, les valves et le trajet des vaisseaux. Il doit en particulier s’attacher
a définir la relation des gros vaisseaux l'un par rapport a l'autre, la situation de la CIV par
rapport aux valves sigmoides et aux valves auriculoventriculaires, délimiter le bord supérieur de
la CIV et rechercher les malformations associées, notamment celles des valves
auriculoventriculaires et les sténoses des gros vaisseaux.

Le doppler couleur permet de rechercher les fuites valvulaires, la présence d’un shunt
interatrial, d’un canal artériel et de CIV multiples. Le doppler continu permet la mesure des
gradients de pression, notamment sur les voies artérielles pulmonaire et systémique, de
reconnaitre le caractére restrictif d’'une CIV, et d’évaluer les pressions systoliques ventriculaires
lorsqu’il existe des régurgitations auriculoventriculaires (28).

Pour la transposition des gros vaisseaux, I'anomalie fondamentale est I'inversion des
deux vaisseaux. L’aorte est issue du ventricule droit, alors que I'artéere pulmonaire, nait du
ventricule gauche. En grand axe postéro-supérieur gauche, le vaisseau issu du ventricule

gauche, « plonge vers I'arriére », ce qui est caractéristique de I’artére pulmonaire. En petit axe
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postéro-supérieur gauche, on n’a plus I'aspect habituel, croisé, des gros vaisseaux; les anneaux
valvulaires sont visibles cote a cote dans le méme plan, ce qui traduit la perte de I'orientation
croisée des gros vaisseaux; la plupart du temps, ’anneau aortique est en avant et a droite de
’anneau pulmonaire, dans la transposition droite (D-transposition) la plus habituelle. La
naissance inversée des gros vaisseaux, et leur trajet parallele, aorte en avant et a droite, artére
pulmonaire en arriére et a gauche, est bien visible en sous-costal petit axe. Les deux ventricules
sont de taille égale. Il faut rechercher systématiquement les malformations associées. Au
doppler, s’il existe une CIV, son shunt est bidirectionnel, du fait de I’égalité des pressions
gauches et droites en période néonatale. Un obstacle pulmonaire ou sous-pulmonaire donnera
un flux rapide. Le foramen ovale est généralement perméable, a shunt bidirectionnel. De méme,
il existe souvent un canal artériel perméable a shunt bidirectionnel (26, 29, 30).

Pour le cceur univentriculaire; les incidences échocardiographiques indispensables pour
étudier son anatomie, sont la voie sous-xiphoidienne et la coupe apicale des quatre cavités qui
définissent ’aspect gauche ou droit de la cavité ventriculaire principale et ses rapports spatiaux
avec la chambre rudimentaire ainsi que l'origine des gros vaisseaux. Outre la description
segmentaire des autres structures et I'approche hémodynamique par le doppler, I’échographie

précise les anomalies des valves atrioventriculaires et la fonction du ventricule unique (2, 31).

VI. Données thérapeutique:

A cOté de la cure palliative, les malades ayant des cardiopathies congénitales ont recu un
traitement médical. Il a été essentiellement, le traitement des complications, I'insuffisance

cardiaque, I’'HTAP, de I'anémie et prévention des crises hypoxiques.

1-Traitement médical:

Dans notre étude, un traitement digitalo-diurétiques associé aux inhibiteurs de I’enzyme
de conversion (IEC) a été prescrit chez les patients ayant une insuffisance cardiaque.

La digoxine diminue I'automaticité et augmente le potentiel de repos maximal au cours de la
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diastole; elle entraine une augmentation du tonus vagal et une diminution de I’activité du
systeme nerveux sympathique. Elle entraine aussi une vasodilatation a coté de son action
inotrope (32, 33).

Alors que, I'action du Furosémide, diurétique de choix, est le déclenchement d’une
diurese abondante, riche en sodium et a un degré moindre en potassium, il peut aussi induire
une dilatation veineuse (33).

Les IEC modifient de facon favorable tous les parametres hémodynamiques chez les
patients en insuffisance cardiaque congestive avec dysfonction systolique, lls réduisent la
postcharge, la précharge et le stress télésystolique. En concéquence, le débit cardiaque
augmente sans modification de [I’inotropisme. Ces modifications hémodynamiques
s’accompaghent d’une augmentation du flux sanguin rénal et de la réduction de production
d’aldostérone et de vasopressine (33, 34).

Les bétabloquants ont été prescrits dans la prévention des crises hypoxiques, chez les
malades ayant une tétralogie de Fallot.

Ils ralentissent le coeur et diminuent sa contractilité et réduisant par la le risque d'épaississement
du muscle provoquant la sténose sous-valvulaire

Le propranolol est bétabloquant de choix, il administré a raison de 2 a 5 mg/kg/j 3 a 4 fois par
jour (9,22).

Le sildénafil a été récemment introduite dans la prise en charge de la HTAP, il agit au
niveau des cellules musculaires lisses pulmonaires en inhibant la phosphodiestérase de type 5
qui est I'isoforme prédominante a ce niveau. C’est un vasodilatateur périphérique et un faible
agent inotrope positif. Méme si ces effets sur la dysfonction érectile sont parfaitement connus,
ses effets cardiovasculaires sont beaucoup moins. C’est un traitement, dont I’expérience chez
I’enfant est encore limitée (15, 35).

Sa posologie est de 0,3 a 1,5 mg/kg 3 a 4 fois par jour par voie orale, son efficacité est
démontré lors d’un traitement prolongé de 9 a 12 mois (15).
Dans notre pratique, le sildénafil est prescrit pendant 15 a 21 jour en préopératoire et jusqu’au

2 mois en postopératoire a une dose de 12,5 a 25 mg, répété 3 fois par jours.
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D’autres médicaments sont utilisés dans la prise en charge de [I'HTAP;
le NOi, qui est récemment introduit dans notre pratique au service, c’est un puissant
vasodilatateur pulmonaire sélectif, il n’entraine aucun effet systémique, mais I’arrét brutal du
NOi est souvent accompagné d’un effet rebond sur I’'HTAP et pour certains patients, le sevrage
du NOi est difficile voire impossible (34).

L’époprosténol, qui est un puissant vasodilatateur pulmonaire et systémique a demi-vie
courte, utilisé avec efficacité sur I’hypertension artérielle, en améliorant la survie des patients.
Son principal effet secondaire est I’hypotension artérielle systémique responsable d’une

instabilité hémodynamique.

2- Chirurgie palliative:

Les techniques palliatives adoptées dans notre série étaient au nombre de 4: le cerclage

de I’artere pulmonaire, le shunt de Blalock-Taussig, le Gleen shunt et I'intervention de Fontan.

2-1 Cerclage de I’artére pulmonaire:

La premiére description du cerclage de l’artére pulmonaire a été faite par Muller et
Dammann a I'Université de Californie en 1951, ils ont décrit une chirurgie palliative par la
"création d'une sténose pulmonaire" chez un nourrisson de cing mois, qui avait une grande
communication interventriculaire (CIV) et une hypertension artérielle pulmonaire (36). Au fils des
années, plusieurs techniques ont été développé afin d’ajuster la circonférence de cerclage (3,
37):

-le cerclage réglable a été appliqué en 1972,

-le réglage percutané de la bande de cerclage en 1986,

-et le FLOWATCH (réglage télémétrique) dans ces derniéres années.
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Figure 16: photo de I'appareil FLOWATCH (37)

Le cerclage a été largement utilisé dans le passé comme une intervention chirurgicale
initiale pour les enfants ayant une cardiopathie congénitale caractérisée par shunt gauche-droite
et hyperdébit pulmonaire.

Actuellement, la réparation définitive intracardiaque a remplacé la chirurgie palliative par
cerclage de I’AP, cette tendance a évolué parce que de nombreux centres ont démontré une
amélioration des résultats avec la chirurgie correctrice primaires (38). L’association européenne
de chirurgie cardio-vasculaire a rapporté que le pourcentage de l'utilisation du cerclage de I’AP
est 2% des procédures chirurgicales des cardiopathies congénitales selon une base de données
(8, 39).

Cependant, il continue a maintenir un rble thérapeutique dans certaines situations;
I’hypertension artérielle pulmonaire, I'insuffisance cardiaque congestive causée par une CIV
multiple ou large, CAV complet avec impossibilité de septation et AT ou une TGV comportant
une communication interventriculaire large sans obstacle pulmonaire. Il est contre indiqué en cas
d'une obstruction sous-aortique importante; en outre, il n'est pas utilisé chez les patients avec
truncus arteriosus, vue le type de la cardiopathie est sa complicité et qu’il faut envisager une

correction de préférence a la premiere semaine de vie (3, 40, 41). Et son principal objectif est de
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réduire les flux sanguin pulmonaire et de protéger le systéme vasculaire pulmonaire de
I'hypertrophie et de I'hypertension pulmonaire irréversible (8).

Nos indications retenues étaient différentes de celles de la littérature, en effet le cerclage
a été indiqué en cas du shunt gauche-droite avec un forte I’HTAP, les CIV multiples,
I’hypotrophie, le CAV complet et I'impossibilité de la chirurgie correctrice.

Notre pratique de banding la bande est en nylon blanc non résorbable 6 mm x 70 cm
(ETHICON®), il y a d’autres types en Gore-tex et en polydiaxone.

La voie d’abord chirurgicale est choisie en fonction de la pathologie en cause.
La thoracotomie postérolatérale gauche, est indispensable lorsque le cerclage accompagne la
cure d'une coarctation. Sinon, la voie antérolatérale gauche suffit, avec lI'avantage de sectionner
moins de muscles et de manipuler moins un poumon qui est hypervascularisé et fragile.

La sternotomie médiane tend a devenir une voie d'abord alternative car elle présente de

nombreux avantages:

e La précision de la pose du cerclage, en regard des artéres pulmonaires, est bien plus
grande et permet de diminuer les complications a ce niveau. Ceci est particulierement
important dans les rares cas ou le cerclage peut étre suivi d'une intervention de type
Fontan.

e Elle permet de réaliser tous les temps opératoires par une incision unique. En effet,
pour les CIV dans les cas ou le defect s'est fermé spontanément, une sternotomie
médiane ultérieure sera nécessaire pour lever le cerclage. De méme, dans les cas ou
le traitement curatif n'a été que différé par le cerclage, la cure compléte nécessitera,
la encore, la sternotomie médiane. Les adhérences aprés sternotomie médiane et
courte incision péricardique ne sont en pratique pas plus importantes qu'apres
thoracotomie ou, de plus, elles prédominent souvent en regard du trajet du
phrénique.

e Dans les formes évoluées, lorsque la crainte d'une hypertension pulmonaire fixée
justifie d'associer au cerclage une biopsie pulmonaire. La nécessité de prélever

plusieurs fragments, sur les deux poumons, justifie cette voie d'abord (42).
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La ministernotomie est une altérnative séduisante, elle permet un accés a l'artere
pulmonaire et ses branches. Elle offre tous les avantages de la sternotomie totale avec des
bénéfices sur le plan de [I'agression chirurgicale et la stabilitt du thorax.
Dans notre étude, la ministernotomie a une tendance a étre de plus en plus utilisée.

Dans notre pratique, la thoracotomie était la voie d’abord unique, jusqu’au 2006 nous
avons commencée a réaliser la sternotomie médiane, pour passer par la suite a une
ministernotomie a partir de 2008; cette phase de transition entre la thoracotomie et la
ministernotomie était étalée sur une période de 2 ans, nous a permet d’apprendre la nouvelle
technique tout en continuant a réaliser quelques interventions par thoracotomie pour les
interventions de cerclage associées a une cure de coarctation. Actuellement, on fait tous les
cerclages isolés ou associés a un canal artériel par ministernotomie.

La détermination de la circonférence optimale du cerclage est souvent difficile, parce que
méme des changements mineurs dans le diametre de l'artere pulmonaire ont un impact
important sur le flux sanguin pulmonaire et le gradient transcerclage. Plusieurs études montrent
que la formule de Trusler est la plus utiliser pour calculer cette circonférence, c’est une formule
de 20mm+1mm pour chaque Kg de poids, elle est basée sur deux principes; le flux sanguin
pulmonaire, et le flux sanguin en fonction du poids du nourrisson (11,12).

Dans notre pratique de cerclage, la circonférence calculée par la méthode de Trusler, qui
sert de valeur de référence. En effet pour la majorité de nos patients (68%) nous réalisons une
étude hémodynamique des pressions avant et aprés cerclage, et nous adoptons la circonférence
qui permet de baisser la pression artérielle pulmonaire systolique a des chiffres a 30-50% de la
pression artérielle systémique. Si une intolérance au cerclage survient, nous adoptons la plus
petite circonférence permettant de maintenir une stabilit¢ hémodynamique avec une pression
artérielle pulmonaire systolique inférieure a la pression artérielle systolique systémique.

La circonférence retenue dépasse celle de référence, ce qui s’explique par le retard de la

prise en charge, et les malades arrivent a un stade ou I’artére pulmonaire est dilatée. En effet,
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nous avions étudiés I’écart entre la valeur théorique est la valeur opératoire, était en moyenne 2
mm.

Notre travail a montré que I'objectif hémodynamique de cerclage est atteint chez les
malades ayant un age est égale ou inférieur a 6 mois.

Le degré du cerclage peut étre apprécié en pratique de deux facons:

-la technique de Muller: par serrage progressif du lacs dont les deux extrémités sont
saisies entre les branches d'un dissecteur qui rétrécit graduellement le diamétre de l'artére
pulmonaire aboutit a une élévation de la pression aortique et a la baisse de la pression
pulmonaire.

-la méthode hémodynamique: par prise des pressions pulmonaires en aval. Pour éviter
I'artefact tres important que constitue la prise de pressions dans le jet du cerclage, il faut piquer
I'artére pulmonaire gauche périphérique, quelque part dans le pédicule pulmonaire, ou sa forte
tension l'individualise facilement.

En cas d'association d’une CIV a une communication interatriale large, ou lorsque le tronc
de l'artere pulmonaire est excessivement dilaté, il faut augmenter la longueur du lacs de 1 a 2
mm (création d'un shunt droit-gauche atrial excessif, ou présence de replis intraluminaux de la
paroi de I'artére pulmonaire accentuant l'effet du cerclage)

L'idéal est d'aboutir a une pression artérielle pulmonaire égale a 30 % de la pression
systémique systolique (36, 42, 43).

La saturation artérielle en oxygene doit dépasser 75% lors de serrage maximale de la
bande de cerclage; et la fréquence cardiaque doit diminuer de 25% par rapport au départ (8, 11,
12, 44).

Plus I'HTAP est moins sévére avant le cerclage, plus les chiffres de la saturation artérielle

en oxygéne apres le cerclage sont élevés.

2-2 Shunt de Blalock-Taussig:

Les interventions palliatives dans les cardiopathies cyanogénes a bas débit pulmonaire

ont pour but d’augmenter le débit artériel pulmonaire. Il existe deux possibilités d’apport: soit
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par voie antérograde a partir du ventricule droit, soit par une artére systémique. Le plus souvent,
mais pas uniquement, il s’agit d’anastomose entre une artere systémique et I'arbre artériel
pulmonaire.

L’anastomose de Blalock -taussig et ses variantes est la plus utilisée. Le mérite en revient
a Hélene Taussig en 1945. Aprés avoir découvert que la vascularisation pulmonaire était
diminuée dans la tétralogie de Fallot, cette cardiopédiatre améliora I’état de ses malades en
apportant du sang a partir d’une artere voisine: I’artére sous—-claviere. Alfred Blalock mit au point
la technique chirurgicale. Cette anastomose n’était pas toujours facile a réaliser, I'utilisation d’un
tube intermédiaire a été préconisée depuis longtemps et rationalisée par De Leval (45, 46, 47).

Il existe donc 2 types de shunt de Blalock-Taussig:

-classique, qui consiste a une anastomose directe entre |'artére sous-claviére et I'artére
pulmonaire, pour des raisons de géométrie, il utilise I'artére sous-claviere issue du tronc
brachiocéphalique donc celle opposé a la situation de I’aorte par rapport a I’axe aérodigestif.

-Et modifié, qui a comme principe d’interposer un greffon de matériau synthétique entre
I’artére sous-claviéere et I'artére pulmonaire droite ou gauche, actuellement, seuls les tubes de
Gore Tex en prolytétrafluoroéthyléne (PTFE) sont utilisés, les autres matériaux biologiques ou

prothétiques ont un taux de perméabilité inférieur au PTFE (45).
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Figure 17: anastomose Blalock-Taussig entre I’artére sous claviére droite et I'exttrémité

supérieure de |'artére pulmonaire droite (45)

PTFE

Figure 18: anastomose Blalock-Taussig modifié par un tube PTFE entre |’artére sous claviére

droite et I'artére pulmonaire droite

-61 -



La chirurgie palliative des cardiopathies congénitales

Le shunt de Blalock- Taussig est indiqué dans les formes irrégulieres de la tétralogie de
Fallot chez le nouveau-né de moins de 3 mois symptomatique.

Il N’y a pas de consensus mais il semble qu’une anastomose suivie rapidement d’une
réparation compléete comporte une mortalité inférieure a la réparation complete d’emblée. Il en
est de méme pour les formes avec artéres pulmonaires globalement hypoplasique, dans les TGV
avec sténose pulmonaire ou une cardiopathie avec bas débit pulmonaire important. Mais si
I’anatomie est favorable, la chirurgie correctrice est préférable (22, 27, 31, 43, 48).

Le choix de la technique tient compte du poids de I’enfant, de la longueur et du diameétre
de I'artere sous claviere, et de I’existence d’une anastomose déja effectuée.

Les anastomoses de Blalock-Taussig classique ont pour avantage de grandir de facon
progressive pendant la croissance, il n’y a pas de matériel prothétique donc le risque de
thrombose est faible. Mais elle a plusieurs inconvénients; un temps opératoire long, une
dissection chirurgicale large, qui risque de léser le nerf phrénique, et elle sacrifice I’artere sous
claviere ce qui expose a I'ischémie du membre supérieure.

Les limites sont surtout d’ordre technique: artére sous-claviére courte ou de petit
diameétre. Dans ces cas, il est plus simple de faire d’emblée une anastomose modifiée avec un
tube.

L’anastomose de Blalock-Taussig modifiée est de réalisation facile. S’il existe une
anomalie des vaisseaux de I'arche aortique, on peut toujours implanter le greffon sur |'aorte
ascendante. La perméabilité est limitée dans le temps car le tube ne grossit pas avec la
croissance.

Quel que soit le type d’anastomose, classique ou modifiée, il existe un risque de sténose
sur I'artere pulmonaire et celui-ci augmente avec le temps. Ceci est un argument pour un délai
court entre I'anastomose palliative et la réparation précoce (27, 45).

La voie d’abord la plus utilisée est la thoracotomie postérolatérale dans le quatrieme
espace intercostale, et I'intervention se déroule en extra-péricardique, ce que minimise les
adhérences qui peuvent géner une éventuelle réopération, mais elle expose au risque des

atélectasies pulmonaires par compression du parenchyme lors de l'intervention chirurgicale.
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D’autres équipes préconisent la sternotomie, parce qu’elle a des avantages sur le plan
esthétique, hémodynamique et techniquement facile a réaliser et minimise le risque de
tamponnade (49).

Nous avons commencé a réaliser le shunt de Blalock-Taussig par une thoracotomie
postérolatérale droite, puis par la sternotomie.

Tous nos malades ont bénéficiée d’une anastomose Blalock-Taussig de type modifié par
un tube PTEF, ces anastomoses ont I’avantage de pouvoir étre calibrées selon I’age et le poids du
patient et de laisser intact ’apport artériel au bras (45).

En effet, il est de 4mm chez le nouveau-né, de 5mm chez le nourrisson et 6mm a partir
de 10kg (45).

Nous réalisons I'anastomose par un prolene 7/0, le plus adapté pour confectionner
I’lanastomose entre le PTEF et les vaisseaux, a I'instar de plusieurs équipes (50, 51, 52).

La perméabilité de I’anastomose s’apprécie 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 périphérique (45).

Le shunt de Blalock-Taussig modifié est supérieur aux autres shunts centraux, en raison
de la facilité de l'insertion et le démontage et moins risque de déformation de I'artere

pulmonaire et de sténose (53, 54).

2-3 Glenn shunt :

En 1958, William Glenn créa I'anastomose entre I'artére pulmonaire droite et la veine cave
supérieure sans circulation extracorporelle (55).

L’indication du shunt est posée chez le nourrisson avant 2 ans avec cyanose importante
due a un bas débit pulmonaire. Le shunt ne supprime pas la cyanose, mais la fait régresser. Il
augmente le retour pulmonaire dans le ventricule gauche, sans surcharge volumique ni HTAP.
L’efficacité diminue avec le temps. Il est donc nécessaire de recourir a une autre intervention

dans un second temps (27, 48).
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Le shunt de Glenn est soit classique par réalisation d’une anastomose terminoterminale
ou bidirectionnel terminolatérale (3).

La premiere a été abandonnée, parce qu’elle favorise le développement d’'un syndrome
cave supérieur; supprime le flux pulsatile au niveau du poumon droit; son ablation est difficile et
aléatoire; enfin, il y a tres fréquemment une détérioration clinique secondaire au bout de
guelques années, liée au développement d’une circulation collatérale thoracique génératrice
d’hémoptysies et a I'apparition de shunts artérioveineux intrapulmonaires qui aggravent la
cyanose. On préfere actuellement le shunt bidirectionnel, elle ne peut étre réalisée que sur une
artére pulmonaire de bon calibre ou regnent des pressions basses, c’est-a-dire aprés I’dge de 6
mois a 1 an (9).

Il existe plusieurs modalités techniques dans la réalisation du shunt bidirectionnel: avec
ou sans circulation extracorporelle (CEC) (48).

Vue les inconvénients et le prix de la CEC, en 1990, Lambarti et ses collegues sont les
premiers qu’ont signalé que le Glenn shunt peut se faire sans CEC, et ils ont drainé le sang
durant le clampage par une dérivation entre la veine cave supérieure et oreillette droite; d’autres
équipes ont adopté cette techniques en rapportant des modifications (56, 57).

Nous avons réalisé 7 cas de Glenn shunt avec CEC et 2 cas sans CEC.

Son essentiel risque est la 'augmentation excessive de la pression au niveau de la veine
cave supérieure au moment de clampage, ce qui limite les échanges cérébrales en oxygene et
peuvent se complique par une ischémie cérébrale.

La mesure per-opératoire de la pression de la veine cave supérieure lors de clampage, ne
dépasse pas 25 mmHg, ce qui rejoint les mesures dans notre pratique.

L’anastomose cavopulmonaire se fait par une sternotomie médiane, cependant
I’lanastomose sans CEC peut étre faite par thoracotomie droite, elle évite la formation

d’adhérences qui peuvent étre génantes lors d’une réintervention (48).
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Figure 19: Glenn shunt bidirectionnel entre la veine cave supérieure et I’artere pulmonaire (48)
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Figure 10 :Glenn shunt sans CEC et avec dérivation temporaire (48)

2-4 Intervention de Fontan:

En1971, Fontan et Baudet ont déclaré pour la premiére fois une nouvelle opération pour
la prise en charge de I'atrésie tricuspide (58).

C’était une association de l'intervention de Glenn, d’une homogreffe entre I'oreillette
droite et ’extrémité proximale de I'artére pulmonaire gauche, d’une valvulation de la veine cave
inférieure et d’une fermeture de la communication interauriculaire (48).

Elle consiste a drainer la totalité du sang des veines caves vers les artéres pulmonaires, et
a supprimer le mélange des sangs veineux et artériels, elle ne provoque pas de surcharge
volumétrique du ventricule gauche ou d’hyperpression de I'oreillette droite (9).

Il existe plusieurs types d’intervention de Fontan puisque les montages ont évolué dans

le temps. L’anastomose auriculopulmonaire isolée (directe ou avec un tube) est compliquée de
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troubles du rythme et n’est plus pratiquée. La tunnellisation intra-atriale est faite a I'aide d’une
partie atriale et d’une partie prothétique se complique aussi de troubles du rythme et de
thrombose. L’évolution actuelle se fait vers I’exclusion totale de [I'oreillette droite par
tunnellisation prothétique de la veine cave inférieure (tube externe), avec anastomose
cavopulmonaire bidirectionnelle. Dans tous les cas de figure, c’est une excellente

palliation qui peut étre définitive (48, 59, 60).

Figure 21: I'intervention de Fontan avec tube intra-atrial (48)
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Figure 22: I'intervention de Fontan avec tube extra-atrial (48)

2-5 Conditions nécessaires aux anastomoses cavopulmonaires :

Dans ce systéme a basse pression, le moindre obstacle physique ou hémodynamique
diminue le débit, augmente la stase et conduit a I’échec. Il a donc été décrit des criteres de
I'intervention de Fontan. Ils ont été au nombre de 15 puis modifiés, mais les exigences sont les
mémes:

e résistances pulmonaires inférieures a 2 unités Wood/m2; cela implique que le
diamétre des artéres pulmonaires soit normal (calculé par les index de Mac Goon,
Nakata ou autres).

e pression moyenne de I'artére pulmonaire inférieure a 15 mm Hg.

e pression capillaire inférieure a 10 mm Hg; ceci présume une fonction ventriculaire
gauche et une valve mitrale normales. Une anomalie des retours caves oblige a

reconsidérer le montage pour I'adapter a I’anatomie (9, 48, 54).
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3- Résultats opératoires:

3-1 Cerclage:

La mortalité postopératoire a diminué de facon significative au fil des années, vue le

développement des techniques chirurgicales et les moyens de réanimation (38).

a- Mortalité:

La mortalité du cerclage de I’AP s’est considérablement améliorée dans le temps, elle est
passée d’environ 30 % avant 1980 a environ 10% aprés 1980 (24, 38, 61).

Dans une étude épidémiologique sur la mortalité du cerclage de I'artére pulmonaire,
Takayama et al ont remarqué que le faible poids est un facteur de risque de la mortalité précoce
(38).

Les causes de déces sont essentiellement des causes cardiaques secondaires a
I'intolérance au cerclage, insuffisance cardiaque, sepsis, pneumonie et syndrome hémorragique
ou une anomalie extracardiaque ou chromosomique (10, 11, 38).

Dans notre série, la mortalité hospitaliére dans les cas de cerclage de I’AP, était du 12,8%,

Avec 4 cas de CIV, 3 cas de CAV, une TGV et un cceur univentriculaire chez des patients
agés entre 3 et 8 mois. Les causes ont été l'intolérance au cerclage, hypodébit pulmonaire,

sepsis et insuffisance cardiaque.

b-Morbidité:

Plusieurs études ont mentionné que la sténose des branches de I'artere pulmonaire par
migration de la bande, surtout droite en raison de son anatomie, est la complication la plus
redoutable du cerclage (8, 24, 48).

Comme il peut étre compliqué par I’hypodébit pulmonaire, I’obstruction sous aortique,
I’hypertrophie ventriculaire droite, I’érosion de la bande de cerclage dans I'artere pulmonaire et

I'insuffisance pulmonaire par dilatation de I’anneau pulmonaire (24, 38).
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Ces complications augmente le risque de la mortalité en postopératoire de la chirurgie
correctrice (38, 62).

Dans notre série les complications de cerclage ont été essentiellement: les
pneumopathies, la surinfection de la paroi et le syndrome hémorragiques. Et aucun cas

d’obstruction n’a été noté dans notre travail.

c-Suivi postopératoire :

L’évolution post-opératoire a été marquée par une régression des signes cliniques chez
85% des patients survivants, avec une prise de poids.

L’échocardiographie de controle en cas de cerclage de I’AP est nécessaires en
postopératoire pour localiser la bande et évaluer le gradient transcerclage (11); Le gradient
transcerclage doit se situer entre 55 a 90mmbhg(12).

Chez nos malades, I’échocardiographie de contréle des cerclages a 1 mois, a été réalisée
chez 17 malades, elle a montré un gradient transcerclage de 45-90mmhg.

Le délai de réopération apres cerclage, palliative ou réparatrice, est variable selon les
équipes, il est en moyenne de 6 mois, vers un age de 2-4 ans (10, 12, 62). Ce délai varie selon
I’évolution de cerclage et de type de la cardiopathie.

Dans notre pratique, la cure définitive a été réalisée chez 18 malades, dans un délai moyen de
12,9 mois, avec des extrémes allant de 6 a 24 mois. L’age des malades lors de la réintervention
est compris entre 1,5 et 7ans.

Le décerclage est nécessaire en cas d’une réopération, sa difficulté est du plus en plus
variable; en cas d’une CIV qui s’est fermée spontanément, avec une bande bien en place, il est
enlevé sans dommage pour l'artére pulmonaire et une attention particuliére devra étre portée a
I'auricule gauche, souvent accolé au cerclage, et qui lui, est susceptible d'étre [ésé lors de
I'ablation.

En cas d’une CIV ouverte, il est enlevé sous CEC, on n'hésitera pas a faire dans ce cas une

petite plastie sur la zone du cerclage, si la simple ablation du lacs ne donne pas un résultat
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parfait. On a le choix entre une incision verticale suivie d'une suture transversale ou une piéce
d'élargissement losangique.

Si le cerclage a entrainé des lésions graves. Il peut s'agir d'une sténose serrée de I'origine
de la branche droite, ou méme des deux branches de l'artére pulmonaire. L’ablation du lacs rend
a la branche sténosée sa souplesse et un calibre normal. Parfois, les lésions imposent une
opération reconstructrice de la bifurcation pulmonaire; autre Ilésion iatrogéne grave:
I'hypertrophie concentrique du ventricule droit, et surtout de son infundibulum. Elle oblige a une
résection musculaire difficile et délabrante (42, 61).

En général, la conduite de décerclage se fait en peropératoire, en fonction de I’état de
I’artére pulmonaire et des lésions associées. On a constaté que la réintervention a un délai court

(entre 6 a 12 mois) minimise les lésions facilite le décerclage.

3-2 Shunt de Blalock-taussig:

a- Mortalité:
Elle varie selon les auteurs (50, 51, 60, 63, 64, 65) entre 4,7% et 16%, et le taux de

mortalité dans notre série était a 7,7%. (Tableau XI)

Tableau Xl: Fréguence de la mortalité postopératoire

Auteur Série Taux de mortalité
Ahmad 22 13,6 %
Williams 2000 14%
Rana 63 16%
Rao 46 10.9%
Swain 147 10,5%
Chetpaophan 42 4.,7%
Notre série 13 7,7%

Au cours des derniéres trois décennies, des excellents résultats ont été observés chez

des nouveau-nés et des nourrissons atteints de cardiopathie cyanogene, avec une modeste
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augmentation de la mortalité opératoire chez les nouveaux nés de tres faible poids (< 3 kg) (60,
66).

Une autre étude a montré que, les facteurs de risque de mortalité précoce sont la
physiologie univentriculaire, le defect septal restrictif, et les réinterventions postopératoires (51,
67, 68).

Les principales causes de déces sont I'arrét cardiaque, l'insuffisance cardiaque, I’abces de
cerveau et le syndrome hémorragique (51,60, 69).

La principale cause de déces dans notre série était le saignement post-opératoire, il
s’était présenté dans 4 cas. La cyanose et la polyglobulie séveres, dues au retard de la prise en
charge, engendrent des troubles d’hémostase qui peuvent conduire a des hémorragies
importante en postopératoire immédiat (30).

Les autres causes étaient le faible poids a I’intervention, et I'irrégularité des tétralogies de Fallot

et des cardiopathies complexes.

b-Morbidité:

L’inconvénient du PTFE est la porosité du matériau qui est a I'origine d’épanchement
localisé séreux. Ces épanchements sont sources d’infection, de compression du tube et de
compression de la trachée. L’abondance de I’épanchement a pu conduire a des réinterventions
par évacuation avec mise en place de colle biologique sur tube ou enveloppement par la plévre.
La correction de facteurs de la coagulation a permis la résorption des épanchements sans
réintervention. Les infections isolées du matériel prothétique sont rares. Les thromboses
précoces du tube ne sont pas exceptionnelles, conduisant a la réopération ou a des tentatives de
désocclusion par cathétérisme (45, 70, 71). Et La prolongation de I’anticoagulation par
I’héparine peut étre utile, cependant, elle a pour inconvénient de favoriser la formation d’un
hémothorax qui risque de comprimer I’anastomose, ce qui conduit a une réintervention. C’est la
raison pour laquelle, en dehors du nourrisson, la protamine n’est pas neutralisée et I’héparine
n’est pas renouvelée (45, 72, 73). D’autres études ont rapporté une augmentation de risque des

épanchements séreux apres introduction de I’héparine (50, 74).
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Les principales complications sont les septicémies, les complications pulmonaires, et des
complications neurologiques; ces derniers sont sous forme de la paralysie du nerf laryngé,

laparalysie du nerf phrénique et le syndrome de Horner (21, 74).

c-Suivi postopératoire :

L’évolution post-opératoire est faite cliniquement par la prise du poids, I"amélioration
des symptomes notamment la cyanose et la malaise anoxique (52, 66).
A I’échocardiographie, on objective la croissance symétrique des artéres pulmonaires.
Ainsi, I'échocardiographie est essentielle dans ‘le suivi pour évaluer la perméabilité de
I’anastomose et la détection des complications (3).

L’intervalle de correction définitive a été de 4,6 +/- 2,5 années selon Nollert et al. (65,
77).

D’autres équipes rapportent que les grandes prothéses favorisent la croissance des
artéres pulmonaires pour des réopérations prévues aprés 1 a 2 ans du shunt (52, 78).

Les réopérations sont souvent des corrections en cas la tétralogie de Fallot, et Glenn
Shunt ou l'intervention de Fontan pour les cardiopathies complexes.

Dans notre série, 3 patients ayant une tétralogie de Fallot ont bénéficié d’une chirurgie
correctrice, avec un délai inter-opératoire compris entre 2 et 3ans. Ce retard est expliqué par

I'impossibilité d’acces aux soins par les parents de ces enfants.

3-3 Glenn shunt:

a- Mortalité:
Selon les études, la mortalité opératoire dans le Glenn shunt bidirectionnel varie de 4% a
26% (48, 78, 79).
Et les travaux faites sur le Glenn shunt sans CEC n’ont pas noté de décés (55, 57, 80).
Dans notre série, la mortalité était du 1/9 (11%), par un décés compliquant une

thrombose de shunt, avec amélioration des 2 malades ayant bénéficiés de Glenn shunt sans CEC.
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b-Morbidité:

Les dérivations cavopulmonaires peuvent étre compliquées par le syndrome cave
supérieur, les trouble de rythme auriculaire, les thromboses, I’entéropathie exsudative, les
obstructions sous-aortiques, l’insuffisance ventriculaire gauche, la circulation collatérale
systémopulmonaire et les fistules artérioveineuses pulmonaires (9, 48, 78).

Dans notre travail, elles ont été marquées par 2 cas de pneumopathies, une thrombose
de shunt et un syndrome cave supérieur réopéré et un deuxieme ayant régressé spontanément

apres 3 semaines d’évolution.

c-Suivi postopératoire :

L’échocardiographie est un élément de surveillance du shunt qui permet de calculer les
pressions pulmonaires et systémiques, et diagnostiquer les complications.

Les 8 malades survivant, ont été améliorés pal le Glenn shunt.

La réopération post-Glenn est soit une intervantion de Fontan ou une réparation
chirurgicale de la malformation dans un intervalle de 2 a 4ans (81, 82), Reddy a rapporté dans
son travail un délai de réopération de 15 a 34 mois (83). Dans certains cas le Glenn shunt est
une palliation définitive, quand le risque de mortalité de la réintervention demeure élevé (84,
85).

Nous n’avons pas de données concernant les réopérations dans notre contexte; le
probleme d’accés aux soins est une des limites de la réintervention. D’autres auraient été

réopérés dans d’autres structures.

3-4 Intervention de Fontan

a-Mortalité:
L’intervention de Fontan a une mortalité opératoire de 4 a 5% (48, 78, 86), et 0% dans

notre travail.

b-Morbidité:
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Les complications précoces de [I'intervention de Fontan sont le chylothorax,
I’épanchement pleural et péricardique, I'ascite, et I’hépatomégalie qui est en rapport avec une
élévation veineuse systémique (78, 87, 88). Nos 2 malades ont été compliqués par un syndrome

oedémato-ascitique associé a un chylothorax ayant régressés apres des ponctions répétés.

c-Suivi postopératoire :

L’intervention de Fontan est une palliation définitive dont la survie a long terme
satisfaisante mais des complications tardives peuvent marquer I’évolution et nécessitant une
prise en charge médicale et chirurgicale: les fistules pulmonaires artérioveineuses, I’entéropathie
exsudative, augmentation des pressions systémiques, arythmie cardiaque ou sténose de
I’lanastomose (81, 89). D’ou l'intérét de la réalisation d’une fenestration de I’'anastomose, qui
permet de décomprimer le territoire cave inférieur, de favoriser le remplissage des cavités
gauches, et de diminuer les tachyarythmies (48, 89, 90).

L'imagerie joue un role dans I’évaluation des complications, ainsi que la perméabilité de

I’anastomose (91).
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Les cardiopathies congénitales sont les malformations les plus fréquentes.
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Malgré la tendance a la correction des cardiopathies, les procédures palliatives ont

encore leurs indications dans la prise en charge et la préparation a une correction ultérieure.

Ces techniques sont variables, dont quatre sont les plus pratiquées, selon des indications

précises.

La mortalité postopératoire varie selon la technique et la complexité de la cardiopathie,
alors qu’il y a des complications générales dominées par les pneumopathies et des autres
spécifiques tel le syndrome cave supérieur en cas de Gleen shunt et chylothorax pour

I’'intervention de Fontan.

L’évolution a été marquée par I’'amélioration des symptomes et la réintervention pour une

cure définitive chez certains malades dans un délai variable.
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Résumé

La chirurgie palliative est proposée comme traitement des cardiopathies congénitales qui
ne peuvent pas bénéficier d’une réparation compléte d’emblée. Pour étudier les indications de la
chirurgie palliative, les résultats opératoires et I’évolution, nous avons mené une étude
rétrospective au service de chirurgie cardio-vasculaire du CHU Mohamed VI de Marrakech étalée
sur une période de 6 ans (Janvier 2005- Décembre 2010) portant sur 94 cas de cardiopathies
congénitales opérées par technique palliative, et répartis en 3 groupes: cardiopathies
congénitales non cyanogénes (60,6%), cardiopathies congénitales cyanogénes (11,7%). Et
cardiopathies complexes (27,6%). Le sex ratio était de 0,9 dans le 1¢r groupe, et 1,2 dans le 2¢&me
et 3¢me, [’Age moyen des malades est respectivement de 6,2 ; 5,2 et 33,8 mois dans le Ter, 2éme
et 3¢me groupe. La consanguinité et ’age maternel>35 ans étaient les principaux antécédents. La
symptomatologie dans 1e¢r groupe a été dominait par I’hypertension artérielle pulmonaire
(72,8%), la cyanose dans le 2¢me groupe (100%), et dans le 3éme groupe la cyanose était présente
chez 57,6% des malades et I’hypertension pulmonaire dans 38,5%. Le diagnostic était fait par
I’échocardiographie chez tous nos malades. Les patient du 1e groupe était opéré par cerclage de
I’artéere pulmonaire, ceux du 2¢me groupe par Blalock-taussig; quant aux malades du 3éme
groupe, les interventions réalisées étaient: le cerclage de I'artere pulmonaire, Blalock-Taussig,
Gleen shunt et intervention de Fontan dans 50%, 7,6%, 34,6% et 7,6% respectivement. La
mortalité globale était de 11 cas (12,7%), avec 12,2%, 45,5% et 15,3% dans 1er, 2éme groupe et
3eéme groupe successivement; les complications post-opératoires étaient dominées par les
pneumopathies. Et I’évolution en moyen était favorable dans 85% des survivants, avec un gain du

poids et régression des symptémes.
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Summary

Palliative surgery is proposed as a treatment for inoperable congenital heart disease. To
study the indications for palliative surgery, the operative results and complications, we
conducted a retrospective study in the service of Cardiovascular Surgery CHU Mohamed VI
Marrakech over a period of 6 years (January 2005 - December 2010) on 94 cases of congenital
heart disease made by palliative technique, divided into 3 groups: non-cyanotic congenital heart
disease by 60,6%, cyanotic congenital heart disease by 11,7%. And Complex heart disease by
27,6%. The sex ratio was 0.9 in the first group and 1.2 in the 2nd and 3rd. mean age of patients
was respectively 6,2; 5,2 and 33,8 months in the 1st, the 2nd and 3rd group. Consanguinity and
maternal age> 35 years were the main antecedents. The symptomatology in the first group was
dominated by pulmonary arterial hypertension (72.8%), cyanosis in the second group (100%), and
the third group cyanosis was present in 57,6% of patients and pulmonary hypertension in 38.5%.
The diagnosis was operated by echocardiography in all patients. The patients of first group was
operated by the banding pulmonary artery, those in the second group by Blalock-Taussig; about
the patients of third group, interventions were: the banding of the pulmonary artery, Blalock-
Taussig Glenn shunt and Fontan procedure in 50%, 7,6%, 34,6% and 7,6% respectively. Overall
mortality was 11 cases (12,7%), 12,2%, 45,5% and 15,3% in 1st, 2nd and 3rd group; the
postoperative complications were dominated by pneumonia. And a change was favorable in 85%

of survivors, with a weight gain and regression of symptoms.
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