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Admise dans I’intimité des personnes, je tairai les secrets qui me sont confiés. Recue a I’inté-
rieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a corrompre
les meeurs. Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les ago-
nies. Je ne provoquerai jamais la mort délibérément. Je préserverai I’'indépendance nécessaire a
I’accomplissement de ma mission. Je n’entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les
entretiendrai et les perfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront demandés.
J apporterai mon aide a mes confreres ainsi qu’a leurs familles dans I’adversité.

Que les hommes et mes confréres m’accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses ;

que je sois déshonorée et méprisée si j’y manque ».
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1 Introduction
Généralités, définition

La premiére description de la dissection aortique date de 1760 par le Dr NICHOLLS, réalisant
I’étude autopsique du roi George /I décédé brutalement. I1 décrit alors une fissure transverse sur
la partie interne de 1’aorte ascendante de 3,75 cm de long a travers laquelle le sang était passé
récemment. Depuis cette premiere description, la dissection aortique est souvent décrite comme
«un éclair dans un ciel serein » réalisant un tableau clinique généralement brutal pouvant se
dégrader trés rapidement aboutissant au déceés du malade. Cette pathologie reste, malgré les
progres en terme d’imagerie et de techniques opératoires, un véritable enjeu diagnostique et
thérapeutique.

La dissection aortique est classée comme appartenant au groupe des syndromes aortiques
aigus [1]. Ce syndrome comprend un groupe hétérogeéne de patients ayant un profil clinique
semblable associant douleur thoracique dans un contexte hypertensif et est représenté par 1’ul-
cere athéromateux pénétrant de 1’aorte, I’hématome intramural et la dissection. Ces trois entités,
considérées comme un continuum, sont reliées par un mécanisme physiopathologique commun :
Pirruption de sang dans la média de I’aorte [2]. Cette effusion de sang au niveau de la média
peut se contenir au sein de la paroi le long de 1’aorte et constituer un hématome intramural, ou
aboutir a la séparation compléete de I'intima de la média ou de 1’adventice formant ainsi une
dissection. L’ulcere athéromateux pénétrant est le résultat d’une 1ésion athéromateuse atteignant
la limitante élastique interne de la média entrainant un hématome de la média en regard (Figure
1). L’évolution de ces 1ésions peut se faire dans le sens antérograde ou rétrograde le long de la
paroi aortique.

La dissection aortique est caractérisée par 1’ apparition rapide d’un « flap » intimal séparant la
lumiere aortique en deux chenaux (un vrai chenal formé par la partie intimo-médiale de I’aorte
et un faux chenal délimité par la partie externe de la média et I’adventice) permettant ainsi

la circulation du sang au sein des deux chenaux (Figure 2). Par ailleurs, si les deux chenaux
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FIGURE 1 — Représentation de la dissection aortique (a gauche), de I’'ulcere pénétrant (au milieu)
et de ’hématome intramural (2 droite) responsables du syndrome aortique aigu.

Aortic dissection PAU IMH IMH

peuvent étre circulants, on peut observer également une thrombose a différents degrés du faux

chenal pouvant aller jusqu’a la thrombose compléte.

FIGURE 2 — Coupe histologie de 1’aorte d’un sujet présentant une dissection a gauche. Les
fleches indiquent la séparation de la média. La grande fleche indique le flap intimal. LF, faux
chenal ; LV, vrai chenal. Image scannographique de dissection a droite

Dans la majorité des cas (90 %), on retrouve une 1ésion intimale correspondant a la porte
d’entrée de la dissection. Cette porte d’entrée se trouve principalement dans les zones ou la
tension pariétale est la plus importante, sur la partie latérale droite de I’aorte ascendante et sur
la partie proximale de 1’aorte thoracique descendante [1]. L’irruption de sang a forte pression
au sein de la média peut entralner la rupture de la paroi aortique a travers I’adventice ou de

nouveau au travers de I’intima dans la lumiere aortique réalisant ainsi une porte de réentrée de la
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dissection. On observe également de nombreuses portes de réentrée formant ainsi de multiples
communications entre le vrai et le faux chenal. Ces réentrées sont souvent situées dans I’aorte
abdominale ou dans les arteres iliaques mais peuvent se rencontrer dans toutes les branches
collatérales de 1’aorte.

La propagation de la dissection a I’ensemble de I’aorte et de ses branches collatérales peut
entrainer des complications comme la tamponnade, 1’insuffisance aortique et des syndromes de
malperfusion proximaux (syndrome coronarien aigu par dissection des arteres coronaires, acci-
dent vasculaire cérébral par dissection des arteres a destinée encéphalique) ou distaux (ischémie
médullaire, ischémie digestive et rénale ou ischémie aigué de membre) responsables de tableaux
cliniques variés et parfois brutalement fatals.

L’incidence réelle de la dissection aortique est difficile a apprécier, principalement pour 2
raisons :

— la dissection aortique peut €tre rapidement fatale et en cas de déces brutal a 1’extérieur
de toute structure hospitaliere, I’'implication de la dissection peut ne pas étre évoquée
en I’absence d’antécédent personnel ou familial, ou simplement non établie en I’absence
d’autopsie ;

— le diagnostic de dissection peut ne pas étre réalisé a la phase aigué, et la mortalité précoce
chez ces patients dont le diagnostic n’a pas été établi ne sera pas attribuée a la dissection.

Les études épidémiologiques, registres nationaux et internationaux sur les dissections suggerent
une incidence de I'ordre de 2 & 3,5 nouveaux cas pour 100000 habitants et par an [3, 4]. Le
facteur de risque le plus commun est I’hypertension artérielle retrouvée dans pres de 75 % des
cas de dissections. Certaines études épidémiologiques suggerent une augmentation des dissec-
tions en période hivernale. En revanche, les différents registres montrent une nette prédominance
masculine, et I’incidence des dissections chez les hommes semble augmenter, indépendemment
du viellissement de la population, atteignant 16 sur 100000 hommes par an [5]. Si les femmes
semblent moins affectées par cette pathologie, il semble qu’elles aient un moins bon pronostic

lié a une présentation clinique plus volontier atypique conduisant a un retard de diagnostic et de
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prise en charge [6].

Classifications

L’ optimisation de la prise en charge des malades présentant une dissection aortique a néces-
sité une classification a la fois simple et compréhensible pour tous les praticiens afin de garantir
une approche thérapeutique optimale méme en condition d’urgence et de permettre a tous de
définir un shéma thérapeutique applicable a toutes les situations.

Actuellement, les 2 classifications utilisées couramment sont la classification de DeBakey
(introduite en 1965 [7] et modifiée en 1982 [8]) et la classification établie par I’Université de
Stanford en Californie par Daily et al en 1970 [9] (Figure 3).

FIGURE 3 - Classifications anatomiques des dissections aortiques : classification de DeBakey
et classification de Stanford.

Proximal Proximal Proximal
DeBakey I and II DeBakey Illa and IlIb
Stanford A Stanford B Stanford A

Descending

Ascending
Arch and
Descending

o

Arch and
Descending

Descending
penetrating ulcer

Ascending

Latrogenic

La classification de DeBakey se divise en 3 stades selon la localisation de la bréche intimale

d’une part, et I’extension de la dissection d’autre part. Le type I signifie que la dissection inté-
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resse 1’aorte ascendante et s’étend au-dela du tronc artériel brachio-céphalique (TABC), le type
IT est confiné a I’aorte ascendante. Enfin, lorsque I’aorte ascendante proximale au TABC n’est
pas touchée par la dissection, on parle alors de dissection de type III.

La classification de Stanford repose sur 1’essentiel du pronostic et de la prise en charge, a
savoir la localisation de la dissection a 1’aorte ascendante. Elle ne tient pas compte ni de la loca-
lisation de la breche intimale, ni de 1’extension distale du processus. Ainsi, cette classification,
plus simple a utiliser, distingue 2 types de dissections :

— les dissections de type A selon Stanford, lorqu’il y a atteinte de 1’aorte ascendante (cor-

respondant ainsi aux types I et II de DeBakey) ;

— les dissections de type B, n’intéressant pas I’aorte ascendante (type III de DeBakey).
Cette classification facilite la décision clinique et la prise en charge des sujets. En effet, elle est
a I’heure actuelle la plus employée dans les principales publications et en particulier dans les
recommandations éditées par les sociétés savantes européennes et américaines.

Enfin, on définit également le caractere aigu ou chronique de la dissection en fonction du
délai de diagnostic par rapport au début des symptdmes. On distingue ainsi :

— les dissections aortiques aigués, diagnostiquées dans les 14 jours suivant les premiers

symptomes ;

— les dissections aortiques chroniques, diagnotiquées au-dela de 14 jours suivant les pre-

miers symptomes.

Etiologies et facteurs de risque

L’hypertension artérielle La prévalence de I’hypertension artérielle varie entre 45 et 80
% selon les différentes études [10], le plus souvent non ou mal contrdlée voire méconnue chez
des sujets non dépistés. L’hypertension artérielle non controlée favorise la dégénérescence des
cellules musculaires lisses de la paroi aortique, augmentant ainsi la susceptibilité de la paroi

artérielle a disséquer [11].
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Maladies du tissu conjonctif Les maladies héréditaires du tissus conjontifs sont associées
a un risque accru de dissection aortique. Les plus fréquemment retrouvés sont les syndromes de
Marfan et d’Ehler-Danlos.

Le syndrome de Marfan est une maladie autosomique dominante caractérisée par une muta-
tion du gene FBN1 (chromosome 15), codant pour la fibrilline-1, composant majeur des fibres
élastiques de la matrice extracellulaire. Le diagnostic est établi a partir des criteres de Gand
[12] (Annexe 1) permettant I’évaluation de différents items cliniques, radiologiques ou géné-
tiques pour 7 systemes : squelettique, cardiovasculaire, oculaire, pulmonaire, cutané, dural et
familial/génétique Les cas sporadiques , de novo ou les formes incomplétes sont fréquentes ren-
dant de plus en plus important le développement de tests génétiques complémentaires afin de

compléter les criteres de Gand.

Antécédent familial d’anévrisme ou de dissection aortique Certaines études montrent
qu’un antécédent familial d’anévrisme et/ou de dissection est un facteur de risque trés important
de dissection aortique, ot 13 a 19 % des patients avec anévrisme de I’aorte thoracique sans syn-
drome génétique identifié ont un parent au 1°* degré ayant une histoire d’anévrisme thoracique
aortique ou de dissection. Le terme de « syndrome familial d’anévrisme thoracique et de dissec-
tion » est fréquemment utilisé pour caractériser ces familles chez qui le dépistage, 1’identification

et le suivi sont particulierement important pour prévenir 1’apparition d’une dissection.

Anomalies valvulaires congénitales Certaines affections cardiaques congénitales sont as-
sociées a un risque accru de dissection en comparaison a la population générale. Les plus signi-

ficatives sont la bicuspidie aortique, la coarctation de 1’aorte et le syndrome de Turner.

Lésions iatrogenes ou traumatiques FEn comparaison aux dissections aortiques sponta-
nées survenant dans un contexte de fragilité congénitale ou acquise de la paroi aortique, on
observe également des dissections secondaires a des Iésions iatrogénes ou traumatiques.

Une dissection aortique peut survenir de facon iatrogene en cas de cathétérisation cardiaque
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ou d’autres techniques interventionnelles diagnostiques et thérapeutiques. Ces dissections sont
souvent localisées en sous-intimal, limitées et ne requierent pas toujours un traitement chirurgi-
cal.

On peut également retrouver une dissection traumatique apres accident avec forte descéléra-

tion.

Principes du traitement

Des le diagnostic établi, I’hospitalisation dans un service de soins intensifs, le conditionne-
ment du patient et I'initiation rapide d’un traitement médical sont les premieres interventions a
réaliser en urgence. Le contrdle tensionnel doit étre instauré avec un objectif tensionnel compris
entre 100 et 120 mmHg a I’aide de béta-bloquant. La prise en charge de la douleur est également
un facteur important & prendre en compte, ce d’autant que la douleur aigué€ aggrave 1’hyperten-
sion [13]. En cas d’insuffisance du traitement antihypertenseur en monothérapie, il est nécessaire
d’ajouter un autre antihypertenseur de type inhibiteur calcique.

Les recommandations actuelles pour le traitement chirurgical séparent les dissections selon

la classification de Stanford.

Dissection de type A

La dissection de type A releéve d’un traitement chirurgical en urgence avec le remplacement
de I’aorte ascendante. La breche intimale, si elle est localisée dans 1’aorte ascendante ou I’arche
aortique doit €tre en principe totalement réséquée, et les couches disséquées de la paroi doivent
étre reconstituées par un surjet continu apres encollage des 2 chenaux, distalement et proxima-
lement, pour oblitérer le faux chenal (Figure 4 [14]).

En cas de fuite aortique, la compétence valvulaire peut étre obtenue par reconstruction des
sinus de Valsalva et du culot aortique, et par resuspension des commissures. En cas d’impossi-
bilité ou d’altération des feuillets valvulaires, on peut également procéder a un remplacement

valvulaire aortique.
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FIGURE 4 — Techniques de remplacement de 1’aorte ascendante et de réparation du faux chenal.

Enfin, si le culot aortique est séverement endommagé ou que le patient présente une pa-
thologie du tissu conjonctif héréditaire avec dilatation importante des sinus de Valsalva, il est
nécessaire de remplacer totalement le culot aortique avec une prothese valvée et réimplantation
des ostia coronaires par technique de type Bentall modifié. Dans le service, la réimplantation des
ostia coronaires est souvent réalisée avec I’interposition de tubes prothétiques tels que montré
dans la figure 5 [15].

Enfin, en I’absence de bréche retrouvée sur 1’aorte ascendante ou en cas d’altération sévere
des tissus ou de breche située dans la crosse, celle-ci doit étre explorée et remplacée de fagon
partielle ou totale (Figure 6 [14]).

En cas de geste sur la crosse aortique, un arrét circulatoire est nécessaire. Les techniques de
protection cérébrale sont basées soit sur la diminution au maximum des besoins métaboliques
du cerveau, soit sur I’apport des besoins nécessaire pendant la période d’exclusion circulatoire
[16]. Actuellement, 3 types de protections ont montré leur efficacité :

— I’hypothermie profonde a 18 °C isolée ;

— I’hypothermie profonde associée a une perfusion cérébrale rétrograde par la veine cave ;

— I’hypothermie modérée associée a une perfusion sélective et antérograde des troncs supra
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FIGURE 5 — Procédure de remplacement du culot aortique par prothese valvée de type Bentall
modifié.

FIGURE 6 — Techniques de remplacements de la crosse : réparation partielle de la crosse a
gauche, réparation complete avec réimplantation en palette des troncs supra aortiques au milieu,
réimplantation complete avec réimplantation des troncs supra aortiques a 1’aide d’une prothese.

aortiques (Figure 7).
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FIGURE 7 — Protection cérébrale : installation du circuit de circulation extracorporelle. A
gauche, installation avec perfusion sélective des troncs supra aortiques et perfusion cérébrale
antérograde ; a droite, installation avec perfusion cérébrale rétrograde.
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Dissection de type B

Les recommandations actuelles sont en faveur d’un traitement médical des dissections im-
pliquant I’aorte descendante sauf en cas de complication pouvant engager le pronostic vital :

— syndrome de malperfusion ;

— progression de la dissection ;

— anévrisme évolutif ;

— douleur persistante ;

— tension artérielle non contrélée engendrant une évolutivité.
La réparation de I’aorte thoracique consiste alors a exclure si possible la porte d’entrée et I’ané-
vrisme éventuellement associé.

Historiquement, le premier traitement réalisé est la mise a plat de I’anévrisme et I’exclusion
de la porte d’entrée de la dissection par chirurgie a ciel ouvert avec implantation d’un tube droit

aorto-aortique (Figure 8). Ce traitement est encore a I’heure actuelle le traitement de référence
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pour la pathologie anévrismale de I’aorte thoracique descendante et la dissection de type B. Mais

FIGURE 8 — Remplacement de 1’aorte thoracique descendante a ciel ouvert.

cette chirurgie invasive (abord par thoracotomie postérolatérale gauche, thoracophrénolaparoto-
mie) s’accompagne d’une morbidité (accident neurologique médullaire, accident hémorragique)
et d’une mortalité non négligeable.

Les quinze dernieres années ont vu se développer les techniques endoluminales avec I’'im-
plantation rétrograde par abord fémoral de stent d’abord sur ’aorte abdominale puis sur 1’aorte
thoracique descendante avec des résultats acceptables par rapport a la chirurgie conventionnelle
et ’avantage d’étre moins invasifs (Figure 9). Néanmoins, la couverture de 1’aorte thoracique
descendante, des arteres intercostales, et éventuellement de I’artére sous-claviere gauche, néces-
site le repérage préalable de I’artere d’ Adamkiewicz, et peut malgré tout léser la vascularisation
médullaire. La protection médullaire est d’ailleurs ’'un des enjeux majeurs de la chirurgie de
I’aorte thoracique, quelque soit la technique de réparation envisagée.

Cependant, I’extension a la crosse aortique voire a I’aorte ascendante et I’obligation de cou-
verture des troncs supra aortique par le stent imposant la dérivation préalable des vaisseaux a

destinée encéphalique et médullaire viennent parfois compliquer considérablement la procédure
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FIGURE 9 — Représentation de I’implantation d’un stent dans 1’aorte thoracique descendante ; a
droite résultat scannographique

Thrombossd
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et augmenter la morbi-mortalité du geste imposant une prise en charge en 2 temps avec une mor-
talité cumulée d’une part, et d’autre part un certain nombre de patient n’accédant pas au second
temps opératoire. Pour ces raisons, des techniques hybrides de réparation en un temps de I’en-
semble de 1’aorte thoracique se sont développées sous le terme de « frozen elephant trunk proce-
dure ». Cette procédure utilise une protheése mixte composée d’un stent pour sa partie distale et
d’une prothése aortique classique permettant la réparation de la crosse et de 1’aorte ascendante
si nécessaire en 1 temps, par sternotomie médiane, sous circulation extracorporelle avec arrét

circulatoire (Figure 10).

FIGURE 10 — Endoprothéese hybride de I’aorte thoracique, représentation de la technique d’im-
plantation et résultat scannographique.
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En cas d’indication opératoire, il n’y a actuellement pas de recommandation quant a la tech-
nique de traitement chirurgical, et la prise en charge releve surtout de I’expérience des équipes
(chirurgie de remplacement de 1’aorte thoracique descendante a ciel ouvert, endoprothese aorte
thoracique). Les bons résultats a court terme des techniques endoluminales ont permis a cer-
taines équipes de proposer un traitement agressif endoluminal méme chez les patients asympto-
matiques. Cependant, il n’existe a ’heure actuelle aucune preuve de la supériorité a long terme

de la prise en charge endoluminale par rapport au traitement médical bien conduit.

2  Objectifs

Cette étude a plusieurs objectifs :

— détailler les caractéristiques cliniques des sujets présentant une dissection aortique ;

— observer la prise en charge des patients présentant une dissection de 1’aorte ;

— étudier I’évolution a long terme des dissections de type A et de type B ;

— enfin, comparer 1’évolution des dissections de type A ayant été opérées par rapport a
I’évolution des dissections de type B ayant nécessité ou non un traitement chirurgical de

la porte d’entrée de la dissection.

3 Matériel et méthode

Il s’agit d’une étude de cohorte rétrospective, monocentrique réalisée dans le Département
de Chirurgie Cardiovasculaire et Transplantation du C.H.U de Nancy.
3.1 Aspects réglementaires

Il s’agit d’une étude de recherche clinique de type observationnelle. La prise en charge des
patients releve de la pratique courante et aucune procédure de diagnostic ou de surveillance

supplémentaire n’est appliquée aux patients.
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3.2 Sujets

Les sujets inclus sont les patients pris en charge a ’hopital de Nancy pour une dissection
spontanée de 1’aorte entre le ler janvier 1994 et le 31 décembre 2011. Ils sont identifiés de facon
rétrospective a partir du logiciel DIAMM utilisé dans le service de Chirurgie Cardiovasculaire.
La date d’origine est la date du début des symptomes permettant de définir le caractere aigu ou
chronique de la dissection a la prise en charge. Les patients présentant une dissection aortique
traumatique ou iatrogéne sont exclus, ainsi que les patients présentant un hématome intramural
de I’aorte ou une rupture de I’isthme aortique. La prise en charge et I’adaptation du traitement
est conforme aux dernieres recommandations émises par I’ European Society of Cardiology [17]
et par les sociétés américaines de cardiologie et de chirurgie cardiothoracique [10].

Le conditionnement et la prise en charge du patient sont réalisés de facon habituelle par
I’équipe anesthésique et chirurgicale selon la présentation et 1’état clinique du patient. Dans
notre service, il est institué de facon protocolaire la surveillance électroencéphalographique des
patients pris en charge chirurgicalement pour dissection de type A (sauf en cas d’extréme ur-
gence). L’électroencéphalogramme est installé pendant le conditionnement du patient permet-
tant de vérifier I’absence de focalisation et est maintenu au moins jusqu’a la réalisation du clam-
page aortique permettant ainsi de vérifier I’absence d’hypoperfusion cérébrale lors du clampage
aortique. En cas de décision d’arrét circulatoire, la surveillance électroencéphalographique est
maintenue permettant de débuter I’arrét circulatoire lorsque la température corporelle de 18°C
est atteinte et que 1’électroencéphalogramme est plat.

Le choix de la procédure chirurgicale, de I’installation de la circulation extracorporelle est
laissée a I’appréciation du chirurgien selon les conditions peropératoires. Habituellement, il est
préconisé dans le service I’installation premicre de la canule artérielle de circulation extracorpo-
relle dans I’artere fémorale.

On analysera successivement :

— les patients présentant une dissection de type A (n = 243), ou I’on distingue les patients

ayant bénéficié d’un traitement chirurgical ou médical (patients ayant été récusés chirur-
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gicalement ou chez qui le traitement chirurgical n’a pas pu étre réalisé) ;

— les patients présentant une dissection de type B (n= 127).

3.3 Recueil des données

Les données sont recueillies de facon standardisée aprés étude des informations contenues
dans le logiciel DIAMM. Les informations concernant les antécédents relatifs a la dissection,
I’anamnese, la présentation clinique, le traitement, les complications, le devenir et la mortalité
sont consignées pour chaque patient. On reléve également la notion de bicuspidie aortique dans
les comptes-rendu opératoires et d’échocardiographie. Dans le cadre du suivi clinique a long
terme, une requéte aupres des médecins traitant et des cardiologues est réalisée afin d’obtenir
les informations les plus récentes. Enfin, en cas d’absence de réponse de la part des différents
correspondants, les patients sont contactés directement par téléphone pour actualiser leur statut.
En cas de données manquantes sur la mortalité éventuelle des patients, un requéte aupres des
communes est réalisée. Les sujets que nous n’avons pas pu contacter ou dont nous n’avons plus
de nouvelles depuis plus de 2 ans a la date du 31/12/2012 sont censurés a la date des derniéres

nouvelles.

3.4 Analyses statistiques

Les résultats sont exprimés en moyenne + un écart-type [valeurs extrémes] et en effectif
(pourcentage). Pour tous les sujets les données manquantes sont exclues et les pourcentages
sont calculés sur les effectifs réels.

Les comparaisons sont réalisées par un test de Student pour les variables continues et par un
test exact de Fisher pour les variables discretes.

L estimation des fonctions de survie est réalisée par la méthode de Kaplan Meier. Les com-
paraisons des fonctions de survie sont réalisées par un test du logrank. L’analyse de 1’effet de
différentes covariables sur la survie est réalisée selon le modele de Cox.

Tous les tests sont réalisés de fagon bilatérale et calculés avec un risque de premiere espeéce
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fix€as %.
Un degré de signification inférieur a 0,05 est retenu comme significatif.

Les analyses statistiques sont réalisées avec le logiciel R (3.0.2).

4 Résultats

4.1 Caractéristiques générales de la cohorte

Entre le 1¢" janvier 1994 et le 31 décembre 2011, 370 patients ont été pris en charge pour une
dissection spontanée de 1’aorte. Les caractéristiques générales de 1I’ensemble de la cohorte sont
consignées dans le tableau 1.

Tableau 1 — Caractéristiques générales des patients (n = 370)

Dissection de type A  Dissection de type B Valeur
n =243 (66 %) n =127 (34 %) dep
Age (ans) 6113 [28; 89] 63£12 [28; 86] 0,26
Homme (%) 161 (66 %) 86 (68 %) 0,73
Age < 40 ans (%) 14 (6 %) 6 (5 %) 0,7
Aigué 228 (93 %) 97 (77 %) <0,001
Bicuspidie (%) 6 (2,4 %) 1 (0,8 %) 0,43
HTA (%) 110 (45 %) 75 (59 %) 0,01
Traitement chirurgical (%) 232 (95 %) 44 (35 %) <0,001

Résultats en moyenne =+ écart-type [valeurs extrémes] et en effectifs (pourcentage) ; comparaison des moyennes par
un test de Student, comparaison des effectifs par un test du Chi? ou par un test exact de Fisher selon les conditions

d’applications ; HTA = hypertension artérielle.

Les dissections de type A représentent les 2/3 de la cohorte. Par ailleurs, les dissections
de type A se présentent majoritairement sous forme aigué par rapport au type B. Le traitement
chirurgical des dissections de type A représente 95 % des patients conformément aux recomman-
dations, alors que le traitement chirurgical dans les dissections de type B, qu’il soit de la porte
d’entrée ou périphérique pour complication ischémique, ne représente que 35 % des sujets.

Enfin, on retrouve plus de patients présentant une hypertension chez les patients pris en

charge pour une dissection de type B.
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En revanche, il n’y a pas de différence significative pour la moyenne d’age entre les deux
groupes. La proportion de patients porteurs d’une bicuspidie aortique est faible dans les deux

groupes.

4.2 Dissection de type A

Nous allons nous intéresser aux caractéristiques et a 1’évolution des patients pris en charge

pour une dissection de type A (n = 243).

4.2.1 Caractéristiques cliniques des patients présentant une dissection de type A selon

leur prise en charge (n = 243)

Les caractéristiques démographiques des patients présentant une dissection de type A sont
répertoriées dans le tableau 2.

Les patients ayant bénéficié d’un traitement médical (11 patients) ont une moyenne d’age
plus élevée par rapport a ceux ayant été opérés. Ils correspondent aux patients ayant été récusés
chirurgicalement du fait de leur 4ge avancé ou de leur présentation clinique initiale gravissime
les contre-indiquant a la chirurgie ou ne permettant pas de la réaliser (patients hémodynami-
quement stables a la prise en charge mais se dégradant brutalement avant toute prise en charge
chirurgicale). On ne releve pas de différence significative pour les autres parametres (facteurs de
risques cardiovasculaires, antécédent d’anévrisme ou de chirurgie cardiaque, histoire familiale
d’anévrisme ou de dissection aortique).

On remarque que 13 % des patients opérés d’une dissection de type A (30 patients) présentait
un anévrisme de 1’aorte ascendante, soit connu soit de découverte peropératoire. Ce pourcentage
est peut-&tre sous-estimé, en particulier dans le goupe des patients non opérés du fait de I’ap-
parition souvent brutale des symptomes chez des sujets asymptomatiques par ailleurs n’ayant
jamais eu d’exploration cardiovasculaire ou n’ayant aucune histoire familiale d’anévrisme ou de
dissection. Ensuite, le diagnostic a posteriori d’un anévrisme de 1’aorte ascendante sur une aorte

disséquée est particulierement difficile, la formation des deux chenaux et la dilatation associée
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ne permet plus d’évaluer de diametre de I’aorte native.

Les patients ayant une histoire familiale sont au nombre de 8. Ce chiffre peut étre également
sous-estimé car cet élément de I’interrogatoire n’est pas toujours renseigné dans le dossier mé-
dical du patient, en particulier en cas d’urgence vitale. Néanmoins, on note que seulement 2 des
14 patients agés de moins de 40 ans ont un antécédent familial de dissection et on ne retrouve
pas d’histoire familiale d’anévrisme ou de déces brutal d’un parent au 1¢" degré dans ce groupe.

La présentation clinique initiale est de répartition similaire chez les patients opérés et non
opérés. Les formes non compliquées initialement sont les plus fréquentes et la douleur thora-
cique ou abdominale est le plus souvent 1’élément ayant conduit au diagnostic. Néanmoins, il
est important de noter que la douleur n’est pas au premier plan voire absente chez 56 patients
soit 30 % des cas. Cela souligne le caractére hétérogene de la présentation clinique initiale pou-
vant retarder le diagnostic et la réalisation d’une imagerie et I’importance de I’interrogatoire du
sujet ou de son entourage afin d’identifier une douleur thoracique et de préciser ainsi le début des
symtdmes. Enfin, la douleur thoracique, ou I’état de choc cardiogénique, associées a des signes
d’ischémie myocardique ont amené a la prise en charge du sujet en premiere intention comme
un syndrome coronarien aigu pour 7 sujets. On note que la présentation clinique initiale n’est
pas précisée pour 54 sujets.

Les signes neurologiques étaient plus ou moins associés a une douleur thoracique (9 ma-
lades), parfois isolés (6 malades) ou associés a des signes d’ischémie périphérique ou a une
tamponnade. Les signes d’ischémie périphériques sont représenté essentiellement par les isché-
mies de membre (supérieur et inférieur). La notion de malaise ou de syncope isolée ou associée
a une douleur, des signes ischémiques ou une instabilité hémodynamique est mentionnée chez
12 sujets au total.

Enfin, I'hétérogénéité de la présentation clinique rend difficile la classification des malades.
On retrouve souvent 1’association a des degrés divers de ces différents symptomes, dont 1’évo-

lution est parfois rapide, réalisant souvent un tableau clinique hétérogene et labile.
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Tableau 2 — Caractéristiques des patients présentant une dissection de type A selon leur prise en
charge (n = 243)

. Traitement chirurgical Traitement médical Valeur

Variables

n =232 n=11 dep
Age (ans) 61 + 13 [28; 89] 70 + 10 [54 ; 84] 0,02
Hommes (%) 154 (66 %) 7 (64 %) 1
Femmes (%) 79 (34 %) 4 (36 %)
Fraction d’éjection (%) 514+ 111[0; 70] 44 + 13 [25; 75] 0,3
Bicuspidie (%) 6 (2,6 %) 0 1
HTA (%) 105 (45 %) 5 (45 %) 1
Diabete (%) 12 (5,1 %) 0 1
Tabac (%) 71 (30 %) 327 %) 1
Dyslipidémie (%) 47 (20 %) 19 %) 0,73
Antécédent d’anévrisme aortique (%) 33 (14 %) 109 %) 1
Aorte ascendante (%) 30 (13 %) 0
Aorte abdominale (%) 3(1 %) 19 %)
Antécédent famililal d’anévrisme ou
de dissection (%) 8 (3.4%) 0 !
Antécédent de chirurgie cardiaque (%) 12 (5,1 %) 109 %) 0,7
Remplacement valvulaire aortique (%) 8 (3 %) 0
Pontage aortocoronarien (%) 1 (0,4 %) 19 %)
Drainage péricardique (%) 2 (0,9 %) 0
Stent arche aortique et dérivation des TSA (%) 1 (0,4 %) 0
Dissection aigué 218 (94 %) 10 (95 %) 0,53
Présentation clinique initiale non compliquée 127/178 (71 %) 517 (7 1%) 0,6
Douleur thoracique ou abdominale (%) 108 (61 %) 4 (57 %)
Fortuit (%) 11 (6 %) 1 (14 %)
Atypique (%) 8 (4 %) 0
Présentation clinique initiale compliquée 51/178 (29 %) 2/7 (29 %)
Tamponnade (%) 13 (7 %) 0
Etat de choc (%) 9(5 %) 2 (29 %)
Arrét cardiaque (%) 53 %) 0
Signes neurologiques transitoires (%) 16 (9 %) 0
Signes ischémiques périphériques (%) 7 (4 %) 0
Atypique (%) 1 (0,6 %) 0

Résultats en moyenne + écart-type [valeurs extrémes] et en effectifs (pourcentage) ; comparaison des moyennes par
un test de Student; comparaison des effectifs par un test exact de Fisher; HTA = hypertension artérielle, TSA =

troncs supra aortiques.
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4.2.2 Caractéristiques opératoires des patients présentant une dissection de type A ayant

bénéficié d’un traitement chirurgical (n = 232)

L’ensemble des caractéristiques opératoires des patients présentant une dissection de type A
est représentée dans le tableau 3.

Le remplacement de 1’aorte sus-coronaire représente les 2/3 des interventions soit 156 pa-
tients. Le remplacement du culot aortique par technique de type Bentall modifiée a été nécessaire
chez 60 patients et le remplacement de la valve aortique sans réimplantation coronaire associé
au remplacement de I’aorte ascendante a été réalisé chez 14 patients. En cas de remplacement
de la valve aortique, I’utilisation d’une valve mécanique est majoritaire (95% des cas).

En complément de I’intervention sur 1’aorte ascendante, le remplacement partiel ou total
de I’arche aortique est réalisé dans 1/4 des cas (57 patients). Un patient a bénéficié de 1’im-
plantation d’une endoprothese hybride Evita Open dans le cadre d’une dissection chronique de
la crosse et de I’aorte descendante alors qu’il avait un antécédent de remplacement de 1I’aorte
ascendante.

Sur les 13 patients ayant bénéficié d’un pontage aorto-coronarien, 2 avaient une dissection
chronique et le pontage a résulté d’un bilan coronarographique préopératoire. Pour les 11 autres
patients, la réalisation de pontages est nécessaire a cause de 1’ischémie myocardique liée a la dis-
section des coronaires (signes ischémiques préopératoires, constation peropératoire ou sevrage
de la circulation extracoporelle impossible avec signes de souffrance myocardique). Enfin, 2 de
ces patients étaient hémodynamiquement instables a la prise en charge.

La circulation extracorporelle est le plus souvent installée entre 1’ artere fémorale et I’ oreillette
droite (200 patients soit 86 %). Chez 5 patients, elle a été installée entre 1’artere et la veine fémo-
rale du fait de I’état hémodynamique précaire du patient (état de choc, arrét cardio-respiratoire).
La canulation de I’artere sous-claviere droite dans la dissection de type A est peu courante dans
le service car elle a été réalisée chez seulement 4 patients.

Un arrét circulatoire est réalisé dans prés d’un cas sur deux avec une durée moyenne de

36 minutes. La protection cérébrale est réalisée en hypothermie profonde a 18°C associée le
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plus souvent dans notre série a une cérébroplégie rétrograde (74 % des arréts circulatoires) ou
a une cérébroplégie antérograde (23 % des arréts circulatoires). En cas de perfusion cérébrale
associée a I’hypothermie profonde, la perfusion cérébrale est réalisée au débit recommandé de
10 mL/kg/min.

Enfin la durée de circulation extracorporelle est différente selon la réalisation ou non d’un

arrét circulatoire (223 min 4 64 vs 135 min =+ 58, p < 0,0001).
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Tableau 3 — Caractéristiques opératoires des patients présentant une dissection de type A traité
chirurgicalement (n = 232)

Caractéristiques opératoires Traitement chirurgical
n=232
Type d’intervention
Remplacement de 1’aorte ascendante sus coronaire (%) 156 (67 %)
Intervention de type Bentall (%) 60 (26 %)
dont biologique 1
Remplacement de 1’aorte ascendante sus coronaire + RVA (%) 14 (6 %)
dont RVA biologique 3
Intervention non aboutie (%) 2 (0,9 %)
Geste associé
Remplacement de 1’arche aortique (%) 57 (24 %)
Pontage aortocoronarien (%) 13 (6 %)
Reimplantation des TSA (%) 12 (5 %)
Plastie du sinus non coronaire (%) 8 (3,4 %)
Pontage croisé fémoro-fémoral (%) 6 (2,3 %)
Valve mitrale (plastie, remplacement) (%) 3(1 %)
Laparotomie exploratrice (%) 2 (0,9 %)
Endoprothese hybride Evita Open (%) 1 (0,4 %)
Assistance (%) 1 (0,4 %)
Canulation
Artere fémorale - oreillette droite (%) 200 (86%)
Aorte - oreillette droite (%) 19 (8,1%)
Fémoro - fémorale (%) 5(2,1%)
Artere sous-claviere droite - oreillette droite (%) 4 (1,7%)
Durée de CEC (min) 176 =75 [33;415]
Durée de clampage aortique (min) 102 440 [0; 256]
Arrét circulatoire (%) 111 (48 %)
Durée arrét circulatoire (min) 36 + 17 [7; 95]
Protection cérébrale
Cérébroplégie rétrograde (%) 82 (35 %)
Cérébroplégie antérograde (%) 25 (11 %)
Hypothermie profonde isolée (%) 4 (2 %)

Résultats en moyenne + écart-type [valeurs extrémes] et en effectifs (pourcentage) ; RVA=remplacement valvulaire

aortique, TSA=troncs supra aortiques.
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4.2.3 Devenir précoce et cause de déces hospitalier des patients présentant une dissection

de type A selon leur prise en charge
Complications postopératoires

Les complications postopératoires des patients opérés d’une dissection de type A sont pré-

cisées dans le tableau 4.

Tableau 4 — Détail des complications postopératoires des patients ayant été opérés d’une dis-
section de type A (n = 232)

Traitement

Complications postopératoires chirurgical
n =232

Durée de séjour en réanimation (jours) 16 + 39 [0; 367]
Durée totale d’hospitalisation (jours) 28 £42[0; 377]
Complications médicales
Complications respiratoires (%) 111 (52 %)
Complications infectieuses (%) 101 (47 %)
Insuffisance rénale dialysée (%) 52 (24 %)
Complications neurologiques (%) 10 (5 %)
Complications digestives (%) 52 %)
Reprise chirurgicale (%) 46 (20 %)
Reprise pour saignement (%) 28 (12 %)
Médiastinite (%) 73 %)
Pontage périphérique (%) 3(1 %)
Laparotomie (%) 2 (0,9 %)
Ostéosynthese sternale (%) 1 (0,4 %)
Non renseigné (%) 502 %)

Résultats en moyenne + écart-type [valeurs extrémes] et en effectif (pourcentage).

La durée de séjour en réanimation est de 16 jours en moyenne avec une durée d’hospitalisa-
tion de 28 jours en moyenne.

1/4 des patients (52 patients) ont une insuffisance rénale nécessitant une dialyse ou hémo-
filtration transitoire. On ne dénombre pas de patients nécessitant de dialyse définitive postopéra-
toire.

On dénombre 52 % de complications respiratoires comprenant les hypoxies séveres néces-
sitant une intubation prolongée, les réintubations pour détresse respiratoire ou encombrement

majeur (souvent li€s a une surinfection associée) et les épanchements pleuraux ayant nécessité
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la pose d’un drain thoracique. On ne compte pas les patients hypoxiques apres extubation ayant
nécessité de la ventilation non invasive sur une courte période, cette situation clinique étant tres
fréquente dans les suites opératoires d’une chirurgie cardiaque et n’entraine pas d’allongement
du temps d’hospitalisation.

Le pourcentage de complications infectieuses avoisine également les 50 % et comprend les
infections respiratoires, infections urinaires et bactériémies.

On dénombre 10 patients ayant présenté des complications neurologiques graves a type d’ac-
cident vasculaire hémorragique (4 sujets), ischémique (2 sujets), non précisé (2 sujets) ou un état
de mort encéphalique (2 sujets). La mortalité hopitaliere est de 100 % chez ces sujets. Le délai
moyen de survenue de la complication hémorragique est de 11 jours &£ 10 [0; 28] avec une mé-
diane a 8 jours. Parmi les 5 patients ayant présenté une complication neurologique précoce dans
les 8 premiers jours, un seul avait une présentation clinique initiale non compliquée (douleur
thoracique isolée). Les 4 autres sujets présentaient respectivement une paraparésie associée a
une aphasie et une tamponnade, un arrét cardio-circulatoire, une tamponnade et un état de choc.
Les patients ayant présenté une complication neurologique a distance se présentaient initiale-
ment avec respectivement une hémiplégie gauche, un arrét circulatoire et une tamponnade (la
présentation clinique initiale n’est pas retrouvée pour les 2 sujets restants). Au total, sur ces 10
sujets ayant présenté une complication neurologique, 7 avaient une présentation compliquée a la
prise en charge.

On retrouve 5 sujets soit 2 % ayant eu une complication digestive d’origine ischémique. La
présentation clinique initiale n’est pas retrouvée pour I’un d’entre eux. Pour les 4 restants, 'un
présentait une hémiplégie lors du diagnostic de dissection, un autre présentait une ischémie de
membre et digestive, un autre présentait une douleur thoracique et pour le dernier, la découverte
de la dissection a été faite de fagon fortuite pour bilan d’accident ischémique transitoire. Sur ces
5 sujets, seulement 2 ont bénéficié d’une laparotomie avec résection digestive (I’'un est décédé en
périopératoire, 1’autre est vivant). Au total, 4 patients sur 5 ayant eu une complication digestive

sont décédés.
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D’une facon plus globale, les patients ayant une présentation clinique initiale compliquée ont
plus tendance a faire des complications posopératoire (ischémiques et neurologiques) avec une
mortalité importante. Cependant, il n’y a pas de tendance pour les sujets se présentant avec une
complication ischémique a la prise en charge a faire des complications ischémiques postopéra-
toires, de méme pour les présentations initiales avec complications neurologiques. Ces données
révelent également que les complications postopératoires ne sont pas 1’exclusivité des patients
critiques a la prise en charge, et qu’un patient stable a la prise en charge peut également se
compliquer de facon gravissime.

Enfin, le taux de reprise chirurgicale est de 20 % soit 46 patients. La premiere cause de re-
prise chirurgicale est le saignement postopératoire avec 28 patients soit 61 % des reprises chirur-
gicales précoces. 7 patients sont réopérés pour désunion sternale ou médiastinite avec nécessité
d’une antibiothérapie a visée osseuse pendant 6 semaines. Lorsque 1’on distingue les reprises
chirurgicales précoces en fonction de la réalisation ou non d’un arrét circulatoire, on retrouve
plus de reprise chez les patients ayant eu un arrét circulatoire sans différence significative (27 vs
19, p=0,13). De méme pour les causes de reprises, on retrouve plus de reprises pour saignement
chez les patients ayant eu un arrét circulatoire sans différence statistiquement significative (18

vs 10, p=0,4)

Mortalité hospitaliére ou a 30 jours des patients selon leur prise en charge

L’étude de la mortalité hospitaliere et des causes de déces hospitaliers des patients présentant
une dissection de type A traitée chirurgicalement et médicalement est donnée dans le tableau 5.
Il existe une différence significative entre le taux de mortalité hospitaliere des patients béné-
ficiant ou non d’un traitement chirurgical d’une dissection de type A avec une mortalité hospi-

taliere plus importante chez les patients non opérés.
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Tableau 5 — Mortalité hospitaliere et causes de déces des patients présentant une dissection de
type A selon la prise en charge (n = 243)

Traitement Traitement Valeur
chirurgical médical dep
n=232 n=11

Mortalité hospitaliere (%) 43 (19 %) 9 (82 %) <0,0001

Cause de déces hospitalier :

Défaillance polyviscérale (%) 14 (6 %) 2 (18 %)

Cause neurologique (%) 10 (4 %) 0

Syndrome hémorragique peropératoire (%) 6 (3 %) -

Infarctus mésentérique (%) 4 (2 %) 19 %)

Choc cardiogénique (%) 3 %) 0

Sepsis (%) 3 %) 0

Rupture (%) 2 (0,9 %) 5 (45 %)

SDRA (%) 1(0,4 %) 0

Occlusion TCG (%) 0 19 %)

Résultats en effectif (pourcentage) ; comparaison des effectifs par test exact de Fischer ; AVC= accident vasculaire

cérébral, SDRA= syndrome de détresse respiratoire aigu, TCG=tronc coronaire gauche.

Patients non opérés

La mortalité hospitaliere est de plus de 80 % et la premiere cause de déces est la rupture
(5 patients sur 9 soit 56 % des causes de déces). Le délai de survenue de ces ruptures est le
plus souvent précoce (J+0 ou J+1 pour 4 de ces patients) et J+14 pour le dernier. Les autres
causes de déces hospitalier sont représentées par un infarctus mésentérique et d’un état de choc
réfractaire lié a 1’occlusion du tronc commun gauche a J+0 ou J+1, 2 défaillances multiviscérales
survenues respectivement 5 jours et 14 jours apres le début des symptdmes. On note que 4 sujets
avaient plus de 70 ans. Enfin, 2 de ces malades avaient une présentation clinique initiale non
compliquée (douleur isolée) et 2 présentaient un état de choc réfractaire a la prise en charge.

Malheureusement, la présentation clinique n’est pas consignée pour les autres malades.

Patients opérés

La mortalité hospitaliere est de 19 % (44 sujets). Parmi ces malades décédés en périopéra-
toire, 22 sujets (50 %) avaient une présentation clinique compliquée a la prise en charge, dont

14 se présentaient en arrét cardio-circulatoire (4 sujets), en état de choc (4 sujets) ou en tampon-
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nade (6 sujets), 5 présentaient des signes neurologiques transitoires et 3 des signes ischémiques
séveres (ischémie de membre et ischémie digestive). On note que 11 sujets (soit 1/4 des sujets
décédés) avaient une présentation clinique initiale non compliquée (douleur isolée et découverte
fortuite). La premiere cause de déces hospitalier des patients opérés est la défaillance polyviscé-
rale (14 malades) suivie par les causes neurologiques (10 malades). Chez les malades décédés
de défaillance polyviscérale, seulement 2 avaient une présentation clinique initiale non compli-
quée a type de douleur isolée. Les autres avaient une présentation clinique a la prise en charge
compliquée d’un état de choc, d’une tamponnade, de signes ischémiques ou neurologiques. On
releve également que tous patients ayant présenté une complication neurologique postopératoire
sont décédés en période hospitalicre (10 malades). D’autre part, seul 1 patient sur 5 ayant pré-
senté une complication ischémique digestive postopératoire n’est pas décédé pendant la période
hospitaliere. Enfin, si la rupture est la premiere cause de déces chez les patients non opérés, dans
le groupe des patients opérés elle ne représente que 5 % des déces.

La mortalité hospitaliere des patients opérés se présentant en état de choc, en tamponnade ou
en arrét cardio-circulatoire a 52 % (14/27 sujets). La mortalité hospitaliere des patients présen-
tant des signes neurologiques est de 31% (5/16 sujets), et celle des patients présentant des signes
ischémiques est de 43 % (3/7 patients). Les causes de déces sont hétérogenes chez les sujets
présentant des signes neurologiques a la prise en charge, seulement 2 sont décédés de causes
neurologique (I’un était en état de mort cérébrale au 3¢ jour postopératoire, 1’ autre a présenté un
accident vasculaire hémorragique au 10° jour postopératoire). Plus globalement, on peut estimer
que la mortalité hospitaliere des patients ayant une présentation initiale compliquée est de 43 %
. La mortalité hospitaliere des patients opérés ayant une présentation clinique non compliquée a

la prise en charge est de 9 %.
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4.2.4 Evolution 2 long terme et causes de mortalité a distance des patients présentant une

dissection de type A

Le suivi moyen des patients pris en charge pour une dissection de type A est de 53 mois £
56 [0; 219]. Quel que soit le traitement, la survie est de 63 % a 5 ans et de 48 % a 10 ans.

L’étude de I’évolution a distance porte sur les patients restant apres la mortalité hospitaliere
soit 191 patients au total pour les dissection de type A (189 patients traités chirurgicalement et

2 patients traités médicalement).

Evolution 2 long terme des patients ayant bénéficié d’un traitement médical

Les patients vivants apres la mortalité hospitaliere sont au nombre de 2 et sont vivants aux
dernieres nouvelles avec une survie de 285 et 671 jours. Ces patients étaient agés de respecti-
vement 75 et 89 ans a la prise en charge et présentaient une dissection aigué& pour le premier et

chronique pour le second.

Evolution 2 long terme des patients ayant bénéficié d’un traitement chirurgical

Interventions secondaires

Les indications d’interventions secondaires et les types d’intervention secondaires chez les
patients opérés d’une dissection de type A sont reportées dans le tableau 6.

Le taux d’intervention secondaire est de 12 % soit 29 patients. La premiere indication de
chirurgie redux a distance sur 1’aorte ascendante est le faux anévrisme anastomotique (sur 1’ana-
stomose proximale, distale ou sur la réimplantation des arteres coronaires), suivi par 1’évolution
anévrismale de la crosse ou de I’aorte descendante. On note que 2 patients ont été réopéré a 70 et
90 jours pour infection de la prothese aortique nécessitant la réfection du montage initial. Enfin,
seulement 2 patients ont été réopérés a distance pour insuffisance aortique.

Ces résultats nous montrent qu’une moitié des réinterventions est liée a la qualité de la procé-
dure initiale (faux anévrisme anastomotique, infection) et que I’ autre moitié est liée a 1’évolution

propre de la dissection (évolution anévrismale de la crosse, de I’aorte descendante ou des sinus
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Tableau 6 — Indications et types d’interventions secondaires des patients ayant été opérés d’une
dissection de type A (n = 189)

Traitement
Intervention secondaire chirurgical
n=189
Total (%) 29 (12 %)
Chirurgie redux de I’aorte ascendante pour faux anevrisme anastomotique (%) 12 (6 %)
- Remplacement aorte ascendante
- Bentall modifié
Infection (%) 21 %)
- Réfection Bentall modifié 1
- Réfection tube droit suscoronaire 1
Evolution anévrismale de la crosse et de 1’aorte thoraco-abdominale (%) 8 (4 %)
- Procédure hybride avec endoprothese 5
- Mise a plat anévrisme aorte thoraco-abdominale 3
Syndrome fissuraire, rupture (%) 2 (1 %)
- Remplacement aorte thoracique descendante
Insuffisance aortique (%) 2 (1 %)
- Remplacement valvulaire aortique
Dissection carotidienne (%) 1 (0,4 %)
- Mise a plat anevrisme carotidien
Claudication (%) 1 (0,4 %)
- Pontage aorto-bi iliaque
Insuffisance mitrale (%) 1 (0,4 %)
- Plastie mitrale

Résultats en moyenne + écart-type [valeurs extrémes] et en effectif (pourcentage).

de Valsalva). D’autre part, on reléve que sur les 29 patients réopérés a distance, 26 nécessitent
une chirurgie redux du thorax et que 12 patients soit 6 % des patients suivis apres leur premicre
chirurgie pour dissection de type A sont réopérés a distance pour évolutivité de la dissection.

Ces résultats nous permettent d’estimer chez les sujets opérés d’une dissection de type A
que la survie sans réintervention au niveau de 1’aorte est de 96 % a 1 an, de 91 % a 5 ans et de
71 % a 10 ans (Figure 11).

Mortalité a long terme

L’étude de la mortalité a long terme des patients opérés pour dissection de type A est détaillée
dans le tableau 7.

On dénombre 52 patients décédés pendant la période de suivi soit 27 % des sujets opérés
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FIGURE 11 — Courbe de survie sans réintervention avec son intervalle de confiance a 95 % par
méthode de Kaplan Meier chez les patients opérés d’une dissection de type A
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non décédés en période hospitaliere.

Lorsque I’on s’intéresse au délai de survenue du déces a distance, on voit que ce délai moyen
est de 1828 jours soit 5 ans. La médiane de survenue du déces est de 1114 jours ce qui signifie
que 50 % des déces a long terme surviennent dans les 3 ans.

Les causes de déces a long terme sont principalement de causes cardiovasculaires et concernent
35 patients soit 2/3 des patients décédés. Parmi ces sujets, on peut attribuer les déces brutaux
a domicile, la rupture, la tamponnade et les causes inconnues comme étant directement liés a
I’évolutivité de la dissection (rupture, extension) soit 10 sujets (20 % des déces a distance, 5 %
des sujets suivi pour dissection de type A opérée). Il est difficile d’établir rétrospectivement les

étiologies des défaillances polyviscérales et de les rattacher a 1’évolution de la dissection.
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Tableau 7 — Causes de mortalité a long terme des patients présentant une dissection de type A
ayant bénéficié d’un traitement chirurgical (n = 189)

Traitement
chirurgical
n =189

Nombre de patients décédés a distance 52 (27 %)
Causes de déces :
cardiovasculaires 35 (18 %)
Défaillance polyviscérale (%) 94 %)
Cause cardiologique (%) 7 (3,7 %)
AVC (%) 6 (3 %)
Déces brutal a domicile (%) 52,6 %)
Post intervention secondaire (%) 3(1,6 %)
Rupture authentifiée (%) 1 (0,5 %)
Tamponnade (%) 1 (0,5 %)
Inconnue (%) 3 (1,6 %)
Non cardiovasculaires 17 (9 %)
Cancer (%) 8 (4 %)
Sepsis (%) 6 (3 %)
Défaillance respiratoire (%) 2(1 %)
Démence (%) 1 (0,5 %)

Résultats en effectif (pourcentage)

Par ailleurs, les causes de déces non cardiovasculaires concernent 1/3 des déces a distance.

On note que 3 patients décedent dans les suites d’une réintervention sur 1’aorte ce qui porte
la mortalité d’une chirurgie rédux de dissection de type A dans notre série a 11 % (3/27).

Enfin, en associant les patients nécessitant une réintervention pour évolution de la dissection
(12 patients) avec les patients décédés du fait de 1’évolution de la dissection (10 sujets), nous
avons une estimation du potentiel évolutif des dissections de type A. A distance, 22 patients sur

189 suivis, soit 12 %, ont une évolution en lien direct avec la dissection.
4.2.5 Etude de la survie et des facteurs prédictifs de mortalité a long terme des patients
pris en charge pour une dissection de type A
Analyse univariée des facteurs influencant la survie
La recherche de facteurs pouvant influencer la survie des patients pris en charge pour une

dissection de type A a tout d’abord été réalisée en analyse univariée par le test du logrank. Nous
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avons exclu les patients n’ayant pas bénéficié d’un traitement chirurgical car ils représentent
un faible effectif et leur pronostic est particulierement influencé par I’histoire naturelle de la
dissection.

Les facteurs étudiés sont 1’4ge, le genre, les facteurs de risque cardiovasculaires, la reprise
chirurgicale précoce, I’intervention secondaire a distance (chirurgie redux), et I’arrét circulatoire.
Les facteurs significatifs, cliniquement pertinents et remplissant les conditions de validité du
modele de Cox retenus pour entrer dans le calcul d’un risque relatif sont I’dge (p = 0,0004), la
fraction d’éjection (p = 0,04), I’hypertension artérielle (p = 0,4), la reprise chirurgicale précoce
(p = 0,003), I’arrét circulatoire (p = 0,03).

Le genre n’influence pas la survie des patients opérés. Parmi les facteurs de risque car-
diovasculaire, le diabete, 1’intoxication tabagique, la dyslipidémie ou la surcharge pondérale

n’influencent pas la survie en analyse univariée.

Analyse multivariée des facteurs prédictifs de mortalité selon le modele de Cox chez les

patients opérés d’une dissection de type A

Les résultats de I’analyse multivariée des facteurs prédictifs de mortalité selon le modele de

Cox chez les patients opérés d’une dissection de type sont donnés dans le tableau 8.

Tableau 8 — Analyse multivariée des facteurs prédictifs de mortalité selon le modele de Cox

Variable Coefficient de = HR I1C 95% Valeur
régression du HR dep
Age 0,03 1,0 [1,0; 1,04] 0,004
FE -0,03 0,97 [0,94;0,99] 0,0006
HTA -0,4 0,7 [0,4;1] 0,08
Reprise chirurgicale précoce 0,5 1,7 [1,0;2,8] 0,03
Arrét circulatoire 0,7 2,0 [1,3;3,2] 0,003

En analysant ces facteurs en multivarié, I’hypertension artérielle connue préopératoire n’in-
fluence pas la survie des patients opérés d’une dissection de type A.

La fraction d’éjection élevée a la prise en charge est protectrice mais le risque relatif est
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proche de 1 (HR =0,97).

L’age est également significatif avec un risque de mortalité augmentant avec 1’age mais avec
un risque relatif voisin de 1.

En revanche, la reprise chirurgicale précoce et la réalisation d’un arrét circulatoire sont des
facteurs de mauvais pronostic sur la survie des sujets opérés d’une dissection de type A avec un
risque relatif de déces respectivement de 1,7 et de 2,0. L’impact d’une reprise chirgicale précoce
sur la mortalité s’explique intuitivement par un risque hémorragique, infectieux supplémentaire
pouvant aggraver la mortalité. L’impact de 1’arrét circulatoire sur la survie & moyen et long terme

sera exploré ci-dessous.

Description de la survie a long terme des patients ayant une dissection de type A

Tout d’abord, chez les patients ayant été traités médicalement, la survie a 1 an est de 18 %.
Nous n’avons pas plus de recul pour ces patients. Lorsque 1’on retire les patients décédés sur la
période hospitaliere, il reste 2 sujets en vie aux dernieres nouvelles avec un recul de 285 et 671
jours.

Chez les patients opérés d’une dissection de type A, pour un sujet a son arrivée dans notre
centre, on peut estimer que sa survie est de 76 % a 1 an, de 65 % a 5 ans et de 49 % a 10 ans.
Lorsque I’on retire les patients décédés en périopératoire, la survie d’un sujet ayant passé le cap
opératoire estde 94 % a 1 an, 81 % a 5 ans et de 61 % a 10 ans (Figure 12).

Nous avons détaillé la survie a long terme selon la réalisation ou non d’un arrét circulatoire.
Les courbes sont représentées dans la figure 13.

On remarque qu’il existe une différence significative en terme de survie entre les patients
ayant bénéficié ou non d’un arrét circulatoire en défaveur de I’arrét circulatoire, a la fois lor-
qu’on analyse la survie a la prise en charge des sujets mais également si on exclut les patients
décédés en périopératoire (respectivement p = 0,003 et p = 0,02). Lorsque 1’on regarde s’il existe
une différence en fonction du type de protection cérébrale, on ne retrouve pas de différence si-

gnificative (p = 0,98). La durée de I’arrét circulatoire (plus ou moins 30 minutes) n’influence pas
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la survie (p = 0,93). Enfin, si on détaille les causes de déces pour la mortalité hospitaliere ou la

mortalité a long terme, on ne retrouve pas de différence significative en fonction des causes de

déces, en particulier il n’y a pas plus de déces de causes neurologiques chez les patients ayant eu

un arrét circulatoire. Au total, nous ne mettons pas en évidence de parametre en rapport avec les

modalités de I’arrét circulatoire ou les causes de déces pouvant expliquer la différence de survie

entre les patients ayant bénéficié ou non d’un arrét circulatoire.
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FIGURE 13 — Courbes de Kaplan Meier selon la réalisation d’un arrét circulatoire des patients

opérés d’une dissection de type A
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Nous présentons les résultats des patients ayant été pris en charge pour une dissection de

type B. Nous séparons ces sujets en 2 groupes selon la fermeture ou non de la porte d’entrée

de la dissection. On distingue les patients ayant eu un traitement médical exclusif ou le traite-

ment chirurgical périphérique d’une complication liée a la dissection (complication ischémique

nécessitant un pontage périphérique), sans geste direct sur la porte d’entrée dans un bras, et les

patients ayant nécessité un traitement chirurgical et/ou endovasculaire de la porte d’entrée de la

dissection.
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4.3.1 Caractéristiques démographiques des sujets pris en charge pour dissection de type

B (n =126)

L’ensemble des caractéristiques des patients porteurs d’une dissection de type B selon leur

prise en charge sont présentées dans le tableau 9.

Tableau 9 — Caractéristiques des patients présentant une dissection de type B selon leur prise en
charge (n = 126)

Pas de fermeture Fermeture Valeur

Variables de la porte d’entrée  de la porte d’entrée de
n =88 (71 %) n =38 (29 %) P

Age (ans) 63 £ 1328 86] 62 £+ 11 [33; 81] 0,5
Hommes (%) 58 (65 %) 28 (76 %) 0,2
Femmes (%) 31 (35 %) 9 (24 %)
Fraction d’éjection (%) 584+ 8 [35;75] 57+ 8[40;701] 0,5
Bicuspidie (%) 0 13 %) 0,3
HTA (%) 55 (62 %) 21 (57 %) 0,8
Diabéte (%) 3 (3%) 2 (5 %) 0,6
Tabac (%) 21 (24 %) 15 (41 %) 0,09
Dyslipidémie (%) 19 (21 %) 6 (16 %) 0,6
Antécédent d’anévrisme aortique (%) 11 (12 %) 12 (32 %) 0,07
Aorte ascendante (%) 7 (8 %) 7 (19 %)
Aorte abdominale (%) 4 (4 %) 5 (14 %)
Antécédent de chirurgie cardiaque (%) 8 (9 %) 5 (14 %) 0,5
Remplacement valvulaire aortique (%) 1(1 %) 13 %)
Pontage aortocoronarien (%) 22 %) 0
Chirurgie de 1’aorte ascendante =+ racine (%) 4 (4 %) 4 (11 %)
Transplantation cardiaque (%) 1(1 %) 0
Présentation clinique initiale non compliquée 57 (64 %) 22 (59 %) 0,7
Douleur thoracique ou abdominale (%) 48 (54 %) 19 (51 %)
Fortuit (%) 8 (9 %) 3 (8 %)
Post partum (%) 1(1 %) 0
Présentation clinique initiale compliquée 5(7 %) 5(8 %)
Etat de choc (%) 0 2(5 %)
Signes neurologiques transitoires (%) 22 %) 13 %)
Signes ischémiques périphériques ou digestif (%) 3 (4 %) 1 (3 %)
Hématome rétropéritonéal (%) 0 13 %)

Résultats en moyenne =+ écart-type [valeurs extrémes] et en effectifs (pourcentage) ; comparaison des moyennes par

un test de Student ; comparaison des effectifs par un test exact de Fisher

On observe tout d’abord que les patients n’ayant pas nécessité la fermeture de la porte d’en-

trée de la dissection concernent la majorité des patients ayant présenté une dissection de type B
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soit 71 %.

On ne retrouve pas de différence significative entre les 2 groupes pour les caractéristiques
générale de la population. On remarque que dans les 2 groupes, 7 sujets présentaient un ané-
vrisme de 1’aorte asendante et que 4 de ces sujets ont été opérés de cet anévrisme. Les 3 autres
étaient porteurs d’un anévrisme soit connu et suivi, soit de découverte lors de la dissection mais
ne relevant pas d’une indication opératoire.

Malheureusement, la description initiale des symptomes ayant conduit au diagnostic n’est
pas retrouvée pour 26 sujets dans le groupe n’ayant pas eu de fermeture de la porte d’entrée et
pour 11 sujets dans I’autre groupe. Lorsque I’on regarde la présentation initiale pour les autres
sujets, on remarque que la présentation clinique initiale est majoritairement non compliquée
dans les 2 groupes, avec le plus souvent une douleur thoracique ou abdominale ayant conduit
au diagnostic. Les formes initiales compliquées sont au nombre de 5 dans le groupe des sujets
n’ayant pas eu de fermeture de la porte d’entrée avec 2 patients présentant des signes neurolo-
giques transitoires et 3 patients présentant des signes d’ischémie de membre ou digestif. Ces 3
derniers patients ont bénéficié d’une chirurgie périphérique (2 sujets ont eu un pontage croisé

fémoro-fémoral, le dernier a eu le pontage d’une artere digestive).

52



4.3.2 Caractéristiques opératoires des patients pris en charge pour une dissection de type

B ayant nécessité la fermeture de la porte d’entrée (n = 38)

Le détail de la prise en charge chirurgicale des patients ayant nécessité la fermeture de la

porte d’entrée d’une dissection de type B est consigné dans le tableau 10.

Tableau 10 — Caractéristiques chirurgicales des patients présentant une dissection de type B

Fermeture de la porte d’entrée

n=238
Intervention phase aigué de la dissection (%) 10 (26 %)
Délai moyen d’intervention (mois) 22 £41[0; 179]
Médiane délai d’intervention (mois) 4 mois
Indication opératoire
Anévrisme (%) 16 (42 %)
Dissection rétrograde (%) 4 (11 %)
Ischémie digestive ou périphérique (%) 3(8 %)
Douleur persistante (%) 2(5 %)
Rupture (%) 2(5 %)
Extension (%) 2(5 %)
Paraplégie (%) 13 %)
Non répertoriée (%) 8 (21%)
Type d’intervention
Tube droit aorte thoracique descendante ou abdominale (%) 21 (53 %)
Mise en place d’une endoprothese aorte thoracique (%) 10 (26 %)
Remplacement de 1’aorte ascendante (%) 4 (13 %)
Prodécure hybride (aorte ascendante + crosse aortique + endoprothese) (%) 3(8 %)

Résultats en moyenne =+ écart-type [valeurs extrémes] et en effectifs (pourcentage).

Lorsque 1’on regarde en détail les patients nécessitant une fermeture de la porte d’entrée de
la dissection de type B, on remarque que seulement 10 patients, soit 26 % des patients opérés,
ont un geste chirurgical a la phase aigué€ de la dissection, c’est a dire dans les 14 jours qui suivent
le début des symptdmes. Ce qui signifie que la majorité des patients opérés le sont a la phase
chronique de la dissection de type B. On en déduit également que la prise en charge de la porte
d’entrée de la dissection de type B a la phase aigué de la dissection concerne seulement 8 % de
I’ensemble des dissections de type B dans cette série. Ensuite, si le délai moyen d’intervention
est de 22 mois, la moitié des patients nécéssitant la fermeture de la porte d’entrée de la dissection

sont opérés dans les 4 premiers mois qui suivent le diagnostic.
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FIGURE 14 — Histogramme du délai d’intervention des patients nécessitant la fermeture de la
porte d’entrée de la dissection de type B
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La principale indication opératoire est I’évolution anévrismale (42 % des sujets opérés soit
16 patients). L’ intervention pour anévrisme a été nécessaire en moyenne au bout de 36 mois (soit
3 ans) en moyenne *+ 53 mois et la moitié des patients opérés pour évolution anévrismale de leur
aorte ont été opérés dans les 9 mois qui suivent le diagnostic. On remarque par ailleurs que seuls
4 patients présentent une dissection rétrograde étendue a 1’aorte ascendante dans notre série soit
3 % des dissections de type B prises en charge dans notre centre. Cette évolution s’est faite en
moyenne a 56 mois (soit 5 ans) + 35 mois du diagnostic initial de dissection de type B.

La chirurgie standard a ciel ouvert (remplacement de 1’aorte thoracique descendante ou ab-
dominale par un tube droit) est la principale intervention réalisée pour la fermeture de la porte
d’entrée de la dissection de type B et concerne 21 sujets. Cette chirurgie a été réalisée a la phase

aigué de la dissection (moins de 14 jours apres le début des symptdmes) pour 7 sujets ayant
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comme présentation clinique initiale une paraplégie, des signes ischémiques périphériques, une
rupture, une extension de la dissection ou une douleur persistante. Les 14 autres sujets ont été
opéré une fois la dissection passée a la chronicité essentiellement pour évolution anévrismale.
On ne dénombre pas de réintervention pour faux anévrisme anastomotique. On ne dénombre
pas d’accident ischémique médullaire post remplacement de I’aorte thoraco-abdominale a ciel
ouvert dans notre série.

L’implantation d’une endoprothese a été réalisée chez 10 patients. Cette implantation a été
nécessaire a la phase aigué de la dissection pour 2 sujets, I’un pour rupture avec hématome
rétropéritonéal et 1’autre pour extension de la dissection. Pour les 8 autres, I’implantation du
stent a été réalisé a la phase chronique de la dissection pour évolution anévrismale (7 sujets)
et pour douleur persistante (1 sujet). Un seul sujet a été réopéré pour endofuite 7 mois apres
I’implantation du premier stent. On ne dénombre pas d’événement neurologique médullaire ou
d’évenement ischémique dans les suites de I’implantation d’un stent de 1’aorte descendante dans
le cadre d’une dissection de type dans notre série.

Enfin, 3 patients ont bénéficié d’un traitement hybride de réparation de la crosse et de I’aorte
thoracique descendante par procédure de type "frozen elephant trunk". La prothese utilisée chez
ces sujets est la prothese hybride E-vita® Open (JOTEC, GAMIDA Distrib.). Un malade a été
opéré a la phase aigué (J + 6) pour extension a la crosse et a I’aorte ascendante. Les deux autres
ont été opéré a distance pour évolution anévrismale. La moyenne d’4ge de ces sujets est de 69

ans + 3.

4.3.3 Devenir précoce et cause de déces hospitalier des patients présentant une dissection

de type B (n = 126)

La mortalité hospitaliere ou a 30 jours est détaillée dans le tableau 11.
La mortalité hospitalicre est significativement moindre chez les patients n’ayant pas eu la
fermeture de la porte d’entrée de la dissection par rapport aux patients ayant bénéficié de la

fermeture de la porte d’entrée.
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Tableau 11 — Mortalité hospitaliere et causes de déces hospitalier des patients présentant une
dissection de type B selon la fermeture de la porte d’entrée

Pas de fermeture Fermeture Valeur
de la porte d’entrée  de la porte d’entrée de
n = 88 n =38 p
Mortalité hospitaliere 6 (7%) 9 (26%) 0,001
Causes de déces hospitalier :
Hémorragie peropératoire (%) 0 513 %)
Rupture authentifiée (%) 4 (5 %) 0
Mort subite (%) 0 2(5 %)
Choc septique (%) 1 (1 %) 0
Défaillance multiviscérale (%) 1(1 %) 13 %)
Non renseigné (%) 0 13 %)

Résultats en effectifs (pourcentage) ; comparaison des effectifs par un test exact de Fisher.

Dans le groupe des patients n’ayant pas eu de geste sur la porte d’entrée de la dissection, la
premiere cause de déces est la rupture, témoignant de 1’évolution naturelle de la dissection de
type B. Cette rupture est survenue en moyenne 8 jours apres le début des symptomes + 4 [4;
14]. Enfin dans ce groupe, tous les patients décédés présentaient une dissection aigué a la prise
en charge.

Dans I’autre groupe, parmi les 9 patients décédés, 8 sujets avaient bénéficié d’une chirurgie
conventionnelle (4 a la phase aigué de la dissection et 4 une fois la dissection passée a la chro-
nicité avec découverte d’une évolution anévrismale dans le cadre du suivi scannographique) et
1 de I’'implantation d’une endoprothese (opéré le jour du diagnostic). Cela permet d’estimer la
mortalité opératoire de la chirurgie de I’ aorte thoracique descendante a ciel ouvert a 8 /20 soit 38
%, et la mortalité du stenting de 1’aorte thoracique descendante a 1,/10 soit 10 %. La mortalité
est principalement liée au geste opératoire mettant en évidence le risque hémorragique majeur
de la chirurgie de 1’aorte thoracique descendante.

Enfin, on ne compte pas de déces périopératoire chez les sujets ayant été opéré de 1’aorte

ascendante pour dissection rétrograde ni chez les sujets ayant bénéficié d’une procédure hybride.
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4.3.4 Evolution a long terme des patients présentant une dissection de type B

Nous allons maintenant étudier 1’évolution a long terme et causes de mortalité a distance des

patients pris en charge pour une dissection de type B.

Réintervention a distance des patients ayant nécessité la fermeture de la porte d’entrée de

la dissection

Sur la période de suivi, seulement 3 sujets ayant eu un geste sur la porte d’entrée de la
dissection ont été réopérés a distance. Ces 3 sujets avaient été opéré a la phase chronique de
la dissection, 2 avaient bénéficié de la pose d’un stent sur I’aorte thoracique descendante pour
évolution a névrismale a respectivement 89 mois (7 ans) et 8 mois du diagnostic initial de la dis-
section, le dernier a présenté une dissection rétrograde étendue a I’aorte ascendante nécessitant
I’implantation d’un tube droit sus-coronaire 9 mois apres le diagnostic initial de dissection. Les
patients ayant bénéficié d’un stenting de 1’aorte ont été réopéré avec implantation d’un nouveau
stent I’un pour endofuite, I’autre pour fissuration anévrismale. Le patient opéré pour dissection
rétrograde a présenté une évolution anévrismale de 1’aorte thoracique descendante nécessitant
une chirurgie a ciel ouvert avec mise en place d’un tube aorto-aortique 20 mois apres sa premiere

chirurgie.

Mortalité a long terme selon la fermeture de la porte d’entrée de la dissection (n = 111)

L’étude de la mortalité a long terme et les causes de déces sont répertoriées dans le tableau
12. Cette étude porte sur les sujets pris en charge pour une dissection de type B en excluant les
patients décédés pendant la période hospitalicre.

Il n’y a pas de différence significative entre les 2 groupes en terme de mortalité sur la pé-
riode de suivi ni dans la répartition des causes de déces (i€ ou non a une cause cardiovasculaire).
Lorsque I’on détaille les causes de déces a distance, on peut rattacher les ruptures authentifiées,
les déces brutaux a domicile et les causes inconnues comme étant liés a 1I’évolutivité de la dis-

section.
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Tableau 12 — Mortalité a long terme et causes de déces des patients présentant une dissection de
type B selon la fermeture de la porte d’entrée (n = 111)

Pas de fermeture Fermeture Valeur
de la porte d’entrée  de la porte d’entrée de
n=_§2 n=29 p
Nombre de patients décédés a distance 26 (32%) 7 (26 %) 0,6
Causes de déces :
cardiovasculaires 17 (21 %) 6 (21 %) 0,4
Rupture / Déces brutal a domicile (%) 70 %) 13 %)
Cause neurologique (%) 34 %) 13 %)
Cause cardiologique (%) 0 2 (7 %)
Post réintervention a distance (%) 0 13 %)
Embolie pulmonaire (%) 1(1 %) 0
Inconnue (%) 6 (7 %) 1 (3 %)
Non cardiovasculaires 9 (11 %) 14 %)
Cancer (%) 34 %) 0
Cause respiratoire (%) 1(1 %) 0
Cause infectieuse (%) 1(1 %) 0
Ulcere gastroduodénal hémorragique (%) 1(1 %) 0
Autolyse (%) 1(1 %) 1 (4 %)
Démence (%) 1(1 %) 0
Secondaire chirurgie cardiaque autre (%) 1(1 %) 0

Dans le groupe des patients n’ayant pas eu de chirurgie pour fermeture de la porte d’entrée
de la dissection, on dénombre 26 déces sur la période de suivi soit 32 % des patients. Les causes
cardiovasculaires représentent la majorité des déces soit 62 % des déces a long terme avec une
nette prédominance pour des déces brutaux ou mort subite a domicile laissant suspecter une
évolution vers la rupture. Malheureusement, malgré les multiples démarches pour actualiser les
dernieres nouvelles, la cause de déces est inconnue pour 6 sujets. Au total, on peut attribuer 13
déces soit 50 % des déces dans ce groupe a I’évolutivité propre de la dissection.

Dans 1’autre groupe, on dénombre 7 déces sur la période de suivi, dont 86 % sont liés a
des causes cardiovasculaires (6 patients). Parmi ces 6 patients, 3 sujets avaient bénéficié d’une
chirurgie conventionnelle et 2 de I’'implantation d’une endoprothese. De plus, le patient décédé
dans les suites d’une réintervention a distance avait bénéficié d’un stenting de 1’aorte thoracique

descendante pour évolution anévrismale survenu 7 ans apres le diagnostic initial de la dissection.
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Devant I’apparition d’une endofuite 5 mois apres I’implantation du stent, il a bénéficié de I’'im-
plantation d’un second stent et est décédé en peropératoire d’une hémorragie non contrdlable.
Enfin, on ne compte pas de déces sur la période de suivi parmi les patients ayant bénéficié d’une
procédure hybride avec implantation d’une endoprothése hybride E-vita® Open.

Enfin, on peut également estimer le potentiel évolutif de la dissection en associant les pa-
tients ayant nécessité la fermeture de la porte d’entrée (38 sujets) a ceux non opérés dont le déces
est relié a la dissection (18 sujets). Au total, 44 % des patients se présentant avec une dissection
de type B évoluent en lien avec la dissection (soit vers la chirurgie, soit vers le déces). De plus,
la médiane de délai de survenue des déces est de 3 ans des les 2 groupes, supposant que 1’évolu-
tivité de la dissection est relativement précoce dans I’histoire naturelle de la dissection de type

B.

4.3.5 KEtude de la survie et des facteurs prédictifs de mortalité chez les patients présentant

une dissection de type B

Analyse univariée des facteurs influancant la survie des patients présentant une dissection

de type B

En analyse univariée, les variables qui influencent de facon délétere la survie des patients
présentant une dissection de type B sont I’age élevé, la fraction d’éjection abaissée, le dibete.
Enrevanche, le genre, les autres facteurs de risque cardiovasculaires, la présentation clinique
initiale et la la réalisation d’un geste sur la porte d’entrée de la dissection ne semblent pas

influencer la survie des patients.
Analyse multivariée des facteurs prédictifs de mortalité a long terme selon le modele de
Cox des patients présentant un dissection de type B

Les résultats de I’analyse multivariée sont représentés dans le tableau 13.
L’age influence la survie avec une diminution de la survie si I’Age augmente avec un risque

relatif de 1,05.
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Tableau 13 — Analyse multivariée des facteurs prédictifs de mortalité selon le modele de Cox de

patients présentant une dissection de type B

Variable Coefficient de HR I1C 95% Valeur
régression du HR dep
Age 0,05 1,05 [1,01;1,09] 0,01
Fraction d’éjection -0,07 0,9 [0,88; 0,98] 0,003
Diabéte 2,2 9,6 [2,4;38,6] 0,002

Une fraction d’éjection élevée est également protectrice de fagon significative, avec un risque
relatif de 0,9.
Le diabete influence fortement et de facon déletere la survie des patients présentant une

dissection de type B avec un risque relatif de déceés multiplié par 10 en cas de diabéte.

Détail de la survie des patients présentant une dissection de type B selon la méthode de

Kaplan Meier

La survie a long terme a la prise en charge puis en excluant les patients décédés dans la
période hospitaliere est représentée dans la figure 15. L’analyse de la survie a long terme ne
met pas en évidence de différence significative entre les 2 groupes. La fermeture ou non de la
porte d’entrée de la dissection ne semble pas influer sur la survie des patients, y compris en
excluant les sujets décédés en période hospitaliere. A la prise en charge, on peut estimer qu’un
sujet présentant une dissection de type B a une survie de 83 % a 1 an, 70 % a 5 ans et 53 % a 10
ans en 1’absence de chirurgie de la porte d’entrée de la dissection. En cas de chirurgie de cette

porte d’entrée, la survie est estimée respectivement a 80 %, 56 % et 45 % a 1 an, 5 ans et 10 ans.
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FIGURE 15 — Courbes de Kaplan Meier des dissections de type B selon le traitement chirurgical

de la porte d’entrée de la dissection
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Par ailleurs, on peut également estimer le risque d’intervention chirurgicale sur la porte d’en-

trée de dissection. En effet, la survie sans chirurgie de la porte d’entrée pour un sujet présentant
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une dissection de type Bestde 76 %0 a 1 an, 71 % a 5 ans et 61 % a 10 ans (Figure 16).
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FIGURE 16 — Courbe de survie sans intervention sur la porte d’entrée des patients présentant
une dissection de type B et son intervalle de confiance a 95 %

Survie sans fermeture
porte d’entrée type B (n = 126)
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|
0.2 ]
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4.4 Description de la survie des patients opérés d’une dissection de type A et des

patients présentant une dissection de type B

Tout d’abord, nous avons comparé la survie sans événement li€ a la dissection chez les pa-
tients opérés d’une dissection de type A et les patients pris en charge pour une dissection de type
B. Nous avons considéré comme éveénement li€ a la dissection toute réintervention a distance en
relation avec I’évolution de la dissection (anévrisme, rupture, extension de la dissection),toute
intervention chirurgicale de fermeture de la porte d’entrée pour les patients ayant une dissection
de type B, tout déces en lien avec la dissection (y compris la mortalité hospitaliere). Les courbes
sont représentées dans la figure 17 avec la survie a la prise en charge puis la survie apres ex-
clusion de la mortalité hospitaliere. On retrouve une différence significative entre les 2 groupes

avec une survie sans événement li€ a la dissection significativement meilleure chez les patients
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FIGURE 17 — Probabilité de survie sans évenement lié a la dissection
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opérés d’une dissection de type A par rapport aux patients présentant une dissection de type B.

De plus, si on regarde I’aspect de la courbe pour les dissections de type B, on constate une aug-

mentation brutale du nombre d’événement en lien avec la dissection (intervention chirurgicale

et déces) dans la 1™ année suivant le diagnostic. Cela s’explique par les résultats exposés plus

haut ou, pour les patients opérés, la médiane du délai d’intervention est a 4 mois, associé a la

mortalité hospitaliere et a distance des patients n’ayant pas nécessité la fermeture de la porte

d’entrée de la dissection. Cette courbe révele que le potentiel évolutif des dissections de type

B est tres important la 17 année suivant le diagnostic, et donc retardé par rapport a celui des

dissections de type A qui est de I’ordre de quelque jours.

L’étude de la survie sans déces a la prise en charge des patients et apres exclusion des patients

décédés en période hospitaliere dans les dissections de type A opérées et les dissections de type

B est représentée dans la figure 18. On ne retrouve pas de différence significative en terme de
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FIGURE 18 — Courbes de Kaplan Meier des dissections de type A opérées et des dissections de
type B selon la fermeture de la porte d’entrée
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mortalité a long terme entre la survie des patients ayant été opérés pour dissection de type A et la
survie des patients ayant présenté une dissection de type B selon la fermeture ou non de la porte
d’entrée que ce soit a la prise en charge des sujets (p = 0,6) ou en excluant les patients décédés
en période hospitaliere (p = 0,4).

Ces 2 analyses de survie révelent que méme si les dissections de type B semblent plus
évolutives par rapport aux dissections de type A, la survie sans déces semble peu influencée par

la fermeture ou non de la porte d’entrée.
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5 Discussion

Caractéristiques générales

La répartition des patients pris en charge dans notre service pour une dissection de type A
et de type B est proche de celle donnée par le registre IRAD (International Registry of Acute
Aortic Dissection) [18]. Ces caractéristiques générales semblent peu évoluer depuis 10 ans au
regard des publications des différents registres [19].

En revanche, on remarque que dans notre population, il n’y a pas de différence significative
entre les moyennes d’ages des patients présentant une dissection de type A et de type B, contrai-
rement a ce qui est suggéré par la littérature [18]. En effet, la dissection de type B semble toucher
des sujets plus agés et I'implication des facteurs de risques cardiovasculaires, en particulier une
atteinte athéromateuse est plus volontier associée aux dissections de type B. En effet, on retrouve
d’ailleurs dans notre population une plus grande proportion de sujets hypertendu dans chez les
patients porteurs d’une dissection de type B par rapport a ceux présentant une dissection de type
A. Cependant, une des limites de ces chiffres est qu’il est parfois difficile d’apprécier avec pré-
cision la prévalence de I’hypertension dans ces populations car un nombre non négligeable de
patients n’ont pas de dépistage de ce facteur de risque cardiovasculaire et sont des « hyperten-
dus méconnus ». A ce titre, BAGUET ef al estiment que dans leur population de patients pris en
charge pour dissection de type A, 50 % ont une hypertension méconnue [20]. Enfin, la pous-
sée hypertensive associée a la dissection aigué€ n’est pas un indicateur d’hypertension chronique
et I’appréciation du retentissement par 1’hypertrophie concentrique du ventricule gauche n’est
pas toujours précisée dans le contexte de 1’urgence et n’est donc pas toujours consignée dans
I’observation initiale.

De fagon surprenante dans notre série, la proportion de patients porteurs d’une bicuspidie
aortique varie de 0,8 % (type B) 22,4 % (type A) sans différence significative entre les 2 groupes.
Cette proportion observée est voisine de la proportion de valves aortiques bicuspides dans la po-

pulation générale qui est de 1,3 % [21]. Cette observation est surprenante alors que la bicuspidie
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aortique, en particulier si elle est associée a une dilatation de 1’aorte ascendante, est reconnue
comme un facteur de risque de dissection aortique. Une étude autopsique retrouve méme une
prévalence 9 % de valve aortique uni- ou bicuspide dans une population de dissections de type
A [22]. Si cette proportion dans notre série peut étre sous-estimée dans les dissections de type
B ou la valve aortique ne va pas toujours étre détaillée, cette proportion est relativement fiable
dans le recueil de données des dissections de type A ou la valve aortique est toujours explorée
en peropératoire et en échocardiographie (pré et postopératoire).

Une des limites de cette étude est qu’il n’est pas possible d’établir la proportion de patients
porteurs d’un syndrome de Marfan. Le diagnostic est parfois évoqué devant un morphotype évo-
cateur mais le diagnostic génétique n’est pas systématiquement recherché chez les sujets, en
particulier chez les sujets jeunes. Hors les progres en terme de recherche génétique ont permis
d’affirmer que malgré I’identification de la mutation et le caractere autosomique dominant de
cette transmission, il est décrit une tres grande expression phénotypique intra-et interfamiliale,
et les mutations de novo avec apparition de cas sporadiques issus de parents non atteints re-
présentent 1/4 a 1/3 des cas [23]. Il est possible d’estimer la proportion de sujets atteint d’un
syndrome de Marfan a partir des données de la littérature. En effet, il est reconnu que 50 % des
sujets de moins de 40 ans présentant une dissection aortique sont porteur d’un syndrome de Mar-
fan. Nous avons 20 patients de moins de 40 ans dans notre série, ce qui pourrait porter le nombre
de syndrome de Marfan a 10 au sein de notre population. De la méme fagon, alors qu’il est noté
dans la littérature I’importance d’un antécédent familial comme facteur de risque de dissection,
cet élément n’est pas toujours précisé dans I’interrogatoire en particulier chez les sujets jeunes.
Le dépistage, et surtout le suivi de ces sujets et de leurs parents et descendants particulierement a
risque pourraient étre développé au sein d’une équipe multidisciplinaire référente en pathologie

aortique associant chirurgien, radiologue, médecin cardiologue ou interniste, et généticien.
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Dissection de type A
Caractéristiques générales

A la phase aigué, le diagnostic reste un enjeu majeur du pronostic rapidement péjoratif de
cette pathologie. En effet, la mortalité d’une dissection de type A traitée médicalement est proche
de 20 % a 24 heures apres le début des symptdmes, 30 % a 48 heures, 40 % a 7 jours et 50 % a 1
mois [24]. On releve également que plus de 30 % des patients chez qui le diagnostic de dissection
est établi de facon retardée avaient initialement une hypothéese diagnostique trés variée allant du
syndrome coronarien aigu a I’embolie pulmonaire et méme la pathologie digestive comme la
cholecystite [25].

La douleur est le premier symptome motivant une consultation vers un centre spécialisé.
Néanmoins, si le diagnostic est rapidement évoqué par le praticien consulté en cas de douleur
brutale dans un contexte de poussée hypertensive avec asymétrie tensionnelle, une douleur thora-
cique atypique souvent accompagnée de troubles de la repolarisation chez un sujet présentant des
facteurs de risque cardiovasculaires oriente souvent vers une étiologie coronarienne et son trai-
tement anti-agrégant plaquettaire voire thrombolytique initial est souvent instauré. La confusion
avec un syndrome coronarien aigu complique le geste chirurgical a haut risque hémorragique
réalisé en urgence en particulier en cas d’hypothermie profonde.

Si la douleur est le plus souvent le premier symptome, il est important de noter qu’elle est
absente ou au second plan dans 24% des cas, rendant parfois le diagnostic plus long et difficile
a établir et pouvant engager le pronostic du malade.

Dans notre série, on retrouve 14 % des patients porteurs d’un anévrisme de 1’aorte, prin-
cipalement de 1’aorte asendante. Ce chiffre est peut-&tre sous-estimé, tous les patients n’ayant
pas toujours une exploration cardiovasculaire en particulier de 1I’aorte ascendante. Apres le pro-
cessus de dissection il est difficile d’évaluer le diametre de I’aorte ascendante native du fait de
la formation des 2 chenaux et de la dilatation anévrismale associée. Malheureusement, chez les

patients porteurs d’un anévrisme, il n’est pas précisé le diametre de 1’aorte ascendante. Cette
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information serait utile afin d’étudier le diamétre aortique, en particulier indexé a la taille des
sujets et d’étudier une éventuelle corrélation entre le diametre aortique et le risque de rupture.
Enfin, en particulier chez les sujets jeunes, on pourrait proposer ainsi un dépistage d’anévrisme

de I’aorte ascendante chez les parents au 1°" degré et les enfants.

Caractéristiques opératoires

Le remplacement isolé de 1’aorte ascendante est réalisé le plus fréquemment, suivi par I’in-
tervention de type Bentall modifié. Dans notre série, parmi les 74 patients ayant bénéficié d’un
remplacement valvulaire aortique, seulement 4 ont eu un remplacement par valve biologique.
Cela peut s’expliquer par la moyenne d’age inférieure a 65 ans des patients opérés pour dissec-
tion de type A. En revanche, nous ne relevons aucune procédure de type chirurgie conservatrice
de la valve aortique avec remodelage de la racine aortique, méme dans les cas de dissection
chronique. En effet, méme si ces techniques opératoires ont été proposées par certaines équipes
[26] pour des dissections de type A en urgence, leurs places restent limitées car elles nécessitent
plus de temps et sont associées a plus de complications. Dans les recommandations actuelles,
elles peuvent s’envisager en cas de maladie de Marfan par des équipes entrainées a ces tech-
niques [17]. Dans notre population, il est probable que ces techniques opératoires s’adressent
a un nombre tres limité de patient. D une part, les dissections chez les sujets de moins de 40
ans ne représentent que 6% de notre cohorte, laissant supposer un nombre restreint de sujets
atteint d’un syndrome de Marfan. D’autre part, le taux de réintervention secondaire pour dila-
tation de la racine aortique éventuellement associée a une insuffisance aortique est tres faible.
Il nous semble important de privilégier une technique opératoire associée a un temps opératoire
plus court et a moins de complications, en particulier dans I’urgence pour une pathologie dont
la morbi-mortalité est importante.

La technique d’enveloppement de I’aorte ascendante proposée par Robicsek en 1971 [27]
n’est pas réalisé dans cette indication dans notre série. Cette technique a minima pourrait étre

proposée chez des sujets agés présentant une dissection aigué€ d’indication chirurgicale mais

68



présentant un risque opératoire trop élevé pour une chirurgie conventionnelle. En pratique, cette
technique est réservée dans quelques cas pour le traitement d’anévrisme de 1’aorte ascendante
modérée associée a une sténose aortique. L’ attitude adoptée dans le service pour les patients
agés ou a tres haut risque opératoire est d’évaluer et de poser une indication ou contre-indication
opératoire de facon collégiale apres évaluation du malade et de réaliser un geste curateur en cas
d’indication opératoire retenue. Nous avons montré dans une publication récente que 40 % des
sujets de plus de 80 ans opérés pour dissection de type A avait un bénéfice a cette prise en charge
et pouvait rentrer a domicile avec un degré d’autonomie suffisant [28].

L’installation de la circulation extra-corporelle entre I’artére fémorale et 1’oreillette droite
est la plus fréquente (86 %) suivi par la canulation de 1’aorte ascendante (8,1 %). Méme si
la canulation de I’artere fémorale n’est pas dénuée de complications liées a la rétroperfusion
(malperfusion périphérique par exemple), elle reste le site de canulation standard pour le trai-
tement des dissections de type A. La canulation de I’artere axillaire droite est rare dans notre
série méme si elle est recommandée par certaines équipes, permettant ainsi une perfusion cé-
rébrale antérograde et limitant les complications de la malperfusion [29, 30]. Cependant, si la
canulation semble bénéfique pour les cures chirurgicales d’anévrismes de I’arche aortique, son
avantage dans le traitement de la dissection de type A en particulier aigu€ n’est pas démontré. En
effet, il est possible d’observer une malperfusion malgré ce site de canulation. De plus, 1’abord
de la sous-claviere peut étre difficile en particulier chez des sujets obeses et son calibre trop
petit pour permettre un débit suffisant pendant la circulation extra-corporelle. Enfin, le risque de
Iésion vasculaire n’est pas négligeable en particulier chez des sujets porteurs d’une maladie de
Marfan [31]. La canulation directe de I’aorte ascendante semble une alternative intéressante et
réalisable avec des résultats similaires a la canulation fémorale comme le montre Kamiya et al
[32]. En pratique, il n’y a pas, a I’heure actuelle, de site de canulation optimal dans le traite-
ment chirurgical de la dissection de type A, et le choix est laissé au choix et a I’expérience du
chirurgien.

Un arrét circulatoire est réalisé dans prés d’un cas sur deux pour la vérification de la crosse
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aortique ou en cas d’absence de porte d’entrée visible au niveau de 1’aorte ascendante. Dans
notre série, la protection cérébrale est le plus souvent réalisée par hypothermie profonde associée
a une perfusion cérébrale rétrograde. La durée d’arrét circulatoire est relativement courte (36
minutes en moyenne avec un écart-type de 17 minutes, seulement 8 patients ont bénéficié d’un
arrét circulatoire de plus de 60 minutes). Le taux de complications neurologiques léthales est
acceptable par rapport a la littérature. Enfin, on ne retrouve pas de différence significative en
terme de survie en fonction des types de protection cérébrale ni en fonction de la durée d’arrét

circulatoire pour ces patients.

Evolution a court et a long terme

Sans surprise, la mortalité hospitaliere des patients récusés ou n’ayant pas pu étre opérés est
de 82 % et la principale cause de déces est la rupture. Cela révele, en particulier pour les patients
chez qui I’intervention n’a pas pu étre réalisée, pourtant hémodynamiquement stable a leur prise
en charge, et voyant leur intervention légerement différée pour des raisons d’organisation, la
difficulté des équipes a prendre en charge au plus vite ces malades. La disponibilité immédiate
d’une salle opératoire et d’une équipe d’urgence n’est pas toujours possible et la prise en charge
médicale initiale n’est malheureusement pas suffisante.

Chez les patients opérés, les complications postopératoires sont dominées par les complica-
tions respiratoires et infectieuses allongeant la durée d’intubation et d’hospitalisation en réani-
mation. Si prés d’1/4 des patients nécessitent une dialyse ou une hémofiltration postopératoire,
on ne dénombre pas de cas de dialyse définitive dans le suivi a long terme. Le taux de reprise
chirurgicale est de 21 % principalement pour saignement. On note 2 cas de reprise précoce du
montage initial pour infection et le taux de médiastinite est relativement faible pour une chirurgie
souvent réalisée en urgence, avec des temps opératoires plus longs.

Lorsque I’on s’intéresse a la mortalité a long terme, les causes de mortalité sont majoritai-
rement d’origine cardiovasculaire . S’il est difficile d’établir avec précision la cause de déces en

cas de défaillance multiviscérale, les déces liés a la probable rupture aortique sont au nombre de
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7 soit 4 %. parmi les 6 patients décédés d’accident vasculaire cérébral, seulement 2 étaient sous
anticoagulants au long cours pour valve aortique mécanique.

Sil’age, la fraction d’éjection et la reprise chirurgicale sont des facteurs de mauvais pronostic
également évoqués dans la littérature par d’autres équipe, a notre connaissance, 1’impact de
Parrét circulatoire sur la survie a long terme des patients opérés d’une dissection de type A
n’a pas été mis en évidence. Au contraire, les études cliniques réalisées sur I’arrét circulatoire
ont montré une morbi-mortalité acceptable, rendant cette technique sire pour la chirurgie de
la crosse aortique [33]. Cependant, ces études incluent des patients d’indications opératoires
variées (chirurgie en urgence et programmée, anévrisme, dissection aortique) et leurs résultats
ne sont pas comparables du fait de la différence de population. Notre série ne comprend que
des dissections aortiques avec une population plus a risque. L’analyse de la survie dans notre
cohorte par méthode de Kaplan Meier montre une différence significative en terme de survie
pour un sujet dés sa prise en charge mais également si on exclut la mortalité opératoire. Ces
premieres analyses ne permettent pas d’incriminer le type de protection cérébrale ou la durée
de I'arrét circulatoire comme explication de cette différence de survie. Enfin, on ne retrouve
pas non plus de différence significative dans les causes de déces en fonction de la réalisation
d’un arrét circulatoire. On ne peut que constater que les patients ayant eu un arrét circulatoire
décedent plus, et de causes diverses. Ces résultats méritent une exploration plus compléte afin de
mettre en évidence des arguments pouvant expliquer cette différence. Une hypothese serait que
les caractéristiques générales des 2 groupes sont différentes, pouvant alors impacter la survie a

long terme chez ces sujets.
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Dissection de type B
Caractéristiques générales

Lorsque I’on regarde les caractéristiques générales de la population des dissections de type
B, on retrouve une moyenne d’age de I’ordre de 60 ans, sans différence de moyenne d’age entre
les patients bénéficiant d’un tratiement chirurgical de la porte d’entrée de la dissection et les
autres. Pourtant, il est souvent retrouvé dans la littérature une moyenne d’age plus faible chez
les patients pris en charge chirurgicalement pour leur dissection de type B. L’hypertension est
fréquemment retrouvée (60 % des patients en moyenne).

La présentation clinique est également le plus souvent non compliquée a la prise en charge
et comme dans les dissections de type A, la douleur est le 1°* symptdme amenant au diagnostic.
On note que 5 patients n’ayant pas eu de traiment direct de la porte d’entrée de la dissection on
eu une présentation compliquée. Ces malades ont bénéficié d’un pontage périphérique afin de
corriger I’hypoperfusion symptomatique, mais par la suite, n’ayant pas eu d’évolution aortique,

ils ont toujours bénéficié d’un traitement médical.

Caractéristiques opératoires

En s’intéressant au délai d’évolution de la dissection de type B et ses indications opéra-
toires, on remarque que la moitié des dissections de type B relevant d’une indication opératoire
a la phase aigué€ on non de la dissection évoluent dans les 4 premiers mois apres le début des
symptomes, cela correspond a 13 % des dissections de type B.

L’évolution de la dissection de type B se fait majoritairement sur un mode de dilatation
anévrismale et cette indication représente pres de la moitié des indications opératoires. Mal-
gré les proges des techniques endoluminales et 1’attitude parfois plus agressive vis-a-vis de la
porte d’entrée de la dissection de certaines équipes, I attitude dans le service est restée en faveur
d’un traitement conservateur chez les patients asymptomatique et sur la période d’inclusion, la

pose d’endoprothese concerne 10 patients sur les 38 relevant d’une indication opératoire et la
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chirurgie a ciel ouvert est la technique la plus utilisée dans cette série pour traiter la dissec-
tion de type B. Cependant cette chirurgie lourde est accompagnée d’une mortalité hospitaliere
importante dans cette indication (estimée a 40 %), avec comme principale cause de déces I’hé-
morragie peropératoire incontrlable. Cette mortalité hospitaliere est augmentée par les sujets
opérés en urgence a la phase aigué de la dissection (4 sujets). Il serait intéressant de confron-
ter cette morbi-mortalité a celle de la chirurgie de 1’aorte thoracique descendante a ciel ouvert,
programmeée, dans les anévrismes isolés sans dissection.

Cependant, si nos résultats sont encourageants avec la technique endoluminale, en parti-
culier, on ne retrouve pas de 1ésion médullaire chez ces patients, la mortalité hospitaliere est
estimée a 10 %, et 22 % des patients restants ont nécessité une réintervention avec un déces

périopératoire post intervention secondaire.

Evolution 2 long terme

Parmi les causes de déces a long terme, de la méme fagon que dans les dissections de type A,
les causes de déces sont majoritairement cardiovasculaires. Chez les patients sans prise en charge
chirurgicale de la porte d’entrée, on estime que la moité des déces sont attribuables a 1’évolution
de la dissection. Egalement dans le groupe des sujets ayant eu un traitement chirurgical de la
dissection, pres de 43 % des déces sont attribués a 1’évolution a distance de la dissection.

Une des limites de cette étude dans le suivi a long terme est la difficulté a évaluer la com-
pliance et I’efficacité du traitement antihypertenseur, facteur qui semble trés important dans le
pronostic a long terme des dissections chronique autant de type A que de type B [34, 35]. L’hy-
poperfusion rénale insidieuse peut aggraver cette hypertension, et ce parametre doit €tre un axe
majeur dans le suivi des patients en particulier dans le suivi en ville. Le retour sur les explo-
rations sur 24 heures de la tension artérielle, la ou les classes de traitement antihypertenseur
utilisées et les objectifs tensionnels ne sont pas toujours précisées. L hypertension dans le suivi
a long terme n’étant pas quantifiable pour cette étude, nous n’avons pas pu le tester comme

facteur influengant la survie des patients.
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En revanche, nous mettons en évidence le role important du diabéte dans la survie des dis-
sections de type B mais pas dans les dissections de type A. Autant le role délétere du diabete,
en particulier s’il est mal contrdlé, semble assez intuitif, autant son impact spécifique sur les
dissections de type B semble plus difficile a expliquer.

Dans cette étude, nous ne mettons pas en évidence de différence significative en terme de
survie entre les patients ayant bénéficié d’un traitement de la porte d’entrée de la dissection et
ceux ayant bénéficié d’un traitement médical seul. Nou ne retrouvons pas de différence signifi-
cative en terme de causes de mortalité et sa relation avec 1’évolution de la dissection entre les
2 groupes. Il est difficile d’évaluer I’impact du type de prise en charge du fait du faible effectif
des patients ayant bénéficié d’un stenting aortique ou d’une procédure hybride (respectivement
10 et 3 patients sur la période de suivi). C’est pourquoi nous avons rassemblé les patients ayant
bénéficié d’une prise en charge de la porte d’entrée de la dissection dans un mé&me groupe. Il est
néanmoins intéressant de voir que la fermeture de la porte d’entrée n’influence que peu le deve-
nir a long terme des sujets présentant une dissection de type B. De plus, nos chiffres de survie
sont superposables a ceux de la littérature comme ceux publiés par 1’équipe de Stanford en 2002
[36]. Ces résultats, comme les ndtres, sont rétrospectifs et ont un effet centre trés important, mais
sont également superposable avec ceux d’autres centres.

Récemment, 1’étude prospective INSTEAD [37] comparant la survie a long terme des pa-
tients avec une dissection de type B avec traitement médical optimal vs traitement médical op-
timal associé a un stenting de 1’aorte thoracique descendante, a montré un bénéfice a 2 ans et
a 5 ans en faveur du traitement endoluminal avec une diminution de la mortalité relative a la
dissection aortique et une diminution de 1’extension de la dissection. Si cette étude a le mérite
d’étre prospective et randomisée, il existe néanmoins un effet centre avec des équipes parti-
culierement entrainée aux techniques endoluminales, ce qui conditionne le pronostic de cette

technique comme le soulignent PACINTI et al [38].
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5.1 Comparaison des survies des dissections de type A et des dissections de type

B en fonction de la fermeture ou non de la porte d’entrée

Il semble effectivement que la survie sans événement rapporté a la dissection soit meilleure
pour les dissections de type A par rapport aux dissections de type B. On peut émettre I’hypothese
que le fait de fermer la porte d’entrée initiale, quasi systématique pour les dissections de type A,
peut étre a 1’origine de cette différence. Mais ce que révele ces courbes dans I’histoire naturelle
des dissections, c’est que les dissections de type B évoluent beaucoup la 1™ suivant le diagnostic,
soulignant le caractere faussement rassurant des patients non compliqué relevant d’un traitement
médical. La conséquence est dans le suivi de ces sujets qui mérite d’étre rapproché la 1" année
et pour qui le contrdle tensionnel strict doit probablement jouer un role.

Mais lorsque I’ on superpose les courbes de survie sans déces des patients pris en charge pour
dissection de type A opérés, des patients pris en charge pour dissection de type B ayant bénéficié
ou non d’une fermeture de la porte d’entrée, on ne retrouve pas de différence significative en
terme de survie tout au long du suivi. Les courbes sont relativement similaires avec une mortalité
hospitaliere importante pour ces 2 pathologies. Puis dans le temps, I’évolution en terme de survie
sans déces est comparable sans que la fermeture de la porte d’entrée semble inluencer le déces
des malades.

Ces 2 pathologies, bien que n’ayant pas le méme enjeu a la prise en charge avec une atti-
tude volontier conservatrice en I’absence de complication pour les dissections de type B et une
urgence chirurgicale pour éviter la rupture intrapéricardique et la tamponnade pour la dissection
de type A, ont une évolution a comparable. La dissection aortique est une pathologie complexe
dont le pronostic ne se limite pas a la question de la fermeture de la porte d’entrée initiale et les
facteurs influengant la survie a long terme de ces sujets sont nombreux et concernent a la fois une
équipe multidisciplinaire référente en terme de pathologie aortique en étroite relation avec les
praticiens de ville qui suivent au quotidien ces malades afin d’en assurer le meilleur suivi, garant

d’une espérance de vie des plus prolongée pour une pathologie au pronostic souvent sombre.
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6 Conclusion

Cette étude descriptive, unicentrique et rétrospective comprend bien siir les limites associées
a ce type d’analyse. Néanmoins, 1’étude de notre population a permis de mettre en évidence :

— la stratégie thérapeutique appliquée dans le service a la prise en charge des dissections
aortiques donne des résultats tout a fait acceptables en terme de morbidité, de mortalité
opératoire et a long terme par rapport aux données de la littérature ;

— la douleur thoracique est le symptome amenant le plus fréquemment au diagnostic mais
elle peut ne pas étre au 1° plan voire absente dans 30 % des cas ce qui peut amener a une
thérapeutique inadéquate ou retarder le diagnostic ;

— la mortalité hospitaliere des dissections de type A de présentation clinique initiale non
compliquée est de 9 % alors qu’en cas de présentation clinique initiale compliquée, elle
avoisine les 50 % ;

— on peut estimer que pres de 12 % de sujets suivis apres dissection de type A vont évoluer
en liaison avec leur dissection, en nécessitant une réintervention ou en décédant ;

— I’impact de I’arrét circulatoire sur la survie des patients ayant été opéré pour dissection
de type A avec une survie a long terme plus faible chez les patients ayant nécessité un
arrét circulatoire et un risque de déces multiplié par 2 chez ces sujets ;

— la médiane de délai d’intervention sur la porte d’entrée des dissections de type B est a 4
mois suggérant 1’évolution relativement précoce des dissections de type B ;

— une estimation du potentiel évolutif des dissections de type B révele que 44 % des pa-
tients présentant une dissection de type B vont évoluer en lien avec la dissection, vers la
chirurgie comme vers le déces ;

— la survie sans évenement lié a la dissection est meilleure chez les patients ayant une
dissection de type A ;

— I’évolution des dissections de type B est trés importante la 1™ année qui suit le diagnostic,

soulignant I’importance du suivi clinique (contréle tensionnel) et scannographique pour
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dépister les sujets a opérer et prévenir les déces en lien avec la dissection ;

— I’évolution a long terme de la survie sans déces des patients présentant une dissection
de type A opérée et une dissection de type B opérée ou non est superposable, laissant
supposer I’influence relativement modérée de la fermeture de la porte d’entrée sur la
survie sans déces.

D’autre part, ce premier travail sur I’ensemble de nos patients pris en charge pour dissection
aortique souleve d’autres questions, en particulier la corrélation clinico-radiologique de 1’évolu-
tion de ces dissections qui devra étre explorée dans le futur.

Enfin, certaines lacunes dans le dépistage ou le suivi des malades, en particulier des sujets
jeunes, conforte 1’idée que la prise en charge des pathologies aortiques doit étre réalisée dans
des centres référents par une équipe multidisciplinaire. Le suivi et le recueil d’information sur
ces malades pourrait étre également confrontées a celles d’autres centres afin d’améliorer les
connaissances physiopathologiques de ces maladies et pourrait ainsi optimiser la prise en charge,

I’identification et le dépistage des sujets a hauts risques de complications.
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Annexe 1



Tableau 14 — Critéres diagnostiques du syndrome de Marfan selon la classification de Gand. Pour un cas index : présence de critére majeur dans au
moins deux systemes(qui peut étre génétique) et implication (atteinte mineure) d’au moins 1 autre systeéme. Pour 1’apparenté d’un cas index qui réunit
indépendamment les criteres : présence d’un critére majeur familial/génétique, d’un critére majeur dans un autre systéme et implication (critere mineur) d’un
autre systeme.

Systémes Criteres majeurs Criteres mineurs Définition de I’atteinte
du systeme
Squelettique . .. . . .
q q — Pectus carinatum Pectus excavatum non chirurgical — Atteinte majeure si
— Pectus excavatum necessitant une chirurgie Hypermobilité articulaire au moins 4 criteres
— Ratio envergure/taille ou segment inf./sup. Palais haut et arché avec chevauchement majeurs
> 1,05 (en I’absence de scoliose) des dents — Atteinte mineure si
— Signe du pouce et du poignet Aspect facial caractéristique (dolichocé- au moins 2 criteres
— Scoliose > 20° ou spondylosisthesis phalie, hypoplasie malaire, enophtalmie, majeurs ou 1 ma-
— Extension résuite des coudes (< 170°) rétrognatie, fentes palpébrales orientées en jeur et 2 mineurs
— Déplacement médial de la malléole interne bas et en dehos
a I’origine de pieds plats
— Protrusion acétabulaire
cardiovasculaire . . , . . . . . .
— Dilatation de 1’aorte ascendante avec ou Prolapsus valvulaire mitral avec ou sans in- | — Atteinte majeure si
sans insuffisance aortique et impliquant au suffisance mitrale présence d’un cri-
moins les sinus de Valsalva Dilatation du tronc de I’artére pulmonaire, teére majeur
— Dissection de I’aorte de type A en I’absence de sténose pulmonaire valvu- | — Atteinte mineure
laire ou périphérique ou sans cause évi- si présence d’au
dente, si < 40 ans moins un critere
Calcification de I’anneau mitral si < 40 ans mineur
Dilatation ou dissection de I’aorte thora-
cique descendante ou de 1’aorte abdomi-
nale si < 50 ans
Oculaire . Lo . . . . .
— Ectopie du critallin Cornée anormalement plate (aprés mesure | — Atteinte majeure si
d’au moins deux criteres mineurs par kéra- présence du critere
tométrie) majeur
Longueur axiale du globe oculaire aug- | — Atteinte mineure
mentée (apres mesure par échographie) si présence d’au
Hypoplasie irienne ou du muscle ciliaire, moins un critere
causant un myosis diminué mineur
Pulmonaire Néant . Considéré comme at-
Pneumothorax spontané(s) . . .
. L . teinte mineure si pré-
Bulles apicales(objectivées par la radiogra- , i
. . sence d’un critére
phie thoracique)
Peau et tégu- | Néant , . . .. Considéré comme at-
Vergétures significatives, non associées . . .
ments o teinte mineure si pré-
avec changements de poids importants, des , L
, sence d’un critere
grossesses, ou d’autres causes apparentes
Hernie récurrente ou cicatricielle
Dural . B Néant Considéré comme cri-
— Ectasie durale lombosacrée (scanner ou | . .,
tere majeur si présent
IRM)
Histoire fami- Néant
. P — Présence d’un apparenté du 1° degré (pa-
liale/génétique . L. N
rent, fratrie, enfant) réunissant indépen-
damment les criteres
— Présence d’une mutation connue pour en-
tralner un syndrome de Marfan dans le
gene FBN1
— Présence d’un haplotype au locus FBN1,
transmis par descendance, connu pour étre
associé avec une syndrome de Marfan
diagnostiqué sans équivoque dans la fa-
mille




Résumé

Introduction La dissection de ’aorte est une pathologie grave au pronostic souvent sombre méme
en cas de prise en charge adaptée. Nous proposons d’observer 1’évolution a court et long terme des sujets
pris en charge dans notre centre pour dissection aortique et de comparer 1’évolution des dissections de
type A par rapport aux dissections de type B.

Matériel et méthode : entre le 1¢ janvier 1994 et le 31 décembre 2011, 370 patients (243 types A
et 127 types B) ont été inclus. On analyse rétrospectivement les caractéristiques cliniques et opératoires.
Les analyses de survies sont réalisées par méthode de Kaplan Meier et par un modele de Cox.

Résultats : pour les dissections de type A, 95 % des sujets sont pris en charge chirurgicalement La
mortalité hospitaliere varie selon la présentation clinique (9 % en cas de présentation non compliquée, 43
% en cas de présentation clinique compliquée). La survie a 1 an, 5 ans et 10 ans d’un sujet opéré pour
dissection de type A est de 76 %, 65 % et 49 %. La réalisation d’un arrét circulatoire a un effet néfaste
sur la survie avec un risque de déces multiplié par 2 ([1,3; 3,2], p = 0,003). Pour les dissections de type
B, 88 sujets (71 %) n’ont pas de fermeture de la porte d’entrée et 38 sujets (29 %) nécessite la ferme-
ture chirurgicale de la porte d’entrée par chirurgie a ciel ouvert (53 %), endoprothése aortique (26 %),
remplacement de I’aorte ascendante pour dissection rétrograde (13 %) et procédure hybride type frozen
elephant trunk (8 %).La mortalité hospitaliere differe selon la fermeture ou non de la porte d’enntrée (26
% vs T %, p=0,01). Il n’y pas de différence significative en terme de survie en fonction de la réalisation
ou non d’une fermeture de la porte d’entrée et la survie a 1 an, 5 ans et 10 ans est de 82 %, 66 %, 51 %.
Lorsqu’on compare les types A et les types B, on constate une différence significative en terme de survie
sans évenement lié a la dissection en faveur des dissection de type A (p = 0,005) mais il n’y a pas de
différence significative en terme de survie sans déces (p = 0,6).

Conclusion : la mortalité hospitaliere des dissections de type A est tres influencée par la présentation
clinique initiale et I’arrét circulatoire influence beaucoup la survie a long terme. Si la fermeture de la
porte d’entrée semble jouer un role sur 1’apparition d’événement en lien avec la dissection de type A et
de type B, il ne semble pas inluencer la mortalité toutes causes confondues.
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