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1. INTRODUCTION

La coarctation de l'‘aorte est une cardiopathie congénitale commune avec une
prévalence de 0.33 enfants touchés sur 1000 naissances. La premiére correction de cette
anomalie est réalisée chirurgicalement par Clarence Crafoord en 1944 en Suéde puis Robert
Gross en 1945 aux Etats Unis. Avant cette ére, 'espérance de vie des patients atteints d’une
telle anomalie était courte (on évaluait 5% de survivants a I’dge de 34 ans). Depuis des
techniques interventionnelles (I’angioplastie avec dilatation au ballon, puis I'implantation de
stent) sont apparues et font I'objet d’un grand nombre de débats et discussions quant a
savoir quel est le traitement optimum de ce genre d’affection. Ces 30 derniéres années, de
nombreuses études se sont penchées sur la coarctation aortique, son traitement, son
devenir... Pour cela, ces travaux se sont intéressés au suivi des patients traités d’une
coarctation aortique, en étudiant leur mortalité, morbidité et confort de vie a plus ou moins

long terme...

Nous avons donc décidé de réaliser un travail similaire au sein du service de cardiologie
pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire de Nancy en décrivant les résultats du suivi
d’une population de patients atteints de coarctation de I'aorte et traités chirurgicalement

entre 1982 et 2000.

Dans une premiere partie, nous aborderons, de facon générale et théorique, la
coarctation de l'aorte dans son ensemble, puis nous nous pencherons sur le traitement
chirurgical auquel nous avons eu le plus recours pour notre population : I'intervention
résection anastomose termino terminale de Crafoord et enfin nous évoquerons les diverses

complications tardives a craindre chez les patients opérés de cette cardiopathie.

Dans un second temps, nous vous ferons part de notre travail en décrivant et discutant le

suivi de nos patients.
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2. COARCTATION DE L’AORTE

a. RAPPELS ANATOMIQUES

i. AORTE NORMALE

Figure 1 : Coeur, vue de face

L'aorte est le tronc originel de toutes les arteres du corps. Née du ventricule
gauche, elle s'éleve, décrit autour du pédicule du poumon gauche une courbe, puis descend,
verticalement appliquée sur la colonne vertébrale, passe a travers le diaphragme et pénétre

dans la cavité abdominale. Elle parcourt ainsi successivement la région thoracique et la
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région abdominale. Dans cette derniéere, elle donne deux branches que I'on décrit comme
branches terminales, les artéeres iliaques primitives, et, tres réduite, descend au-devant du

sacrum, sous le nom de sacrée moyenne.

Ce long vaisseau peut étre divisé en trois segments : portion ascendante ou aorte

ascendante, portion qui contourne le hile, ou crosse de l'aorte, portion descendante ou

aorte descendante d’abord thoracique puis abdominale.

Figure 2 : les 3 portions de I'aorte
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1. AORTE ASCENDANTE

En sortant du ventricule gauche, l'aorte se dirige en haut, en avant et a droite,

obliguement ascendante.

Les sinus de Valsalva correspondent a trois saillies qui se remarquent a l'origine du
vaisseau, et répondent, comme forme et situation, aux valvules sigmoides il y a donc un
sinus postérieur et deux sinus latéraux, I'un droit, I'autre gauche. C'est au niveau de ces

sinus, ou a quelques millimétres au-dessus d'eux, qu'émergent les arteres coronaires.

Le grand sinus de I'aorte est une dilatation que I'on observe au niveau de |'union des
portions ascendante et horizontale de la crosse de I'aorte. Cette dilatation est constante; on
ne peut donc pas la regarder comme un fait pathologique; cependant elle est d'autant plus

marquée que |'adge est plus avancé.

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

rameaux nerveux.

A gauche, 'aorte est en rapport, a ce niveau, avec I'auricule gauche qui contourne le
vaisseau et s'avance sur sa face antérieure le contact n'est pas immédiat, car le feuillet
séreux s'insinue entre |'aorte et l'auricule. A droite, elle est en rapport avec l'auricule droite.
En arriere, I'aorte est en rapport avec la face antérieure des oreillettes, surtout 'oreillette

gauche, mais elle en est séparée par le circuit séreux dit canal de Theile.
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Au-dela du péricarde séreux, |'aorte, toujours ascendante, est entourée par le feuillet
fibreux du péricarde et elle est en rapport en avant, avec une masse cellulo-adipeuse, plus
ou moins abondante, qui la sépare de la face postérieure du sternum. Dans cet espace

descend le thymus, trés réduit chez I'adulte.

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

mais sur un plan un peu postérieur.

2. CROSSE DE L’AORTE

La crosse de l'aorte, forme un cylindre incurvé sur lui-méme. Le diameétre de ce
cylindre est d'environ 27 mm. Son calibre n'est pas absolument régulier; il décroit a partir du
point oU le tronc émet des grosses branches. Toutefois, cette diminution n'est pas en
rapport avec le volume de ces brandies, si bien qu'a sa terminaison la crosse de l'aorte

mesure encore 18 a 20 mm.

Stahel a décrit sur la crosse de I'aorte un rétrécissement siégeant immédiatement en
aval a l'origine de la sous-claviére gauche. D'apres cet auteur, ce rétrécissement ne serait pas
du au fait que la crosse vient d'émettre trois branches trés volumineuses, mais serait la

conséquence du changement de direction du vaisseau.

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

extrémités sont distantes de 4 a 7 centimetres.

La direction en arriére et a gauche de cette portion fait que sa face latérale gauche

regarde en avant, tandis que sa face latérale droite regarde en arriére.

Sa face antérieure et gauche adhére, dans sa partie antérieure, au péricarde fibreux,

par un tissu dense qui rend sa dissection difficile. Au-devant d'elle descendent, dans la
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graisse qui la sépare du sternum, les vaisseaux diaphragmatiques supérieurs gauches et le
phrénique, les nerfs cardiaques antérieurs et le nerf pneumogastrique. Ces organes sont
étagés dans l'ordre suivant: en avant, le phrénique qui n'est pas en contact direct avec la
crosse de l'aorte; plus en arriere, les nerfs cardiaques et le pneumogastrique ce dernier
croise la crosse au niveau de l'origine de la sous-claviere gauche. Nerfs cardiaques et

pneumogastrique sont directement appliqués sur le vaisseau.

Plus en arriére, dans sa portion postérieure ou pleurale, la face antérieure ou gauche
de la crosse de l'aorte est recouverte par la pléevre. Le vaisseau, saillant sous la plévre,
marque son empreinte sur la face médiastinale du lobe supérieur du poumon gauche. Au-
dessus de cette saillie, la plevre se déprime en une large fosse triangulaire que I'on pourrait
appeler fosse pleurale sus-aortique. Cette fosse est limitée en avant par la saillie, toujours
trés appréciable, de |'artére sous-claviere gauche; son fond répond a la paroi vertébro-
costale. Des filets du sympathique allant au plexus cardiaque et pulmonaire descendent

entre la plévre et cette portion postérieure de la crosse de l'aorte.

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

cardiaques du sympathique gauche croisent obliguement cette face.

La face Inférieure de la crosse de l'aorte décrit une vaste courbe qui embrasse le
pédicule du poumon gauche. Cette face est en rapport avec la branche droite de I'artere
pulmonaire logée dans l'angle formé par les portions ascendante et horizontale de la crosse.
Le ligament artériel, venu de la branchie gauche de |'artére pulmonaire, aboutit a cette face
Inférieure il forme avec la crosse aortique en haut et a droite, et la bifurcation de I'artere
pulmonaire en bas, une petite fossette ou vient se loger le ganglion de Wrisberg, ce

ganglion, le plus souvent tres étalé, ne peut trouver place dans cette fossette et empiete
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toujours sur les organes voisins. A ce niveau, mais plus profondément, la face inférieure de
I'aorte répond a la bronche gauche, dont elle croise la direction légérement oblique en bas
et en dehors. Le tissu cellulaire intermédiaire a ces deux organes est parfois transformé en

une véritable bourse séreuse.

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

méme (cinquiéme arc aortique).

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

fosse pleurale sus-aortique.

3. AORTE DESCENDANTE

L'aorte thoracigue commence au niveau du flanc gauche de la quatrieme vertebre
dorsale et finit sur la face antérieure de la dixieme. Dans la partie supérieure, encore tres
arquée, l'aorte thoracique répond au flanc gauche de la colonne dorsale; peu a peu, elle se
rapproche de la ligne médiane qu'elle atteint presque au niveau de sa partie inférieure. Dans

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

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

gu'au niveau de la quatrieme vertebre lombaire elle se dirige donc légérement a droite.
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Figure 3 :I'aorte et ses branches
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COARCTATION DE L’AORTE : DEFINITION

ii.
La coarctation de I'isthme aortique se définit comme un rétrécissement circulaire a la

jonction de la crosse de I'aorte et de 'aorte descendante, juste en face du départ du canal

artériel [1].

- —
- -

Figure 4 : coarctation de l'aorte [1]

1-artére sous-claviére gauche
2-aorte ascendante
3-artere pulmonaire

4-canal artériel
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Figure 5 : sténose
isthmique avec importante
circulation artérielle
collatérale, en IRM
séquence 3D apres
injection de chélates de
gadolinium

b. GENERALITES

C’est une cardiopathie fréquente (0,9% des cardiopathies congénitales) avec une
nette prédominance masculine (deux a trois garcons pour une fille). Sa récurrence familiale
est élevée (2% dans la fratrie et la descendance pour un risque théorique de base des

cardiopathies de 0,7 pour mille).
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c. MORPHOGENESE

Nous pouvons suggérer plusieurs hypotheses quant a la survenue d’une coarctation de

I'aorte :

e Théorie hémodynamique selon laquelle I'hypoplasie de la région isthmique serait liée

a une réduction du débit aortique pendant la vie foetale, secondaire a certaines
cardiopathies telles qu'une CIV, une sténose sous aortique ou un vaisseau anormal

(VCS gauche), a laquelle s’ajouterait une théorie mécanique faisant intervenir la

constriction du canal artériel en période postnatale.

e Théorie génétique: selon une observation de S. Gerboni en 1993: 5 cas de

cardiopathies congénitales étaient recensés sur 3 générations différentes d’une
méme famille; 4 cas étaient des coarctations aortiques. Cela laisse supposer une

hérédité autosomique dominante pour certains cas familiaux [2].

e La coarctation aortique pourrait également étre liée a des anomalies de migration

des cellules de la créte neurale [3].

d. PHYSIOPATHOLOGIE

La coarctation réalise un obstacle sur I'isthme aortique qui ne se compléte qu’aprés la
fermeture du canal artériel. L'expression clinique de cette malformation sera donc variable

selon la sévérité de ces deux phénomeénes :

v Si l'obstacle est peu serré et que le canal artériel se ferme progressivement, le
ventricule gauche s’adapte progressivement en s’hypertrophiant. Il n’y aura pas
d’insuffisance cardiaque mais une hypertension artérielle en amont de l'obstacle
apparaitra et sera proportionnelle a la sévérité de la coarctation.

v' Si I'obstacle est serré et que le canal artériel se ferme brutalement, le ventricule
gauche n’aura pas le temps de s’adapter a ces contraintes, il apparaitra alors

rapidement une insuffisance ventriculaire gauche avec bas débit cardiaque [4].
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Ceci est illustré par la figure 6, ci-dessous, empruntée a E. Rosenthal [4].

Figure 6 :

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

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

= Schéma C: juste aprés la naissance, une augmentation brutale du débit sanguin
pulmonaire conduit a la diminution du débit sanguin dans le canal artériel.

= Schéma D: a la fermeture du canal artériel, la coarctation aortique deviendra
symptomatique puisque le ventricule gauche « travaillera » contre un obstacle et que

I’aorte descendante sera nettement moins bien vascularisée.
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e. PRESENTATION CLINIQUE

Le diagnostic de coarctation aortique est avant tout clinique.

La différence de palpation entre les pouls huméraux trop forts et les pouls fémoraux

trop faibles ou absents, affirme le diagnostic.

Une hypoplasie de l'aorte sus jacente est fréquemment associée surtout en cas de
Communication Inter Ventriculaire. Elle peut englober la sous claviere gauche diminuant
d’autant le pouls huméral gauche; lorsqu’il s’y associe une sous claviere droite rétro
cesophagienne, le pouls huméral droit peut également étre diminué ou aboli, dans ce cas, les

pouls carotidiens sont parfaitement percus voire trop forts [5].

Un souffle systoliqgue doux est souvent percu en sous claviculaire gauche et dans le

dos, en position para vertébrale [6].

L'hypertension artérielle est habituelle et proportionnelle a I'importance de
I'obstacle isthmique, le diagnostic est confirmé lorsqu’on trouve une différence de 20 mm

Hg entre les membres supérieurs et inférieurs [5, 6].

Il est également décrit que ces enfants peuvent avoir un comportement irritable lié a

I’'HTA et aux troubles digestifs.
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f. PRESENTATION PARACLINIQUE

i. LA RADIOGRAPHIE THORACIQUE

La radiographie thoracique est sensiblement normale, avec un coeur dont la pointe

peut étre légerement globuleuse.

ii. L’ELECTROCARDIOGRAMME

Aprés quelques jours voire semaines de vie, il peut apparaitre une surcharge

ventriculaire gauche.

iii. L’ECHOCARDIOGRAPHIE DOPPLER

Elle confirme le diagnostic clinique de coarctation de I'aorte.

Elle précise son sieége et son étendue chez le nourrisson, mais chez le grand enfant la
qgualité de l'image échographique de la région isthmique ne permet pas toujours de

visualiser la coarctation.

Elle apprécie son retentissement sur I'importance de I'hypertrophie ventriculaire
gauche et sur les indices de contractilité. La sévérité de l'obstacle est évaluée sur

I'importance du gradient systolo-diastolique au doppler.

Elle recherche une hypoplasie aortique associée et d’autres anomalies.

iv. L’ANGIOGRAPHIE NUMERISEE

Elle reste indiquée lorsque la qualité de I'image échographique de la région isthmique
ne permet pas de visualiser la coarctation avec précision ou quand I'anatomie de la crosse

préte a confusion.

Elle peut donc préciser son siege exact ainsi que son étendue.
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v. L’IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE

Elle permet une analyse fine de la région isthmique, de plus c’est un examen non

invasif.

Figure 7 : Images d’angio- IRM apres injection de gadolinium mettant en évidence les

multiples voies de circulation collatérale se développant en cas de coarctation aortique.
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g. DIFFERENTS TYPES DE COARCTATION

i. SELON LE SIEGE ANATOMIQUE DE LA COARCTATION

1. COARCTATION PRE-DUCTALE

La coarctation est située en amont de l'isthme ouU se situe le ligament artériel. Cette
variété rare est généralement symptomatique précocement, chez le nouveau-né ou le

nourrisson [7].

Figure 8 : Sténose aortique congénitale chez un jeune gargon de 10 ans, qui présente

également une coarctation modérée de la crosse aortique, localisée entre I'origine de

carotide primitive gauche et la sous claviere gauche (forme pré-ductale peu fréquente).

la
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2. COARCTATION POST-DUCTALE

La coarctation est située en aval du ligament artériel, le tableau clinique est
généralement silencieux jusqu'a l'adolescence ou I'dge adulte ou il entraine des signes

d'hypertension artérielle [7].

Figure 9 : Exemple de coarctation isthmique avec image de perte de signal

systolique bien identifiable en aval de la coarctation sur des partitions élémentaires d'angio-

IRM.
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ii. SELON LA PRESENTATION CLINIQUE

1. SANS DEFAILLANCE VENTRICULAIRE GAUCHE

Le plus souvent, la découverte fortuite d’'un souffle, d’'une hypertension artérielle ou
d’une abolition des pouls fémoraux conduit au diagnostic chez un nouveau né, un nourrisson

ou un enfant asymptomatique|[6].

Les complications de ce type de coarctation sont le fait de diagnostics tardifs :

® |’ HTA peut devenir menacante et source de complications (convulsions). Au-dela de

10-15 ans d’évolution, elle peut devenir irréversible

® |'évolution peut se faire vers une myocardiopathie hypokinétique non

hypertrophique dont la réversibilité est incertaine [8].

2. AVEC DEFAILLANCE VENTRICULAIRE GAUCHE

Habituellement, la survenue précoce d’une insuffisance cardiaque parfois dramatique

chez un nouveau né ou plus rarement un nourrisson conduit au diagnostic.

Apres une phase de latence de quelques jours apres la naissance, survient une
insuffisance cardiaque globale sévere pouvant aller jusqu’au collapsus. Les signes de
coarctation sont souvent masqués par les symptémes d’insuffisance cardiaque aigue, avec
une pression artérielle basse et une abolition ou une forte diminution de tous les pouls

périphériques.

En lI'absence de traitement, I’évolution est souvent fatale. C'est une urgence
thérapeutique, la constatation anténatale de petites cavités gauches et d’une crosse
aortique étroite devrait attirer I'attention et permettre, par un examen échocardiographique
néonatal, de confirmer le diagnostic puis de traiter la coarctation avant la survenue de

I'insuffisance cardiaque [6, 9].
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h. COARCTATIONS COMPLEXES

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

Elle peut, bien que rarement lorsque la coarctation est isolée, s’associer a d’autres
malformations non cardiaques ou étre associée a des anomalies chromosomiques comme le

syndrome de Turner par exemple.

i. POSSIBILITES THERAPEUTIQUES

La recherche de la meilleure stratégie thérapeutique se poursuit depuis la premiére

réparation chirurgicale réalisée par Crafoord en 1944.

Les différentes techniques opératoires développées depuis nécessitent le plus
souvent un clampage de I'aorte au dessus et en dessous du segment coarcté avec bas débit
secondaire au niveau des membres inférieurs le plus souvent sans conséquence en raison de
la courte durée de l'intervention. Au niveau cérébral, il a été démontré par Doppler
transcranien qu'il existe au cours du geste des variations importantes de vélocité du flux
sanguin au niveau de l|'artére cérébrale moyenne ainsi qu'une redistribution du flux au
moment du déclampage avec pour conséquence une diminution per procédure du flux
cérébral chez les enfants de moins de 6 mois [10]. La durée exacte de ce phénomeéne n'est
pas précisée mais on sait cependant que plus de 90% des enfants avaient récupéré un flux

sanguin cérébral normal au moment de la fermeture chirurgicale.
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Actuellement, les approches les plus fréquentes sont :

e L'intervention de Crafoord : résection de la zone coarctée et anastomose termino-
terminale qui correspond a une suture bout a bout des deux segments sus- et sous-

jacents.

¢ L'intervention de Crafoord modifié : résection de la zone coarctée et anastomose
terminoterminale pouvant étre complétée par une plastie extensive de l'aorte
horizontale.

e L'intervention de Waldhausen ou volet sous clavier : |'artére sous claviére gauche

est sectionnée et basculée vers le bas pour élargir I'isthme aortique.

® L'aortoplastie par patch prothétique.
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L'Intervention chirurgicale de Blalock-Clagett : elle se pratique quand celle de
Crafoord n'est pas possible. Au cours de l'intervention de Blalock-Clagett le chirurgien
cardiologue pratique une anastomose (communication) de l'artére sous-claviere
gauche avec |'aorte au-dessous de la sténose. Il s'agit d'une anastomose termino-
terminale de Clagett obtenue aprés avoir procédé a la résection de I'isthme qui est
rétréci (sténosé). Elle est également utilisée pour réaliser une intervention de type

termino-latérale de Blalock quand la résection est impossible.

La résection et l'interposition d'une prothése vasculaire (tube) ou d'un autre by-

pass.
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3. INTERVENTION CHIRURGICALE : ANASTOMOSE TERMINO

TERMINALE DE CRAFOORD

a. RAPPELS HISTORIQUES

Clarence Crafoord, né en 1899, est un célébre chirurgien cardiovasculaire suédois. Il
devient mythique aprés avoir réalisé avec succes la premiere réparation de coarctation de

I'aorte, le 19 Octobre 1944, un an avant Robert E. Gross.

Crafoord a également introduit I'héparine comme prophylaxie de la thrombose dans
les années 1930 et il fut le pionnier de la ventilation mécanique en pression positive lors des

opérations thoraciques dans les années 1940 [11].

Durant les années 1950 une série de procédures chirurgicales novatrices a été
effectué dans son unité a Stockholm. Il s’agissait du second cas de succes de circulation
extracorporelle dans le monde, du premier cas de réparation atriale de transposition des
gros vaisseaux, d’une endartériectomie de |'artére coronaire gauche et de la premiere

implantation d’un stimulateur cardiaque dans un étre humain [12].

En 1954, Clarence Crafoord a supprimé un myxome isolé pour la premiere fois [13].

Crafoord a été professeur de chirurgie thoracique a I'Institut Karolinska de 1948 a

1966. Il est décédé en 1983[14, 15].
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Photo 10 : Clarence Crafoord en pleine intervention de chirurgie cardiaque aux c6tés de

ces éléves Ake Senning et Stig Ekestrom au Sabbatsberg Hospital [16].
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b. PROCEDURE CHIRURGICALE

Le patient est allongé en décubitus latéral droit sur un rouleau de serviette, une
thoracotomie postéro-latérale dans le 3°™ espace intercostale est réalisée. Une vaste
dissection est effectuée pour pouvoir mobiliser I'arc aortique, I'aorte descendante et ses

branches.

Le canal artériel est ligaturé. Deux pinces sont placées a la crosse aortique et a 'aorte
thoracique descendante. Si une extension plus proximale de I'anastomose est nécessaire,
I'artére carotide commune gauche peut étre en toute sécurité occluse ainsi avec la premiére
pince, permettant ainsi I'écoulement dans I'artére innominée seulement. L'isthme aortique
est divisé juste au-dessus et en dessous le canal et le tissu ductal est completement excisé.
Une incision longitudinale est faite dans la paroi postérieure de I'aorte descendante, et une
deuxieéme incision généreuse est faite dans la concavité de I'arche jusqu'a la base de I'artere
carotide gauche (ou au-dela). Une circonférence égale des deux extrémités aortiques est
obtenue. L'anastomose est complétée par une suture de fil résorbable 7/0 PDS. Une mesure
de gradient de pression résiduelle a travers I'anastomose, considérée comme significative
lorsque plus de 10 mm Hg, est systématiquement réalisée avant la fermeture de la poitrine

[15, 17].
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Photo 11 : Aprés thoracotomie postéro-latérale dans le 3eme espace intercostal, la plévre
pariétale au-dessus l'aorte est incisée et 4 ou 5 sutures de surjet sont placées pour garder le
poumon rétracté et exposer l'aorte. Une lésion du nerf laryngé récurrent est évitée en
dégageant le nerf vers la ligne médiane de la plévre. Une vaste dissection permet la
mobilisation de l'aorte descendante, des artéres intercostales, de la crosse aortique et de ses
branches, jusqu'a l'artéere innominée. Des clamps sont placés autour de l'arc aortique,

I'artére sous claviere et I'aorte thoracique descendante [18].
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Photo 12 : Le canal artériel est ligaturé avec une suture 3/0. Deux pinces de clamp sont
positionnées : une a la crosse aortique et l'artere de sous claviere, permettant le débit
sanguin a travers une artére carotide partiellement occluse a gauche et une a l'aorte
thoracique descendante. Aucune perfusion d’héparine systémique n'est généralement
nécessaire. Le sang est aspiré avec une seringue afin de visualiser que les pinces soient bien

placées. [18]
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Photo 13: L'isthme aortique est divisé juste au-dessus du canal artériel, le tissu ductal est

complétement excisé [18].
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Photo 14: Une incision longitudinale est faite dans la paroi postérieure de l|'aorte
descendante. Un point de surjet est placé a la lumiére de l'arche et une généreuse incision
est faite dans la concavité de I'arche jusqu'a la base de I'artére carotide gauche. On obtient
une circonférence égale des deux extrémités aortiques. La lumiere de |'aorte est lavée avec

une solution héparinée [18].
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Photo 15: L'anastomose est démarrée a la face postérieure avec du fil 7/0 PDS résorbable.
L'anastomose est terminée, alors que |'assistant tient deux pinces, permettant I'optimisation

de I'exposition [18].
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Photo 16 : L'anastomose est terminée, alors que |'assistant tient les deux pinces [18].
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Photo 17 : La pince distale est sortie en premier lieu, suivie par la proximale. L'anastomose
prolongée termino-terminale semble suffisamment large et l|'aorte descendante doit

apparaitre bien pulsatile [18].
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Schéma 18 : le clamp aortique proximal est positionné a l'arc transversal. L’artere carotide
commune gauche peut ou ne peut pas étre pincée. La perméabilité des arteres est vitale et
est confirmée avec la surveillance de la pression artérielle droite radiale ou brachiale. La
pince distale est positionnée a l'aorte descendante. Les pinces sont placées de fagcon que
I'assistant puisse optimiser les secours de la tension sur la suture et garantir une bonne

exposition, avec une ingérence minimale sur l'opérateur [18].
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C. COMPLICATIONS IMMEDIATES

i. COMPLICATIONS CARDIOVASCULAIRES

1. BAS DEBIT CARDIAQUE

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

opératoire imparfaite, d’une lésion non prévue en préopératoire ou d’une lésion résiduelle.

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

ou primitif.

2. TROUBLE DU RYTHME

On peut retrouver des bradycardies post opératoires dues a des lésions directes ou
indirectes des voies de conduction lorsque la coarctation aortique était accompagnée d’une
autre anomalie cardiaque prise en charge dans le méme temps opératoire et nécessitant un

péricardotomie [19].

Des blocs auriculo ventriculaires complets post opératoires qui surviennent ou
persistent 3 semaines apres l'intervention nécessitent presque toujours I'implantation d’un

stimulateur.
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3. ARRET CARDIOCIRCULATOIRE

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

une hémodynamique satisfaisante en pratiquant les manceuvres usuelles de réanimation.

4. HYPERTENSION ARTERIELLE PULMONAIRE AIGUE

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

présentant un terrain pulmonaire fragilisé (bronchodysplasie par exemple).

ii. EPANCHEMENTS

1. EPANCHEMENTS PLEURAUX

Les épanchements pleuraux post opératoires peuvent étre aériques, séreux ou

chyleux.

2. EPANCHEMENTS PERICARDIQUES

Lorsque la cure d’'une coarctation de l'aorte s’accompagne de la fermeture d’une
communication interventriculaire, par exemple, et que par conséquent le geste chirurgicale
comporte un péricardotomie, il faut toujours redouter la survenue d’un épanchement

péricardique post opératoire.
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iii. L'HYPERTENSION ARTERIELLE RESIDUELLE

Aprés traitement chirurgicale de la coarctation aortique, la persistance ou la
réapparition d’'une hypertension artérielle est possible. Elle peut étre due a un traitement

chirurgical insuffisant qui laisse persister une sténose, ou a une recoarctation.

Le plus souvent, cependant, cette hypertension artérielle qui existe aux quatre membres
semble due a une insuffisance rénale fonctionnelle ou a une élévation persistante des
résistances vasculaires systémiques. Cette éventualité est d’autant plus fréquente que le

patient a été opéré plus tardivement [19, 20].

iv. DOULEURS ABDOMINALES

Dans certaines cures de coarctation réalisées aprés I'age de 2 ans ont été décrits des
douleurs abdominales, des subocclusions et exceptionnellement des infarctus

mésentériques [5].

V. INFECTION

En chirurgie cardiaque, I'infection post-opératoire représente encore aujourd’hui une
cause importante de mortalité et ce d’autant qu’elle survient chez des patients a haut
risque. Elle constitue également une cause de morbidité s’accompagnant souvent d’une
prolongation de la période de soins en milieu hospitalier et, pour certains patients,
d’intervention interactive sur le foyer infectieux. Enfin, on a montré que les infections
médiastinales post-opératoires pouvaient constituer un facteur pronostic péjoratif sur la
survenue a long terme. Du fait de la gravité de leur pronostic, les infections pariétales et
médiastinales en chirurgie cardiaque ont fait I'objet de nombreux travaux. Cependant, les
infections broncho-pulmonaires et les infections liées a I'introduction de matériel étranger
(cathéter, sonde urinaire) contribuent également a la mortalité et morbidité post-opératoire

et justifient donc une évaluation précise de leur incidence et de leurs causes.
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Si certains facteurs (obésité, diabete...) ont été identifiés comme étant prédictifs
d’infection postopératoire, ils ne peuvent constituer a eux seuls la cause des infections. En
effet, I'apparition d’un foyer infectieux dans une région anatomique aseptique est
obligatoirement liée a I'introduction d’un germe dans cette région. Ce germe peut provenir
soit du patient lui méme soit de I'équipe chirurgicale du fait de conditions d’asepsie

insuffisantes, ces conditions pouvant étre accidentelles ou permanentes [21-23].

Vi. PARAPLEGIE

La paraplégie est une complication de la réparation chirurgicale de I'aorte retrouvée
dans 0,3% des cas opérés. Sa survenue a été mise en relation avec le niveau et la durée du
clampage aortique pendant l'intervention, le clampage de I'artére sous claviere gauche, la

température pendant 'intervention [4, 24].

d. QUELLE PLACE FACE AU TRAITEMENT ENDOVASCULAIRE ?

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

techniques interventionnelles.

Au Québec, 4 centres hospitaliers universitaires ont réalisé une étude rétrospective
qui comparait 50 patients ayant été traités par voie interventionnelle avec 30 patients ayant
été opérés quelque soit la méthode entre 1998 et 2004. Pour cela, ils analysaient les
résultats immédiats, les complications plus ou moins tardives et le devenir a long terme. lls
mettaient en évidence un taux de mortalité nulle dans les 2 groupes apreés un suivi de 9 a 3

ans pour les plus jeunes; 32% de réinterventions sont relevés dans le groupe ayant eu une
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angioplastie aortique avec implantation de stents contre 0 dans le groupe de ceux ayant
bénéficié d’une chirurgie ; parmi les autres complications telles I’hypertension artérielle, les
anévrismes et la mesure du gradient transaortique, il n’apparait aucune différence

significative entre les deux groupes [25].

D’autres études se sont intéressées purement au suivi des patients traités d’une

coarctation de I'aorte par une angioplastie aortique:

e Soit avec dilatation au ballon comme I'équipe espagnole de Cordoba qui a mis en
évidence que ce traitement était bénéfique pour les patients présentant une
coarctation minime sans hypoplasie de I'arche et sans sténose étendue [26]

e Soit avec implantation de stent ol la diminution effective du gradient transaortique a
été démontrée avec des taux de morbidité similaires au traitement chirurgical [26-

28].

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

choix de la recoarctation de I'aorte par rapport a tout autre traitement [29-34].

e. PRONOSTIC

Avant 'apparition de cette technique opératoire, le pronostic de survie d’un patient
porteur d’une coarctation aortique était pauvre. L’dge moyen de déces était 34 ans et
seulement 5% des patients était vivant a 60 ans. On comptait approximativement 25% de
déces suite a une insuffisance cardiaque, 21% suite a une dissection aortique, 12% suite a

une hémorragie intracranienne [35].

Le taux de survie a I’dge adulte des patients opérés d’'une coarctation de I'aorte est
excellent. Une étude de 1973 réalisée par Maron et al, a répertorié 248 patients porteur
d’une coarctation aortique réparée chirurgicalement, ces patients ont été suivis 25 ans apres
I'intervention : il comptait 12% de mortalité a I'age de 34 ans [36]. Cependant malgré les
améliorations techniques apportées a cette chirurgie ces dernieres années, les dysfonctions

vasculaires diffuses persistantes liées a la maladie prédisposent ces survivants a des
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complications a long terme non négligeables comme [’hypertension artérielle, la
recoarctation, la maladie anévrismale, la maladie coronaire prématurée. Devant cette
morbidité résiduelle, certains auteurs ayant traité ce sujet, insistent sur I'idée qu’il faudrait

considérer cette réparation chirurgicale comme un geste palliatif et non curateur [35].

4. COMPLICATIONS TARDIVES

a. RECOARCTATION, STENOSE RESIDUELLE

Le diagnostic de recoarctation est posé de deux manieres a I’heure actuelle :

® Par la mesure du gradient instantané maximal au travers de l'isthme aortique,
mesuré au doppler : ce mode de mesure surestime le gradient car il ne tient pas
compte du flux antérograde au niveau de |'aorte ascendante et de l'aorte
horizontale. Il n’a donc qu’une valeur relative. Dans tous les cas, la sténose doit étre

confirmée par le cathétérisme et I'angiocardiographie.

® Par l'analyse de la _morphologie de la sténose sur des clichés d’Imagerie par

Résonnance Magnétique ou d’angiographie: localisée ou longue, de caractére plus ou
moins serré ce qui peut étre apprécié par le rapport du diaméetre de la
sténose/diameétre de I'aorte saine en amont de la sténose ou plus rarement en aval
ou au diaphragme. La sténose est considérée comme serrée lorsque le rapport

sténose/aorte est inférieur a 0,6 [31, 34].
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Figure 19 : série angiographies provenant d'un patient a différents ages et

conditions

(1) A gauche ventriculogramme effectué a la période néonatale ; le ventricule gauche
est agrandi en raison de l'insuffisance cardiaque, et a travers une communication
interventriculaire, le ventricule droit est opacifié. Une coarctation critique peut
également étre observée.

(2) L'aortographie : angioplastie avec dilatation au ballonnet qui permit une
amélioration significative de la clinique.

L'enfant se portait bien mais une recoarctation a été diagnostiquée sans insuffisance
cardiaque.

(3) A I'age de 4 ans, le patient a été recathétérisé : un nouveau ventriculogramme
dans le méme point de vue est réalisé; a cette époque, la CIV musculaire s’est
spontanément fermée, la taille du ventricule s’est réduite et la recoarctation est
constatée. Le patient est envoyé a la chirurgie, ol une anastomose sous-claviere est
réalisée.

(4) Cependant, une nouvelle resténose est détectée 2 ans plus tard.

(5) Une endoprothése est implantée.

(6) Une nouvelle aortographie est réalisée trois ans plus tard.
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b. ANEVRISMES

La survenue d’un anévrisme au site de coarctation aortique réparée n’est pas une
complication rare aussi bien suite a un traitement chirurgical (figure 20), qu’un traitement

interventionnel (figure 21) [37].

—_— . (B)

(D)

ascending aorta

-

Trachea .—'—-/.
3

- "»;\ .
descending &~
aorta

Figure 20: Un patient 4gé de 51 ans, déja opéré a I'age de 33 ans d’une rupture d'un

anévrisme de |'aorte descendante sur le site d'une coarctation non diagnostiquée, présente

une hémoptysie aigué [38].

e Photo A: Radiographie pulmonaire qui montre un médiastin supérieur élargi a
gauche.

e Photo B: Scanner thoracique qui montre la présence d'un pseudo-anévrisme au
niveau du patch et une hémorragie du lobe pulmonaire gauche supérieur.

e Photo C: hémorragie du lobe pulmonaire gauche supérieur compatible avec une
fistule aorto-bronchique.

e Photo D:succes ENDOVASCULAIRE urgent réalisé avec une prothése aorto-aortique

(diameétre proximal et distal 38/36 mm: Medtronic, MN, USA).
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Figure 21 : Une femme &agée de 43 ans hypertendue est revue pour le controle de sa

pression artérielle difficile a maitriser malgré plusieurs thérapeutiques. L'examen physique a
révélé une différence de pression sanguine entre les membres, un souffle systolique et un
pouls fémoral de faible intensité. Le doppler de |'aorte descendante a montré un gradient
systolo-diastolique maximum de 70 mm Hg. Une imagerie par résonance magnétique
cardiovasculaire avec reconstruction de volume 3D confirme la sévere coarctation de I'aorte
située a I'extrémité distale de I'origine de I'artere de sous-claviere gauche avec un diamétre

transverse maximal de 2 mm et une discrete dilatation de I'aorte ascendante [39].

e Photo A : Implantation de stent lors d’un cathétérisme cardiaque.
e Photo B et C: Six mois plus tard, un scanner cardiaque est effectué, qui montre un

petit anévrisme.

c. TOLERANCE ET HYPERTENSION A L'EFFORT

Avant l'age scolaire, les capacités physiques d'exercice et la fonction cardio-
pulmonaire sont généralement normales apres la réparation de la coarctation de I'aorte. La
pression artérielle systolique au cours de I'exercice et le gradient bras-jambe apres |'effort
sont potentiellement utilisés par le clinicien pour définir si un rétrécissement résiduel
persiste au niveau de la réparation. Ces parametres a |'effort ont également permis de

comparer les différentes approches thérapeutiques [40, 41].

Parmi les différentes équipes de cardiopédiatrie, I'utilisation des tests d’effort est
plus ou moins discutée ; certaines considerent que seuls les parameétres de repos sont

suffisamment objectifs pour juger de I'indication et de I'efficacité de la chirurgie [42].

Cependant les épreuves d’effort peuvent jouer un réle important dans I'évaluation

des aptitudes des patients opérés pour les sports de haute intensité [43-45].
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d. HYPERTENSION AU REPOS

Malgré la correction de la coarctation de l'aorte, I'hypertension artérielle peut
persister chez I'adulte. L'hypertension artérielle est une dangereuse comorbidité avec un
risque élevé de développement de I'athérosclérose et par conséquent des risques
cardiovasculaires, comme les accidents vasculaires cérébraux et la maladie prématurée des

coronaires, par exemple.

Dans le document par Vriend et al.[46], 107 patients ont été examinés a 20 ans apres
correction chirurgicale (3ge moyen a la chirurgie 8 ans) .Soixante-trois patients ont été inclus
dans cette étude, dont 33 (45 %) avaient de I'hypertension artérielle. Cette étude faisait
remarquer que pres de la moitié des patients n'ayant pas ou un faible gradient sur leur site
chirurgical ont tout de méme développé une hypertension artérielle, ces constations ont été

confirmées par d'autres études [47, 48].

Compte tenu des complications cardiovasculaires graves qui pourraient résulter de
I'hypertension artérielle, il ressort de I'étude de Vriend et al., qu'un suivi attentif de la
tension artérielle est nécessaire chez les patients post-coarctectomie. Pour cela, les auteurs
suggerent d'inclure la pression artérielle enregistrée sur 24 heures dans le suivi des patients

post-coarctectomie, comme seul critére de surveillance de la tension artérielle.

e. MALADIE CORONAIRE

Le nombre croissant de survivants a donné un apercu de I'évolution clinique a long

terme de ces patients.

L'étude la plus importante a ce jour a montré qu’apres réparation 37 % des déces
étaient dus a la maladie coronarienne: « le tiers de tous les déces a été attribué directement

a l'infarctus aigu du myocarde » [49].

Etonnamment, aucune étude prospective a ce jour n'a cherché a identifier les

mécanismes possibles pour la cardiopathie ischémique chez des patients avec coarctation
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réparée. Les premieres études histopathologiques ont décrit un sévere athérome dans les
artéres coronaires de jeunes patients avec coarctation de |'aorte [50]. Depuis cette
description originale, aucune donnée décrivant les artéres coronaires in vivo chez les
patients atteints de coarctation de |'aorte réparée n’a été recherchée. Des progres récents
en tomodensitométrie cardiaque et de la résonance magnétique cardiovasculaire
permettent une évaluation précise de I'anatomie de I'artére coronaire ainsi que la perfusion
myocardique [51, 52]. Ensemble, ces outils peuvent fournir une évaluation compléte et non

invasive de |'anatomie coronarienne épicardique [53].
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5. NOTRE ETUDE

a. INTRODUCTION

La coarctation de l'aorte réparée reste toujours associée a une morbidité non
négligeable. Les premiéeres réparations chirurgicales sont apparues au milieu du siécle
dernier, depuis les différentes techniques utilisées sont sans cesse revisitées et remises en
cause afin d’atteindre un degré de perfection optimal. De nouvelles approches
thérapeutiques sont apparues au début des années 1980, présentant des avantages et

inconvénients qui continuent de partager les différentes équipes de par le monde.

A I'heure actuelle, les grands départements francais et internationaux de chirurgie
cardiaque infantile et de cardiologie pédiatrique rassemblent toutes les données pertinentes
du suivi de leurs patients opérés, ils peuvent ainsi analyser de grosses populations (plus de
200 patients souvent) avec un recul important (plus de 50 ans pour les plus grandes). lls
mettent alors en évidence une présence non négligeable de risques cardiovasculaires, ainsi
gu’un grand nombre de complications tardives communes chez ces patients malgré la
réalisation d’une réparation de la coarctation aortique réussie et souvent précoce. Ces
données ont donc fait évoluer les pensées, et poussent a envisager les interventions de
réparation de ce type de malformation comme une chirurgie « palliative » puisque qu’une
atteinte vasculaire reste irréversible chez ces patients et non curatrice comme elle était
percue jusque la. Le suivi de ces patients devient donc indispensable et les nouveaux enjeux
sont a présent de découvrir et mettre au point les outils les plus pertinents, les moins

invasifs pour dépister la survenue de ces complications cardiovasculaires inévitables.

Nous avons exploré notre population nancéenne de patients présentant une forme
simple de coarctation aortique et opérés entre 1982 et 2000, et analysé leur suivi pour

pouvoir les comparer aux données de la littérature et participer aux dernieres réflexions.
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b. MATERIEL ET METHODES

Nous avons réalisé une étude rétrospective observationnelle monocentrique dans le

service de cardiologie pédiatrique du CHU de Nancy de septembre 1982 a septembre 2000.
Les critéres d’inclusion étaient les suivants :

e Patients d’age pédiatrique au moment du diagnostic (agés de 0 a 18 ans)

e Patients porteurs d’'une coarctation aortique isolée ou associée uniquement a une
ClV, une bicuspidie aortique ou une hypoplasie aortique peu séveére.

e Patients symptomatiques de leur maladie dont I'indication chirurgicale était posée et

dont cette derniére s’est déroulée entre O et 18 ans

Les criteres d’exclusion étaient les suivants :

e Patients porteurs d’une coarctation aortique ayant bénéficié d'un traitement
endovasculaire

e Patients ayant bénéficiés d’un traitement a I’age adulte

e Patients porteurs d’'une coarctation aortique s’intégrant dans le cadre d’une

cardiopathie complexe

Les patients retenus dans cette observation présentaient une coarctation de I'aorte
dépistée avant la naissance, découverte en période néonatale ou a un age plus avancé.
Lorsque son traitement devenait nécessaire, une intervention chirurgicale était programmée
et réalisée au Clinique Chirurgicale de Marie Lannelongue. Les patients dont le diagnostic
était réalisé dans un contexte de défaillance cardiaque avec choc cardiogénique étaient
transférés en urgence sur le centre chirurgical de garde (hopital Necker Enfants Malades,
Centre Jacques Parisot ou Clinique Chirurgicale de Marie Lannelongue). Une fois la chirurgie

réalisée, le suivi était assuré par le service de cardiologie pédiatrique du CHU de Nancy.
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Le suivi était réalisé de la fagon suivante dans la majorité des cas :

e Toutes les semaines dans le premier mois post opératoire,

e Deux fois par mois les deux mois suivants,

e Toutes les 6 a 8 semaines jusqu’a 6 mois post opératoire,

e Les consultations étaient ensuite espacées suivant I’évolution post
opératoire de chaque patient, aussi bien sur le plan cardiologique que

général (un grand nombre de patient étant des nourrissons).

Un an aprés la chirurgie, les enfants étaient en moyenne réévalués chaque année par

une consultation ou étaient réalisés :

o Un examen clinique complet,

o Une mesure des parametres hémodynamiques (pression
artérielle sanguine diastolique et systolique et fréquence
cardiaque),

o Une réévaluation des données auxologiques (taille, poids),

o Une échocardiographie doppler,

o Un électrocardiogramme de 12 dérivations.

Une épreuve d’effort avait lieu tous les deux ans a partir des 6 ans de I'enfant
(dans la mesure ou sa taille et sa motivation étaient compatibles avec

I’'examen).

Aucune intervention spécifiqgue a cette étude (convocation en consultation,
réalisation d’examens paracliniques ...) n’a été réalisée; toutes les données recueillies pour
cette observation s’intégraient dans le programme de suivi des patients opérés d'une

coarctation aortique du service cardiologie pédiatrique du CHU de Nancy.
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Le fichier d’inclusion était rempli par moi-méme. Les informations recueillies a

I'inclusion de I'enfant étaient :

= Les données démographiques : date de naissance, sexe
= Diagnostic : coarctation aortique isolée ou non
= Age au moment du diagnostic

= |ntervention chirurgicale : 4ge lors de la chirurgie, type de chirurgie

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

= Les pressions artérielles sanguines diastolique et systolique de repos
mesurées lors de chaque consultation de suivi post opératoire en mm
de mercure (mm Hg)

= Les pressions artérielles sanguines diastolique et systolique d’effort
mesurées lors de chaque épreuve d’effort de suivi post opératoire en
mm de mercure (mm Hg)

= Les résultats des examens radiologiques réalisés dans le cadre de la
surveillance des patients opérés: Imagerie par Résonnance
Magnétique ou Tomodensitométrie.

= Lla survenue d’autres complications post opératoires tardives:
recoarctation, apparition d’anévrisme au niveau du site opératoire,

anomalies coronaires...

Figure 22: feuille de recueil personnalisée par patient

PA : Pression Artérielle en mm de mercure (mm Hg)
PAs : Pression Artérielle systolique en mm de mercure (mm Hg)

PAd : Pression Artérielle diastolique en mm de mercure (mm Hg)
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NOM

Prénom

Date de

naissance

Diagnostic

Age au

diagnostic

Intervention

Age lors de

I'intervention

Suivi PA

1an

2 ans

20

PA systolique

PA diastolique

Suivi Epreuve

Effort

6 ans

PAs

PAd

10

Pallier 1

Pallier2

Pallier 3

Pallier 4

Pallier 5

Récupération 1

Récupération 2

Suivi radiologique :

Complications

Tardives :
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L’objectif principal de notre étude était d’observer la survenue d’une hypertension

artérielle systémique de repos ou d’effort aprés une réparation chirurgicale de coarctation

de l'aorte. Les objectifs secondaires étaient d’identifier et de comparer la survenue de

complications tardives et de la comparer aux travaux similaires retrouvés dans la littérature.

C. RESULTATS

Durant une période de 18 ans, 36 enfants agés de 0 a 18 ans ont présenté une

coarctation de l'aorte isolée ou associée a une autre anomalie cardiaque non complexe

(Communication Inter Ventriculaire ou bicuspidie aortique) et ont donc été inclus dans notre

étude.

Le sexe ratio était de 4,5 en faveur des garcons (28 patients de sexe masculin et 7

patients de sexe féminin).

Les principales caractéristiques des patients a leur inclusion sont résumées dans les

tableaux 1 a 6.

Tableau 1 : type de coarctation aortique des patients inclus

DIAGNOSTIC NOMBRE DE
PATIENTS

Coarctation aortique isolée 15

Coarctation aortique + bicuspidie aortique 8

Coarctation aortique + Communication Inter Ventriculaire 4

Coarctation aortique + hypoplasie aortique 2

Coarctation aortique + dysplasie mitrale 1

Coarctation aortique + bicuspidie aortique + Communication Inter 2

Auriculaire

Coarctation aortique + hypoplasie aortique + Communication Inter 1

Ventriculaire

Coarctation aortique + hypoplasie aortique + Communication Inter 1

Ventriculaire + bicuspidie aortique

Coarctation aortique + Communication Inter Ventriculaire + 1

Communication Inter Auriculaire

Coarctation aortique + dysplasie mitrale + sténose valvulaire aortique 1

79




Diagnostic a l'inclusion

H CAo isolée

B CA o+ BAo

m CAo + CIV

B CAo+HAo

H CAo+DM

m CAo+BAo+CIA
CAo+HAo+CIV

Cing types de réparation chirurgicale différentes de coarctation aortique ont été

réalisés chez ces 36 enfants :

® Intervention de Crafoord chez 18 patients (tableau 2).
® Intervention de Crafoord modifié chez 13 patients (tableau 3).
® Intervention de Waldhausen chez 2 patients (tableau 4).

e Résection de la zone coarctée et mise en place d’un tube aortique chez 2

patients (tableau 5).

e Intervention de Clagett chez 1 patient (tableau 6).

AGE DU PATIENT LORS DE LA CHIRURGIE NOMBRE DE PATIENTS ‘

< 1 mois 2
1 a 6 mois

6 moisa lan
lana2ans
2a4dans
4a6ans
6al10ans
10a15ans
> 15 ans

O|Rr|IN|IO|IR|O|H]|N

Tableau 2 : intervention de Crafoord
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AGE DU PATIENT LORS DE LA CHIRURGIE NOMBRE DE PATIENTS
<1 mois

1 a3 6 mois

6 moisa lan
lana2ans
2a4dans
4a6ans

6a 10 ans
10a15ans
> 15ans

D

O|O|C|O ||~ |ININ

Tableau 3 : intervention de Crafoord modifié

AGE DU PATIENT LORS DE LA CHIRURGIE NOMBRE DE PATIENTS
< 1 mois 0

1 a 6 mois

6 moisa lan
lana2ans
2adans
4a6ans
6al10ans
10a15ans
> 15ans

OoO|O|Rr|O|O|Rr|O|O

Tableau 4 : intervention de Waldhausen

AGE DU PATIENT LORS DE LA CHIRURGIE NOMBRE DE PATIENTS
<1 mois 0

1 a 6 mois

6 moisa lan
lana2ans
2a4dans
4236 ans
6al10ans
10a15ans
> 15 ans

O|lr|ORr|IO|O|O|O

Tableau 5 : intervention chirurgicale avec résection de la zone coarctée et mise en place

d’un tube aortique



AGE DU PATIENT LORS DE LA CHIRURGIE NOMBRE DE PATIENTS

< 1 mois

0

1 a 6 mois

6 moisalan

lana2ans

2a4ans

436 ans

6310 ans

103 15ans

> 15 ans

Oo|lr|O|O|O|O|O|O

Tableau 6 : intervention de Clagett

intervention chirurgicale

m crafoord

B crafoord modifié
= waldhausen

M resection+tube

M clagett

La population observée dans cette étude a permis d’analyser une période post

opératoire maximale de 28 ans chez les patients les plus agés jusqu’a 10 ans pour le sujet le

plus jeune.
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i. Mortalité

Sur la population observée, nous n’avons relevé aucun déces post opératoire tardif
sur un suivi maximal de 28 ans pour le plus agé de nos patients. Le taux de mortalité est

donc nul pour cette étude.

ii. Pressions artérielles de repos

La difficulté de juger ce parameétre reposait sur la grande variabilité inter sujet de
notre population, car notre population comptait des patients d’age différents, a fortiori de
morphologie différente et surtout ayant bénéficié d’une réparation chirurgicale a diverses
périodes de leur vie (néonatale, dans la premiére année de vie, pendant I'enfance, a
I'adolescence, ...). En effet, nous savons que le diagnostic d’hypertension artérielle est
relativement difficile chez les enfants, il requiert de mesurer la pression artérielle a
plusieurs reprises lors de plusieurs consultations et d’utiliser des tables adaptées aux normes

spécifiques pour I'age, le sexe et la taille de I'’enfant [54] .

De nombreuses études ont choisi de contourner cet obstacle dans I'analyse du suivi
de leur cohorte de patients, ont statuant que I’hypertension était définie par I'utilisation de
traitement anti hypertensif [55]. Si nous utilisions les mémes regles dans I’analyse de notre
population, nous ne compterions aucun patient hypertendu, puisqu’aucun ne bénéficie ou a

bénéficié de traitement anti hypertensif a ce jour.

Pour déterminer I'hypertension artérielle de nos patients, nous avons qualifié cette
derniére par des mesures de pressions artérielle systolique et/ou diastolique supérieure au
niveau du 97,5eéme percentile des valeurs en référence a la taille et au sexe, établies a Nancy
(c'est-a-dire supérieure a la pression retrouvée chez 95 % de la population de méme sexe et
de méme taille). En nous servant des travaux du Docteur André du CHU de Nancy, nous
avons utilisé des abaques tenant compte de ces seuils de définition pour chaque sexe au

cours de la croissance [56, 57].
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Chez le nouveau né des chiffres de 95/65 mm Hg étaient retenus comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de moins de 2 ans, I'hypertension artérielle confirmée peut

étre définie par des valeurs de 110/65 mm Hg a condition qu’elles soient
mesurées dans de bonnes conditions.

Pour les enfants de 2 a 4 ans, on se référait aux courbes des enfants de 95 cm
et étaient retenus des chiffres de 115/70 mm Hg comme seuil d’hypertension
artérielle.

Pour les enfants de 4 a 6 ans, on se référait aux courbes des enfants de 105
cm et étaient retenus des chiffres de 118/74 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 6 a 8 ans, on se référait aux courbes des enfants de 115
cm et étaient retenus des chiffres de 123/75 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 8 a 10 ans, on se référait aux courbes des enfants de 130
cm et étaient retenus des chiffres de 126/76 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 10 a 12 ans, on se référait aux courbes des enfants de 140
cm et étaient retenus des chiffres de 130/76 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 12 a 14 ans, on se référait aux courbes des enfants de 155
cm et étaient retenus des chiffres de 135/80 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 14 a 16 ans, on se référait aux courbes des enfants de 165
cm et étaient retenus des chiffres de 145/82 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les enfants de 16 a 18 ans, on se référait aux courbes des enfants de 175
cm et étaient retenus des chiffres de 150/84 mm Hg comme seuil
d’hypertension artérielle.

Pour les adultes étaient retenus des chiffres de 155/85 mm Hg comme seuil

d’hypertension artérielle.

84



Pour analyser les chiffres de pression artérielle systémique de repos, nous avons répartis les

patients en 3 groupes :

Groupe 1 : patients opérés avant I'age d’1 mois
Groupe 2 : patients opérés entre 1 mois et 2 ans

Groupe 3 : patients opérés apres I’'age de 2 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3* Patient 4* Patient 5 Patient 6
lan 120 90 160 84/48
2 ans 140 110 120 100
3 ans 160 95 125 112/55
4 ans 120/60 105/50 105/54
5 ans 105/60 135/70 122/50
6 ans 90 120/70
7 ans 140 90 115/55
8 ans 140/70 100 115/60 112/57
9 ans 130/70 92/53
10 ans 80/60 117/55 90/50
11 ans 88/60 120/49
12 ans 125 100/50
13 ans 84/38 130/64 90/60
14 ans 158/74 115/50
15 ans 140/70
16 ans 100/60 160/70
17 ans 115/65 130/70 130/50
18 ans 118/61 136/71
19 ans 130/65
20 ans 140/80

Tableau 7: mesure des pressions artérielles systoliques/diastoliques au repos lors des

consultations de contrdle annuelles des patients opérés avant I’age d’un mois (groupe 1)

Légende :

Mesures au-dela du seuil d’hypertension artérielle

Patient...* : diagnostic de recoarctation aprés réparation nécessitant une reprise par voie

endovasculaire.
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Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
lan 80 100 125 110
2 ans 90/60 105 130 110/70 100
3 ans 95/50 105 60/40 90
4 ans 110/70 89/45 105/55 90
5ans 100 81/50 100 80 95
6 ans 100/50 96/50 85 110 100/65 100/50
7 ans 100/60 118/60 100/50 85/40 96/50
8 ans 115/70 102/65 100/51 100 110/70 105/60 93/50
9 ans 105 110/60 103/60
10 ans 110/70 110/70 121/65 100/50 120/60 93/73 110/60 115/61
11 ans 115 86/60 120/60
12 ans 115/60 130/65 113/65 111/42 121/46 130/70 105/60
13 ans 105/56 120/80 125/65
14 ans 122/66 115/60 120/50 137/53 110/70
15 ans 125/51 120/70 140/60
16 ans 150/74 125/60 109/75 130/70 130/50
17 ans 126/61
18 ans 155/78 108/65 130/65
19 ans 140/60
20 ans 147/82 105/60 124/63
Tableau 8A ci-dessus, Tableau 8B ci-dessous
Patient  Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18

lan
2 ans 110
3 ans 110/60 95
4 ans 105/55 94/63
5ans 95 100 110/55 111/60
6 ans 95/60 110/52 95 100/70 105/50
7 ans 110/50 110/60
8 ans 120/80 107/51 115/60 90/60 110/60 110/55
9 ans 130/60
10 ans 145/85 95/65 90/55 100/60 105/70 111/60
11 ans 134/68 100/60 102/53
12 ans 120/67 110/50 110/80 121/59
13 ans 117/61  111/51
14 ans 114/74 137/73 113/60 120/60 110/70 106/62
15 ans 130/60
16 ans 116/66  130/80 109/60 125/60
17 ans 120/60
18 ans 146/74 130/66
19 ans 125/80
20 ans 120/65 135/70
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Patient 19

Patient 20

Patient 21

lan

2 ans
3ans
4 ans
5 ans
6 ans
7 ans
8 ans
9 ans
10 ans
11 ans
12 ans
13 ans
14 ans
15 ans
16 ans
17 ans
18 ans
19 ans
20 ans

120/70

130/70

130/70

145/90

110/60
130/50

130/60

110/80
100/60

105/55
120/50
105/70

120/70

Tableau 8C

Tableaux 8A, B, C: mesure des pressions artérielles systoliques/diastoliques au repos lors

des consultations de contrdle annuelles des patients opérés avant I’age de 2 ans (groupe 2).

Légende :

Mesures au-dela du seuil d’hypertension artérielle
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Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
lan
2 ans
3ans
4 ans
5ans
6 ans 110/64
7 ans 110/55 86/42
8 ans 119/51
9 ans 115/50 104/54
10 ans 110/60 110/70 105/50 140/90
11 ans 105/80 105/55 100/60 116/53 110/70
12 ans 120/60 145/80 120/60 130/80
13 ans 145/80 115 120/60 124/54 120
14 ans 120/70
15 ans 120/85 105/60
16 ans 120/67 140/80 130/60 125/70
17 ans 117/61  140/80 131/72
18 ans 137/73 163/93 110/60 130/60
19 ans 130/60
20 ans 130/80 150/85 110/57 140/70 125/68

Tableau 9: mesure des pressions artérielles systoliques/diastoliques au repos lors des

consultations de contrdle annuelles des patients opérés apres I’'dge de 2 ans (groupe 3)

Légende :

Mesures au-dela du seuil d’hypertension artérielle

Nous avons donc relevé 3 patients hypertendus : 2 enfants opérés en période néonatale

et le 3éme a I'age de 10 ans.

iii.  Pressions artérielles d’effort

Pour analyser les pressions artérielles systoliques d’effort, nous avons suivi la méme

répartition en 3 groupes suivant I'age de l'intervention.
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1. Groupel

Epreuve d’effort a 8 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 100
Pallier 2 110
Pallier 3 120
Pallier 4 130
Pallier 5 /

Recupérationl 130

Epreuve d’effort a 10 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient

6
Pallier 1 130 90 100
Pallier 2 140 90 100
Pallier 3 165 90 100
Pallier 4 185 100 100
Pallier 5 210 110 130
Recupérationl 170 110 120

Epreuve d’effort a 12 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 140 100
Pallier 2 160 100
Pallier 3 180 100
Pallier 4 180 110
Pallier 5 130
Recupérationl 165 90




Epreuve d’effort a 14 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 160 140 110
Pallier 2 175 155 130
Pallier 3 190 190 130
Pallier 4 230 200 140
Pallier 5 235 240 140
Pallier 6 / 270 150
Recupérationl 200 185 140

Epreuve d’effort a 16 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 110
Pallier 2 125
Pallier 3 130
Pallier 4 140
Pallier 5 150
Pallier 6 155
Recupérationl 130

Epreuve d’effort a 18 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 110
Pallier 2 120
Pallier 3 130
Pallier 4 140
Pallier 5 140
Pallier 6 140
Recupérationl 110




Epreuve d’effort a 20 ans

Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient4 Patient5 Patient6

Pallier 1 130
Pallier 2 160
Pallier 3 180
Pallier 4 180
Pallier 5 230
Pallier6 240
Pallier7 255
Recupérationl 180
2. Groupe 2

Epreuve d’efforta 6 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 130 110 90 100
Pallier 2 130 110 110 100
Pallier 3 130 130 130 130
Pallier 4 170 130 / /
Pallier 5 / 130 / /
Pallier 6 / / / /
Recupérationl 120 130 110 110

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 90 95
Pallier 2 90 95
Pallier 3 90 105
Pallier 4 130 /
Pallier 5 130 /
Pallier 6 / /
Recupérationl 120 120

Patient Patient Patient

19 20 21
Pallier 1
Pallier 2
Pallier 3
Pallier 4
Pallier 5
Pallier 6
Recupérationl
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Epreuve d’effort a 8 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 115 110 115
Pallier 2 125 110 115
Pallier 3 130 130 120
Pallier 4 140 130 120
Pallier 5 150 130 120
Pallier 6 / 130 /
Recupérationl 130 120 120
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 110 90 115 95
Pallier 2 115 90 115 110
Pallier 3 125 130 130 115
Pallier 4 135 130 150 120
Pallier 5 135 130 170 130
Pallier 6 140 140 / 180
Recupérationl 130 140 135 140
Patient Patient Patient
19 20 21

Pallier 1
Pallier 2
Pallier 3
Pallier 4
Pallier 5
Pallier 6
Recupérationl

92




Epreuve d’effort a 10 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 105 110 100 120 95 95
Pallier 2 105 130 110 140 110 95
Pallier 3 110 140 110 140 115 110
Pallier 4 110 150 110 150 115 125
Pallier 5 140 / 120 150 130 /
Pallier 6 / / 120 150 / /
Recupérationl 120 120 95 140 100 110

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 110 110 105 115
Pallier 2 110 110 115 125
Pallier 3 120 130 120 135
Pallier 4 120 130 125 135
Pallier 5 120 140 130 /
Pallier 6 125 140 / /
Recupérationl 120 140 140 135

Patient Patient Patient

19 20 21
Pallier 1 100
Pallier 2 100
Pallier 3 120
Pallier 4 120
Pallier 5 120
Pallier 6 140
Recupérationl 140
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Epreuve d’effort a 12 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 120 100 125 100 120 105
Pallier 2 120 145 125 100 135 115
Pallier 3 145 145 125 105 155 130
Pallier 4 160 150 130 105 180 145
Pallier 5 170 170 145 115 / 150
Pallier 6 / / 150 115 / /
Recupérationl 150 150 150 130 160 130
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 95 120 105
Pallier 2 120 120 105
Pallier 3 145 120 105
Pallier 4 150 150 120
Pallier 5 150 150 /
Pallier 6 150 / /
Recupérationl 150 160 110
Patient Patient Patient
19 20 21
Pallier 1 135 105
Pallier 2 145 105
Pallier 3 160 120
Pallier 4 175 130
Pallier 5 195 /
Pallier 6 / /
Recupérationl 150 120
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Epreuve d’effort a 14 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 130 125 140 125 130
Pallier 2 165 140 140 125 150
Pallier 3 165 150 140 125 165
Pallier 4 170 160 150 165 170
Pallier 5 180 160 160 / 170
Pallier 6 190 / 165 / 180
Recupérationl 180 150 160 165 120

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 110 120
Pallier 2 120 135
Pallier 3 130 140
Pallier 4 140 160
Pallier 5 / 165
Pallier 6 / 170
Recupérationl 140 120

Patient Patient Patient

19 20 21
Pallier 1 130 115
Pallier 2 140 115
Pallier 3 140 110
Pallier 4 140 120
Pallier 5 140 120
Pallier 6 140 140
Recupérationl 155 115
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Epreuve d’effort a 16 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 145 125 145
Pallier 2 145 130 150
Pallier 3 155 130 160
Pallier 4 165 130 165
Pallier 5 180 145 180
Pallier 6 190 175 /
Recupérationl 185 170 160
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 125
Pallier 2 125
Pallier 3 140
Pallier 4 150
Pallier 5 150
Pallier 6 170
Recupérationl 160
Patient Patient Patient
19 20 21
Pallier 1 105 120
Pallier 2 155 130
Pallier 3 190 140
Pallier 4 190 150
Pallier 5 205 180
Pallier 6 / 180
Recupérationl 190 160
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Epreuve d’effort a 18 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 145 100 140
Pallier 2 150 140 160
Pallier 3 160 140 160
Pallier 4 160 180 180
Pallier 5 180 190 190
Pallier 6 220 195 195
Recupérationl 190 125 170
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 110 120
Pallier 2 110 120
Pallier 3 150 130
Pallier 4 175 150
Pallier 5 220 155
Pallier 6 / 160
Recupérationl 150 155
Patient Patient Patient
19 20 21
Pallier 1 140
Pallier 2 150
Pallier 3 165
Pallier 4 165
Pallier 5 170
Pallier 6 170
Recupérationl 145
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Epreuve d’effort a 20 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 130 130 145 120
Pallier 2 150 140 170 150
Pallier 3 170 140 170 170
Pallier 4 190 140 170 170
Pallier 5 195 180 / 190
Pallier 6 / 190 / 200
Recupérationl 180 170 150 170
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
10 11 12 13 14 15 16 17 18
Pallier 1 145 110 120
Pallier 2 145 130 125
Pallier 3 160 130 125
Pallier 4 190 150 125
Pallier 5 220 170 140
Pallier 6 220 190 160
Recupérationl 170 180 140
Patient Patient Patient
19 20 21

Pallier 1
Pallier 2
Pallier 3
Pallier 4
Pallier 5
Pallier 6
Recupérationl
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3. Groupe 3

Epreuve d’effort a 8 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9

Pallier 1 110 105 140
Pallier 2 110 105 140
Pallier 3 120 105 140
Pallier 4 130 130 180
Pallier 5 140 130 180
Pallier 6 140 140 /

Recupérationl 120 130 160

Epreuve d’effort a 10 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9

Pallier 1 110 110 110 140
Pallier 2 120 110 120 140
Pallier 3 120 130 120 155
Pallier 4 120 140 125 155
Pallier 5 125 140 140 /

Pallier 6 125 150 / /

Recupérationl 120 150 100 135

Epreuve d’effort a 12 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 120 120 120 100 110
Pallier 2 140 120 135 120 110
Pallier 3 140 140 150 130 110
Pallier 4 145 145 160 160 140
Pallier 5 150 145 180 / 145
Pallier 6 / 170 180 / 145
Recupérationl 145 140 170 115 120
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Epreuve d’effort a 14 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 100 110
Pallier 2 120 110
Pallier 3 120 110
Pallier 4 130 130
Pallier 5 140 160
Pallier 6 / /
Recupérationl 120 130
Epreuve d’effort a 16 ans
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 120 100 125
Pallier 2 120 105 140
Pallier 3 125 110 150
Pallier 4 140 115 150
Pallier 5 150 / 160
Pallier 6 155 / 160
Recupérationl 140 95 125
Epreuve d’effort a 18 ans
Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient
1 2 3 4 5 6 7 8 9
Pallier 1 100 140
Pallier 2 140 160
Pallier 3 140 160
Pallier 4 180 180
Pallier 5 190 190
Pallier 6 195 195
Recupérationl 125 170
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Epreuve d’effort a 20 ans

Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient Patient

1 2 3 4 5 6 7 8 9

Pallier 1 130 110 100
Pallier 2 130 160 110
Pallier 3 165 170 125
Pallier 4 170 180 155
Pallier 5 190 190 165
Pallier 6 195 190 /

Recupérationl 180 170 150

Nous n’aurons relevé que deux profils d’hypertension induite par I'effort sur tous les

suivis recueillis des patients des 3 groupes.

iv. Morphologie de I'arche aortique par reconstruction radiologique

Sur les 36 patients observés, 14 ont bénéficié d’'un controle morphologique par
Imagerie par Résonnance Magnétique entre 10 et 15 ans apres la réparation chirurgicale. Un
cathétérisme interventionnel a visée diagnostique a été réalisé chez deux de ces patients 18

ans apres l'intervention.

Morphologie de I’arche aortique Nombre de patients

Romane 6
En créneau 5
Gothique 3

Tableau 10 : répartition de la morphologie des arches aortique a 10 ans post opératoires
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Image 23: types de morphologie aortique en IRM

A : arche romane aprées réparation chirurgicale
B-D : arche en créneau

C-E-F: arche gothique
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V. Survenue de recoarctation

Sur la population observée, nous n’avons relevé qu’a deux reprises chez deux

patients différents la survenue d’une recoarctation aortique :

- L'une faisait suite a une intervention de Crafoord

- L'autre compliquait une intervention de Crafoord modifié.

Ces complications ont conduit a une reprise thérapeutique par voie endovasculaire

rapidement apres la chirurgie.

vi. Survenue d’anévrisme au site opératoire

Un patient de cette population présente un anévrisme aortique au niveau du site

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

vii. Autres complications tardives

Aucune autre complication n’a pu étre mise en évidence dans I'analyse des dossiers

de ces patients.
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d. DISCUSSION

L’étude de notre petite cohorte de patients opérés de coarctation de I'aorte n’a
d’intérét que si elle permet de discuter de certains de nos résultats exploitables avec les

données de la littérature récente et mondiale sur le suivi de cette cardiopathie traitée.

Dans un premier temps, nous citerons les complications dépistées dans notre suivi de
facon isolée : la mortalité, I'hypertension artérielle systémique, la capacité et tolérance a
I'effort, la recoarctation, la déformation géométrique de I’arche aortique, la maladie
prématurée athérosclérosante. Dans une seconde partie, nous rappellerons la place de la
chirurgie et particulierement de l'intervention résection-anastomose termino-terminale de
Crafoord dans notre expérience en illustrant par les reflexions et constatations d’équipes

voisines. Enfin, nous évoquerons les limites de notre travail.

i. LA MORTALITE

Compte tenu de la période de recul relativement courte de notre suivi, notre taux de
mortalité «nul» est peu représentatif par rapport aux chiffres de la littérature

internationale, mais témoigne de la slireté de la chirurgie.

Ce biais est peut également s’expliquer par notre systéme de sélection des patients
inclus dans notre cohorte. Pour cela, nous avons utilisé les services du Département
d’Information Médicale, ces derniers ont recherché tous les patients de diagnostic principal,
la coarctation de I'aorte, hospitalisés ou revus en consultation dans la période choisie. On
peut donc imaginer que certains patients dont la cotation du diagnostic principal a été mal
réalisée, qui ont arrété leur suivi au CHU de Nancy (déménagement, perdu de vue,...) ou tout
simplement qui sont décédés pendant ou au décours immédiat de la chirurgie réalisée a

Paris, ne sont pas pris en compte dans notre réflexion locale.

e Une étude rétrospective de 229 patients présentant une coarctation de

I'aorte réparée chirurgicalement et surveillés sur les 40 derniéres années par
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le département de cardiologie de Aarhus au Danemark, a mis en évidence un
taux de survie de 95% al10 ans, 91% a20 ans, 83% a 30 ans et 69% a 40 ans

apres la chirurgie [55]

ii. L'HYPERTENSION ARTERIELLE SYSTEMIQUE

L'hypertension artérielle est un probléme courant aprés la réparation de la
coarctation aortique. Bien qu'il soit assez fréquent dans la littérature [58-60] d'observer une
hypertension artérielle systémique peu de temps ou tardivement aprés la chirurgie,
particulierement chez les patients agés, nous avons trouvé une incidence relativement

faible.

e 8.3 % des patients de notre étude présentaient une hypertension artérielle
systémique : 2 patients avaient bénéficié d’une correction chirurgicale en
période néonatale, 1 avait été opéré apres I’age de 2 ans. L'un de nos patients
hypertendus avait présenté une recoarctation précoce traitée par voie
percutanée.

e Le suivi sur 30 ans de I'équipe de cardiologie pédiatrique de Lausanne en
Suisse a mis en évidence une incidence de patients hypertendus ayant recours
a un traitement médical relativement faible, mais similaire a notre
expérience : 8,3% sur 141 patients suivis [61].

e Dans I'observation américaine de 274 patients suivis pendant 50 ans par le
département de cardiologie pédiatrique de Minneapolis, seulement 34 % de
leurs patients étaient normotensifs 40 ans apres la chirurgie, ils remarquaient
également que I'hypertension artérielle tardive et I’age avancé a la chirurgie
étaient liés [49].

e Le service de chirurgie cardiaque de Rouen a analysé le suivi et les résultats
chirurgicaux de 35 patients opérés entre 1977 et 1997 par résection puis

anastomose termino-terminale de Crafoord dans la grande majorité des cas.
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Ils constataient une réduction significative de I’hypertension artérielle post

opératoire avec 29% des patients hypertendus a 10 ans [58].

iii. LA CAPACITE ET TOLERANCE A L'EFFORT

Sur les 2 patients hypertendus du groupe 1, nous retrouvons un profil d’hypertension

induite par I'exercice a I’dge de 14 ans chez chacun. Le patient hypertendu du groupe 3 n’a

pas présenté de profil d’hypertension induite par I'exercice au cours de sa surveillance.

Trois études récentes ont suggéré que la capacité d'exercice est réduite chez
les patients adultes avec coarctation mais n'ont pas abordé les raisons de
cette atteinte [62-64]. Hager et son équipe ont montré que la plupart des
patients aprés réparation de coarctation aortique ont un rendement réduit a
I’effort, mais cette diminution de la capacité fonctionnelle a I'effort n'est pas
liée aux résultats chirurgicaux, mais aux risques d'athérosclérose précoce
[65].

En revanche, deux études ont montré une performance normale a I'effort
chez les enfants aprés une réparation chirurgicale de coarctation de I'aorte

[66, 67].

Ces dernieres années, I'épreuve d’effort a également été envisagée sous un autre

angle : comme moyen de dépistage de I'hypertension artérielle systémique de repos de

survenue tardive

Le travail de I'équipe japonaise de Wakayama réalisé en 2002 a montré
gu’une augmentation exagérée de la pression sanguine systolique au cours de
I'effort était un facteur de risque de survenue d’hypertension artérielle
tardive [68].

Le département de pédiatrie aidée du service de cardiologie de Louisville aux
Etats Unis a exploré I'utilité de la différence de pression artérielle systolique
entre le bras et la cheville droite ainsi que le gradient trans coarctation

immédiatement aprés le pic maximum d’exercice d’une épreuve d’effort
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comme outil pour exclure la coarctation résiduelle dans le suivi des patients
opérés. Leur expérience suggérait que les tests d’effort n’étaient pertinents
qgue chez les enfants présentant des chiffres de pression artérielle sanguine

limites ou élevés au repos [69].

iV. LA RECOARCTATION

Dans notre observation, 2 patients (soit 5,5%) ont présenté une recoarctation

précoce apres la chirurgie reposant sur une intervention type anastomose termino-terminale

de Crafoord et nécessitant un traitement interventionnel.

Cette complication, généralement absente chez les adultes, comme dans notre

expérience, est fréquente chez les patients pédiatriques, particulierement dans deux

catégories : les nouveau-nés et les patients avec hypoplasie associée de la crosse aortique

[59, 70-72]

L'expérience de I'équipe suisse de Lausanne a montré sur leur suivi de 30 ans que
9/10 des enfants ayant besoin d’une réopération en raison du développement de
recoarctation avaient subi une intervention chirurgicale ancienne dans les 10
premiéres années de leur expérience ; au cours des 20 dernieres années, il n’y avait
eu qu'un seul cas de recoarctation exigeant un traitement. lls expliquaient cela, d’'une
part, par le manque de précision et perfection de la technique de résection et
anastomose termino terminale élargie a la crosse aortique durant les années 1970
par rapport aux années 1980 et apres, et d’autre part par I'utilisation de matériel de
suture de moins bonne qualité que les matériaux actuels [61]. IIs annongaient donc
une incidence de 9,9% de recoarctation.

Le travail de I'équipe de chirurgie cardiaque de Rouen cité précédemment comptait
4 patients surveillés attentivement pour resténose mais aucune reprise chirurgicale

ou interventionnelle n’a été nécessaire au terme du suivi décrit [58].
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e L’'observation d’une population portugaise de 100 patients présentant une
coarctation aortique isolée, suivie sur 20 ans par le service de cardiologie pédiatrique

de Lisbonne, mettait en évidence un taux de recoarctation de 6,3% [73].

V. LA DEFORMATION GEOMETRIQUE DE L’ARCHE AORTIQUE

Malgré la réparation de la malformation, les sujets atteints d’'une coarctation de
I'aorte présentent encore un risque cardiovasculaire élevé de morbidité et de mortalité. Un
début de remodelage vasculaire dans les artéres des membres supérieurs a été détecté chez
les enfants et les jeunes adultes, méme aprés une chirurgie réussie [74]. Le remodelage
vasculaire comprend la vasoréactivité, I'épaisseur intima-médias des artéres pré-coarctation
et la déformation géométrique de I'arche aortique [75]. Cette déformation géométrique de
I'arche aortique a probablement une pertinence clinique dans la surveillance des patients

opérés comme I'a montré un certain nombre d’études.

L'un de nos 3 patients hypertendus présentait une morphologie gothique de sa crosse
aortique sur l'imagerie par résonnance magnétique réalisée a ses 17 ans, le second une
morphologie en créneau et le troisieme n’a pas encore bénéficié d’un contrdle radiologique

ou angiographique a ce jour.

e Un travail récent de I'équipe parisienne de I'hbpital Necker Enfants Malades a
démontré que la déformation de la crosse aortique avec une géométrie « Gothique »
particuliére est un facteur de risque cardiovasculaire indépendant de survenue de
I'hypertension a la fois au repos [76] et induite par I'exercice [77] chez les sujets
ayant subi une chirurgie réussie de coarctation.

e Par la suite, en 2006, cette méme équipe assistée d’'une antenne australienne a
cherché a évaluer si la gé¢ométrie de I'arc gothique était associée a un remodelage
vasculaire indésirable dans les artéres pré-coarctation. lls ont donc mis en évidence
gue la géométrie «gothique » de la crosse observée aprés certaines coarctations

opérées avec succeés est fortement liée aux anomalies vasculaires des troncs
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artérielle en amont de la coarctation, comprenant dysfonctionnement, rigidité
augmentée et épaississement vasculaire. Cette anomalie artérielle est présente chez
les survivants normotensifs. Cependant comme cette dysfonction artérielle est
également présente chez certains sujets avec la forme de crosse aortique
« romane », la géométrie de la crosse aortique n'est donc pas le seul facteur lié a
I'apparition de I'hypertension artérielle apres réparation de la coarctation. Son étude,
grace a I'lmagerie par Résonnance Magnétique, semble donc indispensable pour le
suivi de ces patients afin de prédire le risque de survenue d’hypertension artérielle

tardive [78]

Parallélement, ces données ont été explorées dans un grand nombre de travaux
internationaux:
o [I'étude italienne réalisée par I'équipe de Génes en 2007 a mis en évidence
une corrélation entre la géométrie de la crosse aortique et I'hypertension
induite par I'exercice chez les patients opérés avec succes [79].
o Enrevanche I'étude anglaise menée par les départements de cardiologie
de Norfolk et Norwich n’ a pas mis en avant de relation entre la géométrie
« gothique » de I'arche aortique et I'hypertension artérielle de repos et

induite par I’exercice [80].

Enfin, I'équipe parisienne a complété ces réflexions en constatant, en 2008, que les
jeunes adultes survivants de réparation de coarctation aortique qui ont une arche
aortique d’allure gothique ont une plus grande rigidité aortique par rapport a ceux
dont la crosse aortique a un aspect lisse et arrondie plus ou moins normale et que
ces anomalies de la dynamique des fluides aortique centrale et de la biomécanique
prédisposent ce groupe de patients a I'hypertension, I’ hypertrophie ventriculaire

[81].
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Vi. MALADIE CORONAIRE

Une formation excessive d’athérome a été trouvée dans les artéres coronaires de jeunes

patients avec coarctation [50].

Comme I'hypertension artérielle tardive, les coronaropathies sont principalement
observées a un age avancé dans le suivi. Notre travail ne se prétait donc pas a une telle

analyse.

Cependant les études s’étant intéressées a cette maladie chez les patients opérés de

coarctation de I'aorte sont limitées.

Vii. TYPE DE CHIRURGIE

Nos patients ayant présenté une recoarctation précoce avaient bénéficié d’une

intervention de Crafoord pour I'un, et d’une intervention de Crafoord modifié pour I'autre.

Sur les 3 patients hypertendus de notre population, I'un avait bénéficié d’une
intervention de Crafoord néonatale, le deuxieme d’une intervention de Crafoord modifié
néonatale et le troisieme d’une résection avec mise en place d’un tube prothétique a I'dge

de 10 ans.

e L’influence des approches chirurgicales a été comparée par I'équipe italienne
de Cagliari en 2009, leur travail a montré que les meilleurs résultats en termes
de distensibilité artérielle conservée sont obtenus aprés I'anastomose
termino-terminale de Crafoord [82].

e Cette méme intervention a été prouvée étre réalisable dans presque tous les
cas, avec l'avantage évident d'éviter des matieres étrangeres autres que les
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sutures, dans les descriptions de I'équipe de Lausanne. Chez le petit enfant,
particulierement en présence d'hypoplasie de la crosse aortique, leur
politique était de considérer comme premier choix, la technique de résection
et anastomose termino-terminale élargie a la crosse aortique. La technique de
patch d’aortoplastie, utilisée dans la premiére période, a été compléetement
abandonnée en raison de problémes associés a la présence d'un patch

synthétique [61].

Nous sommes conscients que le choix d'une approche chirurgicale est habituellement
fait dans la salle de chirurgie sur la base des anomalies individuelles, de la forme de la crosse
aortique ou toutes autres circonstances. Méme si une décision de consensus est peu
probable a atteindre, simplement en raison de I'expérience chirurgicale individuelle et des
résultats, nous suggérons que le type d’intervention, anastomose termino-terminale de
Crafoord devrait étre le premier choix possible pour préserver I’élasticité naturelle aortique

aussi longtemps que possible et réduire la morbidité cardiovasculaires chez ces patients.

viii. AGE A LA CHIRURGIE

Sur les 3 patients hypertendus de notre population, 2 ont été opérés avant I'dge d’1

mois.

Ou P. et ses collaborateurs n'ont pas trouvé de corrélation entre I'age a la chirurgie et
I'évaluation des parameétres de réactivité ou de rigidité artérielle dans le suivi des patients

opérés [78].

L'équipe allemande de Munich est arrivée aux mémes conclusions puisqu’ils ne
trouvaient pas de différence significative entre les patients opérés précocement et ceux plus

tardivement dans leur vie, mais ils constataient que les propriétés élastiques, la distensibilité
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et l'index de rigidité différaient par rapport aux sujets témoins normaux d’age
correspondants. Ces informations suggérent donc I'hypothéese que la coarctation de I'aorte
fait partie d'une pathologie vasculaire systémique des artéres pré-sténotique dans la vie
feetale et ne peuvent pas étre influencées méme par une correction chirurgicale trés tot

[83].

iX. LIMITES DE NOTRE TRAVAIL

Notre réflexion porte malheureusement sur une petite population de 36 patients.
Nous avons fait le choix, au début de se travail, d’exclure toutes les formes complexes de
cardiopathie congénitale comportant une coarctation de 'aorte, tous les patients présentant
une autre malformation non cardiaque ou inclus dans un syndrome complexe qui pouvait

influencer leur suivi apres réparation chirurgicale.

De plus ce travail se penche sur un recul maximum de 28 ans ne permettant pas
d’analyser avec objectivité la survenue de certaines complications comme I’hypertension

artérielle tardive ou la maladie coronaire prématurée, par exemple.
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6. CONCLUSION

La coarctation aortique apres réparation chirurgicale reste associée a un nombre non
négligeable de comorbidités : I'hypertension artérielle résiduelle qui touche 8,3% de nos
patients, la tolérance et les capacités fonctionnelles a I'effort qui sont excellentes dans notre
analyse, la maladie athéroscléreuse prématurée, la recoarctation dont 5,5% de nos patients
se sont compliqués, ou la survenue d’anévrisme au niveau de la zone de suture que nous

avons relevé que chez un enfant opéré.

Notre étude a donc montré que sur un grand nombre de criteres comme le taux de
recoarctation (5,5%), d’hypertension artérielle (8,3%) nos chiffres ne different pas des
données de la littérature. De plus les analyses de I'arche aortique de nos patients se sont
révélées étre des outils trés pertinents dans leur suivi puisqu’un de nos patients hypertendus

présentait un arc aortique d’allure gothique, le deuxiéme de morphologie en créneau.

Notre expérience a également permis de mettre en évidence une tolérance de nos

patients a I'effort particulierement bonne sur le plan tensionnel, au-dela de toute attente.

Enfin cette observation a également rappelé la nécessité d’un suivi précis et soigné de
cette population vulnérable afin de dépister précocement la survenue des complications

tardives qui restent encore, a I’heure actuelle, inévitables.
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RESUME DE THESE

Les complications tardives aprés une réparation chirurgicale de coarctation de l'aorte
incluent I'hypertension artérielle systémique de repos, I’hypertension artérielle
d’effort, les anévrismes au site opératoire, la recoarctation, les maladies coronaires
prématurées, la mortalité. Nous avons analysé le suivi de 36 patients pédiatriques du
CHU de Nancy traités pour une coarctation aortique entre 1982 et 2000 par voie
chirurgicale. Aucun patient n’est décédé a ce jour. Deux patients ont présenté une
recoarctation précoce traitée par voie endovasculaire, trois patients présentent une
hypertension artérielle systémique de repos rapidement apres la chirurgie
probablement liée a I'age précoce de cette derniere pou deux d’entre eux. Trois
profils d’hypertension d’effort sont relevés probablement prédictifs de I'apparition
d’une hypertension artérielle de repos tardive. Comme le montre la littérature, la
survie a long terme, les comorbidités et a qualité de vie peuvent étre liés au type
d’intervention réalisée et a I’age auquel a lieu la chirurgie.
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