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Introduction

Les anomalies liées au développement du système cardiovasculaire regroupées sous le

nom de cardiopathies congénitales (CC) sont à l'origine de la plus grande partie des

malformations survenant au cours de la vie embryonnaire avec une prévalence de plus de

1% des nouveaux nés vivants (1). La sévérité en est variable de formes mineures se

corrigeant spontanément pendant les premières semaines ou mois de vie à d'autres plus

sévères pouvant être létales dès les premiers jours.

Il a été démontré qu'une détection précoce améliore le pronostic et la survie de ces enfants

en mettant en œuvre le plus rapidement possible une prise en charge adaptée. Cette

dernière demeure cependant insuffisante à l'heure actuelle puisqu'environ un tiers des

nouveaux nés porteur d'une CC potentiellement menaçante sur le plan vital sont renvoyés à

leur domicile sans diagnostic (2). Il en résulte une mortalité non négligeable durant la

première année de vie avec 10 à 30% des décès par CC directement imputables à ces formes

non détectées (3, 4).

Parmi elles, il a été constaté une représentation disproportionnée d'un certain groupe de CC

communément appelées cardiopathies obstructives de la voie gauche. Il s'agit de

malformations morphologiquement variées à l'origine d'une grande diversité en terme de

présentation clinique et dont le spectre de gravité s'étend de la bicuspidie aortique isolée à

l'hypoplasie du ventricule gauche.

Les stratégies actuellement mises en place pour le dépistage des CC sont basées

essentiellement sur le diagnostic prénatal par échocardiographie fœtale et l'examen clinique

néonatal. L'oxymétrie pulsée avec mesure des saturations capillaires en oxygène (Sp02)

utilisée par certaines équipes avant la sortie de la maternité chez des nouveaux nés

asymptomatiques peut également être un outil intéressant, mais son intérêt reste

principalement limité aux cardiopathies cyanogènes.

Des avancées récentes dans la technologie d'oxymètre de pouls de nouvelle génération

rendent désormais possible de nouvelles mesures de surveillance non invasives dont celle de

l'index de perfusion périphérique (PI).Cette valeur numérique obtenue à partir de la courbe
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de pléthysmographie pulsée reflète les changements du flux sanguin périphérique pulsatile

au niveau de la microcirculation cutanée en temps réel.

Dans ce travail, nous verrons dans une première partie les principales cardiopathies de la

voie gauche, des modalités diagnostiques aux stratégies de prise en charge, en nous

intéressant plus particulièrement à celle la plus fréquemment rencontrée en pratique, la

coarctation de l'aorte.

Dans une seconde partie, nous analyserons les résultats des moyens de détection actuels

tout en discutant leurs avantages, leurs inconvénients et leurs limites.

Un autre chapitre sera consacré à l'index de perfusion périphérique, après avoir rappelé les

principes de base et les applications de l'oxymétrie pulsée à partir de laquelle il a été

développé.

Enfin, dans une dernière partie, nous présentons un travail réalisé dans les services de

l'Hôpital d'Enfants de Nancy étudiant les valeurs pré et post ductale de l'index de perfusion

périphérique dans une population de sujets sains et porteurs d'une coarctation de l'aorte

ainsi que la corrélation de ce nouvel indice avec d'autres paramètres hémodynamiques

cliniques ou échographiques.
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1. PRESENTATION DES CARDIOPATHIES OBSTRUCTIVES DU

CŒUR GAUCHE

1.1. Généralités

1.1.1. Classification

Elles constituent un groupe de malformations définies anatomiquement par l'existence de

deux types d'obstacle à l'origine de manifestations hémodynamiques et cliniques variables

selon le niveau, l'étendue et la sévérité de l'obstruction.

D'une part, les obstacles à l'éjection ventriculaire gauche qui siègent depuis la région sous

valvulaire aortique jusqu'à l'aorte abdominale, de manière isolée ou diffuse. Leur point

commun réside dans leûr retentissement sur la fonction ventriculaire gauche qui

conditionne en grande partie la symptomatologie et l'attitude thérapeutique. Cette

première entité est dominée en fréquence par les lésions valvulaires et sous valvulaires

aortiques ainsi que par la coarctation de l'aorte mais comprend également les obstacles

supravalvulaires et l'interruption de l'arche aortique (IAA). Ces anomalies sont à présent

parfaitement documentées par l'échodoppler et le traitement par la chirurgie ou le

cathétérisme interventionnel en permet presque toujours la guérison. Le risque opératoire

est aujourd'hui faible pour ces patients avec une évolution à court et long terme excellente,

même si la possibilité d'une récidive impose un suivi à vie (5).

D'autre part, les obstacles au remplissage du cœur gauche responsables d'une stase

veineuse pulmonaire et d'une hypertension artérielle pulmonaire postcapillaire dont les

signes radiologiques d'apparition précoce sont un outil précieux au diagnostic. On peut

schématiquement séparer ces malformations en deux sous groupes de part leur origine

embryologique différente. Certaines résultent d'un sous développement plus ou moins

sévère d'une ou plusieurs structures qui forment le cœur gauche (valve mitrale, ventricule

gauche, arche aortique) : ce sont les diverses formes d'hypoplasie du cœur gauche et de

rétrécissement mitral congénital. D'autres sont la conséquence d'un défaut fondamental

dans le développement du système veineux pulmonaire lui-même: retour veineux

pulmonaire anormal total (RVPAT), cœur triatrial, sténose des veines pulmonaires.
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Leur pronostic est extrêmement variable de la guérison presque toujours obtenue par la

chirurgie correctrice dans le cœur triatrial ou le RVPAT à une mortalité élevée dans les

sténoses mitrales congénitales et celles des veines pulmonaires. Quant à l'hypoplasie du

cœur gauche habituellement rattachée à cette catégorie, aucun traitement curatif

satisfaisant ne peut lui être proposé à l'heure actuelle d'où la nécessité d'un diagnostic

anténatal précoce.

Enfin, il existe un troisième groupe de malformations pouvant siéger à plusieurs niveaux et

constituer à la fois un obstacle à l'éjection ou au remplissage ventriculaire qui sont

composées des cardiomyopathies hypertrophiques du cœur gauche.

1.1.2. Physiopathologie générale

Durant la vie fœtale, ces obstacles exposent le ventricule gauche à une postcharge élevée ce

qui entraîne des réactions d'adaptation sous la forme d'une hypertrophie le plus souvent

concentrique des parois. Ces remaniements aboutissent à une baisse de la compliance du

ventricule gauche avec diminution du remplissage et donc du volume télédiastolique alors

que la contractilité augmente.

Ce flux sanguin anormalement réduit pendant la période embryonnaire déterminerait selon

l'hypothèse de Clark établie en 1996 (6) l'origine même du sous développement structural

de la voie gauche (ventricule, valve, aorte). D'autres études animales (7) ainsi que

l'échographie humaine prénatale (8) confortent cette idée. Les travaux d'Abraham Rudolph

(9) vont également dans le même sens en démontrant que la formation des cavités

cardiaques et des gros vaisseaux est directement liée à la fraction du débit sanguin fœtal

combiné qui les traversent. Cette réduction de débit dans le cœur gauche secondaire à un

obstacle et pouvant être aggravée par un facteur précipitant (VCS gauche) aboutit à un

cercle vicieux (figure 1) expliquant la genèse et l'autoentretien de ces cardiopathies.
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Figure 1. Physiopathologie des obstacles gauches: exemple de la sténose aortique

L'autre conséquence de l'hypertrophie myocardique est l'apparition d'une ischémie sous

endocardique secondaire à l'augmentation de pression intracavitaire lorsque les besoins en

oxygène du myocarde dépassent les apports. Ceux ci dépendent de la perfusion coronaire

qui se fait essentiellement en diastole et qui est diminuée par la tachycardie .Or dans ces

pathologies il a été démontré que la fréquence cardiaque s'élève proportionnellement

davantage pour un même niveau d'effort (10) ce qui aggrave le processus. Cette ischémie

peut également être à l'origine d'une fibroélastose endocardique qui augmente la

dysfonction ventriculaire gauche. Il en résulte le plus souvent un tableau de douleurs

thoraciques, de syncope ou de mort subite.

Or, dans certaines formes avec obstacles très serrés du nouveau né ou du nourrisson, ces

réactions d'adaptation postnatale peuvent ne pas se produire. Il apparaît très rapidement

une insuffisance ventriculaire gauche avec diminution de la contractilité, absence

d'hypertrophie réactionnelle des parois et dilatation de la cavité. Le patient présente

rapidement des signes de choc cardiogénique avec bas débit systémique et le pronostic est

très sombre en l'absence de levée rapide de l'obstacle (11).
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1.1.3. Epidémiologie

1.1.3.1. Répartition par fréquence et prévalence

Selon les séries, les COG en France représentent jusqu'à 15% de l'ensemble des CC si l'on

considère les deux sous groupes précédemment cités soit une prévalence calculée de 1 pour

1000 naissances. Ce chiffre n'est cependant qu'une estimation obtenue à partir des valeurs

de prévalence générale de certaines équipes (12,13) faisant état de 7 à 9 cas pour 1000

naissances toutes CC confondues.

L'étude américaine d'Abu-Harb et al sur la présentation des obstacles gauches dans

l'enfance (14) réalisée de 1987 à 1991 montre une fréquence relative de 12,4% de ces

pathologies sur l'ensemble des cc. Cette valeur légèrement inférieure pourrait s'expliquer

par l'existence d'un biais de sélection. En effet, seules l'hypoplasie du VG, l'interruption de

l'arche aortique, les sténoses valvulaires et la coarctation de l'aorte ont été prises en compte

dans ce recueil.

En reprenant l'ensemble des formes citées jusqu'à présent, la répartition pour chaque

cardiopathie est la suivante (figure 2) :

• sténoses aortiques

• coarctation

IAA

RVPAT

• HypoVG

• Autres

Figure 2. Répartition des différentes cardiopathies obstructives de la voie gauche par fréquence (15)
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Il n'existe que peu de données disponibles sur la prévalence individuelle de chaque COG. Les

données de Mc Bride et al (16) font état de 0,86/10000 naissances vivantes pour les

sténoses valvulaires aortiques; 2,23/10000 pour les coarctations; 1,54/10000 pour

l'hypoplasie du cœur gauche soit un taux cumulé de 4,63/10000.

1.1.3.2. Age et sex ratio

En l'absence de diagnostic prénatal, les COG sont le plus souvent dépistées tôt en raison de

leur présentation clinique directement dépendante de la fermeture du canal artériel. Ainsi,

si l'on prend en compte les quatre anomalies précédemment décrites et les plus étudiées on

constate que 68% des enfants atteints présentent des signes de défaillance cardiaque durant

les six premières semaines de vie (14). Le début du tableau clinique survient rapidement

avec 63% des nouveaux nés symptomatiques au cours de la première semaine de vie et 96%

à l'âge de trois semaines.

Le sexe est un élément semblant influencer la survenue de ce type de pathologies avec un

sex ratio variant de 1,5 à 3 garçons pour une fille selon les études (17).

1.1.3.3. Facteurs de risque

La première étude à avoir démontré une prévalence plus élevée de la population blanche

par rapport à la population noire pour les COG est celle du Baltimore Washington Infant

Study (18). On sait également que la prévalence est plus faible chez les Hispaniques (19).

Les éléments environnementaux jouent également un rôle dans l'étiologie de ces

malformations. Ainsi, plusieurs auteurs (20) ont montré une association entre l'exposition

chimique en particulier aux solvants et la coarctation de l'aorte. Cette dernière pourrait

cependant varier selon la présence ou l'absence d'une CIV associée (21). Pour cette même

anomalie, une prévalence différente selon les saisons a également été rapportée (22) et

l'apparition d'un plus grand nombre de cas aux alentours de la frontière mexicaine chez les

sujets texans suggère également l'hypothèse d'un facteur géographique (16).
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L'étude épidémiologique dirigée par Mc Bride et al de 1999 à 2001 sur les obstacles gauches

isolés apporte d'autres données intéressantes. En dehors de la confirmation d'un risque

relatif variable selon le sexe et l'origine ethnique déjà évoqué ci-dessus, il en ressort que

pour la population étudiée portant sur plus de un million d'enfants, 20,2% des sujets

porteurs d'une COG ont également une malformation extracardiaque. La plus fréquemment

rencontrée est celle du système génito-urinaire (20,2%) devant les anomalies du système

nerveux central (14,7%) et musculosquelettique (9,8%) alors que les atteintes ORL et faciales

sont les plus rares.

De plus, elle précise qu'un âge maternel avancé est également associé à une prévalence

supérieure pour l'ensemble de ces cardiopathies en dehors de la coarctation de l'aorte.

On sait également que les fœtus de mères atteintes de phénylcétonurie ont un risque accru

de développer une COG et on parle même de formes « pseudohéréditaires » dans cette

situation.

1.1.4. Génétique

1.1.4.1. Anomalies chromosomiques et syndromes

Les COG constituent un groupe hétérogène de malformations dont les bases moléculaires

sont mieux comprises depuis ces dernières années. Elles s'associent dans 6,6% des cas à une

anomalie chromosomique dont la plus fréquente est représentée par le syndrome de

Turner. Récemment, Volkl et al ont mis en évidence une fréquence de CC d'environ 30%

chez les femmes atteintes d'un syndrome de Turner dont plus de deux tiers intéressent le

cœur gauche (23). Il s'agit principalement de coarctation de l'aorte et de bicuspidie aortique

alors que 2,5% des hypoplasies du cœur gauche sont également associées à cette

pathologie. Le lien de cause à effet entre monosomie X et les obstructions gauches demeure

cependant encore inconnu à ce jour.

D'autres anomalies de nombre ou de structure ont été observées de manière récurrente

dans les COG. Citons parmi elles les trisomies ou délétions partielles du chromosome 18 et la

délétion terminale du chromosome llq du syndrome de Jacobsen (24). Certaines formes

familiales isolées d'hypoplasie du cœur gauche sont également rattachées au bras long du
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chromosome 11. D'autres syndromes plus rares comme le syndrome de Kabuki comportent

plus de 50% de cc dont 23% de coarctation selon des séries récentes (25).

Les cardiopathies conotroncales associées à la microdélétion interstitielle 22qll s'expriment

par un phénotype variable selon l'hypothèse une maladie-plusieurs mécanismes-plusieurs

gènes (26). La plus fréquente d'entre elle est l'interruption de l'arche de type B entre artère

carotide primitive et sous c1avière gauche avec une prévalence estimée à 26 % dans cette

situation. Le processus aboutissant ici à l'obstacle gauche n'est pas une altération du débit

sanguin fœtal comme décrit précédemment mais une anomalie du développement des arcs

aortiques. L'implication du gène Tbx 1 intervenant dans la morphogenèse et le remodelage

de ces derniers pourrait jouer ici un rôle déterminant (27).

Un autre syndrome microdélétionnel localisé en 7q23 réalise le syndrome de Williams. La

délétion est à l'origine de la perte de nombreux gènes contigus expliquant les différents

signes cliniques et biologiques (dysmorphie, retard intellectuel, anomalies vasculaires et du

métabolisme calcique). Le phénotype cardiovasculaire est lié à la délétion du gène de

l'élastine dont la protéine est un élément majeur de la média vasculaire (28). La CQG la plus

fréquemment observée ici est la sténose supravalvulaire aortique pouvant évoluer vers

l'atteinte coronaire. D'autres mutations ponctuelles de ce même gène ont été décrites en

association avec des formes non syndromiques de sténose supravalvulaire aortique.

Enfin, certaines CQG ont été retrouvées dans le syndrome d'Alagille qui réunit classiquement

cholestase par hypoplasie ductulaire, embryotoxon, vertèbre en aile de papillon et sténoses

pulmonaires. Il s'agit de sténoses valvulaires aortiques et de coarctations de l'aorte

abdominale. Plusieurs délétions du gène JAGGED 1 sur le chromosome 20 sont impliquées

dans la genèse de la maladie.

Tous ces différents syndromes illustrent bien la diversité phénotypique des CQG mais aussi

leur hétérogénéité génétique ainsi que la multiplicité des mécanismes embryologiques qui

en résultent.
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1.1.4.2. Formes isolées de cardiopathies obstructives gauches

Les progrès de la génétique et de l'échocardiographie ont permis dès la fin des années 1980

d'apporter de nouvelles preuves de la récurrence intrafamiliale des COG. Brenner et al (29)

en 1989 fut le premier à décrire une incidence élevée de bicuspidie aortique chez des sujets

asymptomatiques mais apparentés à un enfant porteur d'une hypoplasie du cœur gauche.

L'étude de Mc Bride publiée en 2004 (17) confirme l'existence d'un risque relatif cinq fois et

demi supérieur de développer cette malformation en cas de lien familial au premier degré.

La variabilité phénotypique intrafamiliale au sein du spectre des COG est aujourd'hui bien

décrite avec un risque de récurrence global estimé entre 5 et 12 % selon les séries. Le risque

relatif toutes COG confondues pour les apparentés est de 36,9 avec une héritabilité entre

oJi et 0,90 (17). Le modèle génétique le plus probable de transmission serait à deux locus.

Il est important d'interpréter ces chiffres en considérant qu'il existe un continuum

phénotypique très large de récidive. Ainsi, s'il a été établi que la bicuspidie aortique ou la

coarctation de l'aorte peuvent être des cardiopathies familiales isolées à transmission

dominante (30,31L les enfants des patients porteurs de ces anomalies pourront développer

une atrésie mitrale isolée ou une hypoplasie du cœur gauche.

D'autres arguments soutiennent l'hypothèse du caractère monogénique des COG isolées. La

découverte de mutations ponctuelles dans le gène NKX2.5 chez des patients non apparentés

ayant une coarctation de l'aorte et dans de rares cas d'hypoplasie du cœur gauche en est le

premier (32). Cette notion renforce à nouveau la théorie selon laquelle un même gène

puisse être à l'origine de différents degrés de COG de gravité très variable. Un autre exemple

en est la mise en évidence de plusieurs mutations dans le gène NOTCHl chez deux familles

ayant une COG, l'une porteuse d'une sténose valvulaire aortique alors que l'autre présentait

une forme d'hypoplasie du cœur gauche (33).

Au final, l'identification de plusieurs gènes mutés dans les différentes formes de COG isolées

démontre l'hétérogénéité génétique et le continuum phénotypique de ces cardiopathies

avec un type de récurrence ne pouvant être déterminé à priori dans l'ensemble du spectre

malformatif, ce qui constitue un des problèmes majeurs du conseil prénatal (figure 3).
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RéculTence dans le continuum

Figure 3. Continuum phénotypique entre la bicuspidie aortique et la forme complète d'hypoplasie du cœur
gauche passant par la coarctation de l'aorte

Nous allons à présent nous intéresser plus précisément à l'exemple de la coarctation de

l'aorte, puisqu'il s'agit de la forme de (OG la plus rencontrée en pratique mais aussi parce

qu'elle va constituer un obstacle localisé sur la voie d'éjection aortique, susceptible d'être à

l'origine d'une modification du flux pulsatile artériel, paramètre fondamental dans la mesure

de l'IPP à la base de notre étude.

1.2. Coarctation de l'aorte

1.2.1. Généralités

Elle se définit comme un obstacle anormal sur l'aorte, situé à la jonction de la crosse

aortique et de l'aorte descendante, au voisinage du ligament artériel, décrit pour la première

fois sur une pièce d'autopsie par Morgagni en 1760. Elle représente environ 7% des

cardiopathies congénitales avec une fréquence 2 à 3 fois supérieure chez les garçons que

chez les filles. Elle serait présente chez un individu sur 10000 à 12000. Elle est souvent

associée chez le nouveau né et le nourrisson à une hypoplasie plus ou moins diffuse de

l'arche aortique alors que d'autres anomalies peuvent également être présentes: (IV

réalisant le syndrome de coarctation, sténoses valvulaires et sous valvulaires aortiques,
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anomalies mitrales ou cardiopathies plus complexes. Les malformations extracardiaques

sont rares en dehors du syndrome de Turner où la coarctation existe dans 25% des cas.

Il s'agit d'une pathologie grave pouvant rapidement mettre en jeu le pronostic vital du

nouveau né par choc cardiogénique et insuffisance circulatoire aiguë. Le dépistage précoce

reste le meilleur moyen d'aboutir à un traitement rapide et adapté afin d'assurer la survie de

l'enfant et de prévenir les complications liées à l'hypertension artérielle. Malheureusement,

un grand nombre de nouveaux nés cliniquement asymptomatiques ne sont pas

diagnostiqués lors de l'examen de sortie de maternité et le restent jusqu'à présenter un

collapsus majeur avec mise en jeu immédiate du pronostic vital.

1.2.2. Morphogenèse

La morphogenèse de la coarctation n'est pas encore complètement connue. Deux

hypothèses semblent jouer un rôle dans la constitution de l'obstacle, la première survenant

dans la période anténatale et la seconde après la naissance.

La théorie hémodynamique de Rudolph explique l'hypoplasie de la région isthmique par une

réduction du débit aortique secondaire à certaines cardiopathies telles qu'une CIV, une

sténose sous aortique ou un vaisseau anormal (VCS gauche). La théorie mécanique fait

intervenir la constriction du canal artériel en période postnatale avec constitution

secondaire d'une sténose isthmique liée à la présence de tissu ductal migrant dans la paroi

aortique.

La genèse de la coarctation pourrait également être liée à des anomalies de migration des

cellules de la crête neurale (34) ou à une hérédité autosomique dominante pour certains cas

familiaux (31). Il reste cependant probable que dans la majorité des cas l'étiologie résulte

d'une prédisposition génétique et de facteurs environnementaux comme dans la plupart des

cardiopathies congénitales.
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1.2.3. Physiopathologie

En période anténatale, la coarctation n'affecte pas la circulation fœtale, le retour veineux au

ventricule gauche via le foramen ovale assurant un débit suffisant au niveau de l'aorte

ascendante alors que la majorité du débit éjecté par le ventricule droit est directement

destiné à l'abdomen et aux membres inférieurs via le canal artériel en raison de résistances

pulmonaires élevées (figure 4).

Figure 4. Circulation prénatale (A et B) et postnatale (C et D) dans la coarctation de l'aorte

La pression systémique avant et après l'obstacle est alors la même avec un flux isthmique

limité entre l'artère subclavière gauche et le canal artériel correspondant environ à 10% du

débit sanguin fœtal combiné. Il est cependant surprenant de constater qu'il existe déjà à ce

stade in utéro une réponse du système cardiovasculaire avec dilatation du ventricule droit

secondaire à l'obstacle, ce qui constitue un des signes du dépistage anténatal (35).

L'adaptation physiologique dès la période néonatale ne se limiterait pas néanmoins à un

remodelage des cavités cardiaques mais aussi à des modifications du système nerveux

autonome au niveau vasculaire comme le suggère l'étude de Jaimie W.Polson publiée en

2006 (36). Ainsi, les nouveaux nés porteurs d'une coarctation auraient une sensibilité

baroréflexe et un potentiel chronotrope diminué contrastant avec une variabilité
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tensionnelle plus élevée. Ces anomalies pourraient être à l'origine de conséquences

délétères à long terme et seraient une des causes de l'hypertension artérielle persistante à

l'âge adulte même en cas de correction chirurgicale précoce.

En période postnatale, la chute des résistances pulmonaires entraîne l'augmentation du flux

artériel pulmonaire alors que le débit par le canal artériel diminue considérablement. Ce

dernier finit par se fermer accentuant la constriction de la zone isthmique juxta ductale pour

former un gradient de pression (figure 4). L'importance du retentissement hémodynamique

qui en découle va être variable selon la sévérité de l'obstacle, sa rapidité de constitution, les

modalités de fermeture du canal artériel et l'existence de malformations associées. Si

l'obstacle est peu serré et que le canal artériel se ferme progressivement, le VG s'adapte en

s'hypertrophiant, une circulation collatérale se développe et il n'existe pas d'insuffisance

cardiaque. Il apparaît cependant habituellement une hypertension artérielle en amont au

niveau des membres supérieurs et de la région céphalique contrastant avec une hypotension

d'aval au niveau des membres inférieurs avec pour conséquence une asymétrie de

pulsatilité. Si l'obstacle est serré et que la fermeture du canal artériel est rapide, le

ventricule gauche n'a ni le temps ni les moyens de s'adapter aux nouvelles contraintes ce qui

conduit à des signes de bas débit cardiaque avec insuffisance rénale et acidose métabolique

sévères.

1.2.4. Présentation clinique

La coarctation se révèle dans un cas sur six par une insuffisance cardiaque durant la

première année de vie, le plus souvent entre J8 et HO, soit plusieurs jours après la sortie de

la maternité. Ainsi, chez les enfants diagnostiqués avant l'âge de 1 an, le mode d'entrée dans

la maladie est celui d'une défaillance cardiaque dans 70% des cas (37) secondaire à la

désadaptation du ventricule gauche et à l'augmentation brutale de la postcharge. C'est une

défaillance globale avec détresse respiratoire, tachypnée, sueurs, hépatomégalie, et pouvant

conduire rapidement au décès par insuffisance circulatoire aiguë.
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Au début du tableau, le diagnostic n'est pas toujours facile chez le nouveau né: le gradient

tensionnel de 20 mmHg entre les membres supérieurs et inférieurs peut manquer et la

palpation des pouls est difficile et trompeuse à cet âge, surtout en situation d'insuffisance

cardiaque. Cependant, les pouls radiaux restent perceptibles malgré la dysfonction

systolique contrastant avec des pouls fémoraux nettement plus faibles.

La cyanose différentielle est rare cliniquement, mais la mesure de l'oxymétrie percutanée

dans les territoires pré et poststricturaux, avant et après test d'hyperoxie, peut mettre en

évidence un shunt droit-gauche dans le canal artériel dans les formes préductales.

Le souffle systolique ou continu interscapulovertébral gauche est souvent remplacé par un

bruit de galop, et il n'existe pas si l'obstruction est complète.

Enfin dans de rares cas la présentation est celle d'une cardiomyopathie dilatée avec absence

de gradient secondaire à la chute de débit ce qui peut poser des problèmes diagnostiques

(35).

1.2.5. Diagnostic paraclinique

L'ECG montre habituellement une hypertrophie ventriculaire droite ou combinée chez le

nouveau né avec troubles de la repolarisation secondaires à l'atteinte myocardique alors

qu'il est le plus souvent normal chez l'enfant plus grand.

La radiographie thoracique révèle une cardiomégalie globale avec signes d'œdème

pulmonaires dans les formes à révélation précoce. Les signes directs d'anomalie du pédicule

vasculaire avec image en « cheminée}) ou en « double bouton aortique}) sont inconstants et

les signes indirects (encoches costales) ne se voient que rarement avant 10 ans.

L'échographie cardiaque confirme le diagnostic, élimine un syndrome d'hypoplasie du cœur

gauche et évalue les malformations associées. La voie suprasternale identifie la coarctation,

détermine sa position par rapport au canal artériel et précise le degré d'hypoplasie de l'aorte

horizontale, paramètre essentiel sur le plan chirurgical. Le doppler conventionnel et à usage

couleur démontre une accélération du flux dans l'aorte descendante corrélée au gradient

tensionnel (38) avec présence d'un flux systolodiastolique caractéristique en lame de sabre

au niveau de la zone isthmique rétrécie. Ces données peuvent cependant manquer en cas
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d'obstruction sévère (39). L'importance de l'obstacle peut être évaluée par ailleurs par le

retentissement sur la fonction ventriculaire gauche, la vélocité du shwnt gauche droite par le

foramen ovale ou la comparaison des courbes de vélocité du jet de coarctation au niveau de

l'aorte ascendante ou abdominale (40).

L'IRM apporte une contribution intéressante, mais en raison de son coût et de sa

disponibilité, elle tire surtout son intérêt des limites de l'échocardiographie chez le grand

enfant (41). Elle évalue avec précision la morphologie de l'obstacle et permet également la

quantification des débits aortiques grâce à la cartographie des vitesses par décalage de

phase.

1.2.6. Evolution spontanée

En l'absence de traitement adapté, l'évolution globale de la maladie est celle d'un décès

prématuré avec une espérance de vie moyenne de 31 ans et un taux de survie ne dépassant

pas 10% à l'âge de 60 ans. La mortalité est principalement liée aux complications

cardiovasculaires de la maladie secondaires à l'hypertension artérielle sus-stricturale. Les

causes les plus fréquemment rendues responsables de ce pronostic sont l'insuffisance

cardiaque, la rupture vasculaire sur dissection aortique, l'endocardite infectieuse, et

l'hémorragie intracrânienne.

De manière plus précoce en période néonatale, l'HTA peut devenir menaçante et être source

de convulsions lorsqu'elle dépasse 200 mmHg ce qui pose alors l'indication chirurgicale de

manière immédiate. A l'opposé, en l'absence de diagnostic et de traitement en raison d'une

évolution à bas bruit, elle pourra au bout de 10 à 15 ans devenir irréversible.

1.2.7. Diagnostic différentiel

Le diagnostic de coarctation est facile si l'on parvient à palper les pouls aux quatre membres

et que l'on met en évidence le gradient tensionnel.
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Le diagnostic le plus trompeur est celui de la pseudocoarctation ou kinking de l'aorte avec un

souffle pouvant prêter à confusion mais sans gradient ni circulation collatérale.

L'échocardiographie et l'IRM rétablissent rapidement le diagnostic en montrant l'absence de

gradient et l'aspect particulier de l'aorte longue, contournée et sinueuse. On sait cependant

que les deux anomalies peuvent coexister et que le kinking peut se compliquer de

coarctation.

1.2.8. Attitude thérapeutique

1.2.8.1. Traitement médical

Les manœuvres de réanimation avec correction des troubles métaboliques, diurétiques,

amines vasopressives et ventilation assistée sont le plus souvent nécessaires dans les formes

à révélation néonatale.

La perfusion de prostaglandines a transformé le pronostic des formes sévères

ductodépendantes en agissant sur le tissu ductal au niveau du canal artériel qu'elles

rouvrent mais aussi dans certains cas au niveau du tissu ductal migrant dans la paroi

aortique (42). Cet effet spectaculaire diminue cependant avec l'âge de l'enfant en raison de

la fermeture naturelle du canal artériel et si l'on peut encore espérer une efficacité après

HO, cette dernière diminue progressivement jusqu'à devenir quasi nulle à J21.

L'amélioration clinique ainsi obtenue permet d'amener l'enfant à la chirurgie dans de

meilleures conditions voire parfois de différer la correction dans certains cas.

1.2.8.2. Traitement chirurgical

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

réparation chirurgicale réalisée par Crafoord en 1944 (43).

Les différentes techniques opératoires développées depuis nécessitent le plus souvent un

c1ampage de l'aorte au dessus et en dessous du segment coarcté avec bas débit secondaire

au niveau des membres inférieurs le plus souvent sans conséquence en raison de la courte

durée de l'intervention. Au niveau cérébral, il a été démontré par Doppler transcrânien qu'il

existe au cours du geste des variations importantes de vélocité du flux sanguin au niveau de
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l'artère cérébrale moyenne ainsi qu'une redistribution du flux au moment du déclampage

avec pour conséquence une diminution per procédure du flux cérébral chez les enfants de

moins de 6 mois (44). La durée exacte de ce phénomène n'est pas précisée mais on sait

cependant que plus de 90% des enfants avaient récupéré un flux sanguin cérébral normal au

moment de la fermeture chirurgicale.

Actuellement, les trois approches les plus fréquentes sont (figure 5):

1) l'intervention de Crafoord avec resection de la zone coarctée et anastomose

terminoterminale pouvant être complétée par une plastie extensive de l'aorte

horizontale (Crafoord modifié)

2) l'intervention de Waldhausen ou volet sous clavier où l'artère sous c1avière gauche

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

3) l'aortoplastie par patch prothétique

Les autres techniques (interposition d'un conduit prothétique, pyloroplastie) sont très peu

rapportées dans la littérature et sont à considérer comme anecdotiques.

Figure 5. Possibilités de réparation chirurgicales dans les coarctations aortiques

2A) Intervention de Waldhausen 2B) Crafoord modifié 2e) Crafoord 2D) Pyloroplastle 2E) Aortoplastie par

patch 2F) anastomose terminoterminale par conduit prothétique 2G) Pontage entre l'artère subclavière G et

l'aorte descendante par conduit prothétique
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Ces trois techniques s'accompagnent d'une faible morbimortalité avec un risque de

recoarctation estimé à 9,9% sur 30 ans selon l'étude de Corno (45) réalisée de 1970 à 1999.

Actuellement ce risque serait encore inférieur de part une meilleure éxérèse chirurgicale du

tissu ductal. L'autre élément mis en valeur par cette étude est un risque de recoarctation

significativement abaissé en cas de correction selon la technique de Crafoord (p ~ 0,005)

mais restant identique entre les deux premières modalités présentées ci dessus avant l'âge

de 3 mois (46). Cependant, un âge précoce, un faible poids au moment de l'intervention ou

l'existence d'une hypoplasie associée de l'aorte ascendante sont des facteurs de risque

connus de récidive (47).

Encore aujourd'hui, les complications liées à la pose d'un patch (formation anévrismale)(48)

ou à l'intervention de Waldhausen (ischémie du membre supérieur gauche avec altération

de son potentiel de croissance) font de la technique de Crafoord modifiée celle qui reste

préférée par la plupart des équipes (45). Le risque principal reste celui d'une paraplégie

postopératoire secondaire à la dissection des vaisseaux collatéraux et survenant chez 0,3%

des patients.

Enfin dans les formes complexes avec hypoplasie étendue du TASe, la réparation se fait par

sternotomie médiane sous CEC avec mise en place d'une prothèse ou d'une homogreffe

tissulaire entre l'aorte ascendante et l'aorte descendante même s'il a été décrit dans

certains cas un remodelage de l'arche de manière spontanée après correction isolée de la

zone coarctée.

1.2.8.3. Traitement endovasculaire

L'angioplastie avec dilatation au ballon (figure 6) des formes natives de coarctation de

l'aorte a été décrite pour la première fois en 1982 avec un succès variable selon les séries de

88 à 100% (49). Cependant, le taux de recoarctation chez le nourrisson de moins de trois

mois varie de 50 à 71% (50). Les principaux facteurs de récidive sont la taille de l'isthme

inférieure aux deux tiers de l'aorte descendante, une sténose serrée de moins de 3,5 mm

avant et de moins de 6 mm après dilatation et une hypoplasie étendue de la crosse aortique.
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Les complications d'abord vasculaire ainsi qu'une fréquence accrue de formation

anévrismale secondaire font ainsi préférer la chirurgie ouverte avant l'âge de 1 an dans la

plupart des centres (51).

Figure 6. Coarctation avant (A) et après (B) angioplastie au ballon

Chez l'enfant plus grand, les deux techniques peuvent être utilisées selon l'expérience des

équipes alors que chez l'adolescent et l'adulte, la dilatation au ballon mais surtout

l'implantation d'un stent (figure 7) sont le plus souvent préférées.

Figure 7. A) Coarctation sèvère avec circulation collatérale BI L'implantation d'un stent couvrant 80% du

diamètre aortique abolit le gradient

Cette dernier procédé sur et efficace a l'avantage de ne pas trop dilater la zone rétrécie

réduisant ainsi le risque de déchirure de la paroi aortique et l'apparition d'une dissection ou

d'un anévrysme secondaire (35). L'efficacité est par ailleurs supérieure à l'angioplastie au
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ballon avec réduction significative du gradient et taux de recoarctation moindre. On l'utilise

également en préopératoire dans les formes complexes avec remplacement de l'arche

aortique afin de diminuer la morbidité du geste chirurgical ou comme méthode d'exclusion

des anévrysmes par stent couvert.

A noter enfin que les récidives après chirurgie sont traitées en première intention par

cathétérisme interventionnel en raison du faible risque de rupture sur tissu cicatriciel et

d'une morbidité moindre.

1.2.9. Suivi à l'adolescence et à l'âge adulte

En dépit d'un traitement adapté avec un résultat jugé ({ parfait}) dans l'enfance, il est

prudent de considérer les patients comme améliorés mais non comme complètement guéris

en raison de complications vasculaires à moyen et long terme.

La surveillance doit être poursuivie avec mesure de la pression artérielle tous les 6 mois,

échographie cardiaque de contrôle tous les 2 ans et réalisation à l'adolescence d'une IRM ou

chez l'adulte jeune avant de débuter une grossesse.

L'hypertension artérielle est la complication la plus fréquente avec 28% des enfants touchés

10 ans après réparation chirurgicale (52). Elle semble d'origine multifactorielle.

La persistance d'une sténose résiduelle modérée et tolérée inférieure à 20 mmHg en

postopératoire chez certains ou d'une hypoplasie mineure de l'aorte transverse non traitée

chez d'autres en est une des premières causes. Un mauvais remodelage postopératoire de

l'arche aortique avec mise en évidence d'une géométrie de type gothique à l'IRM lors du

suivi est une des autres explications avancées (53) avec présence d'une HTA de repos chez

40% des adolescents. D'autres auteurs suggèrent l'hypothèse d'un dérèglement du système

RAA secondaire à l'hypoperfusion initiale précoce ou de celle d'une altération des

barorécepteurs aortiques en réponse à l'HTA susstricturale (54).

A l'inverse, un traitement chirurgical retardé ne serait pas un facteur de risque

d'hypertension à court terme dans les formes mineures à modérées selon l'étude de

M.Giuffre (55).
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Dans tous les cas même en cas de tension artérielle acceptable au repos une épreuve

d'effort doit être réalisée afin de démasquer une réponse exagérée même en l'absence de

gradient résiduel ce qui surviendrait chez un tiers des patients adultes.

l'évolution vers la formation d'un anévrisme est faible en cas de traitement chirurgical en

dehors de l'utilisation d'une prothèse type Dacron. La persistance d'une HTA modérée

pourrait accentuer la dilatation de l'aorte ascendante en particulier chez les patients

porteurs d'une bicuspidie aortique ce qui nécessiterait une intervention chirurgicale ou un

cathétérisme de réparation de la paroi aortique dans 16% des cas à l'âge adulte (56). Le délai

de prise en charge initiale et le type de technique chirurgicale ne sont pas des facteurs

prédictifs. Le risque est l'évolution vers la dissection ou la rupture artérielle.

Les remaniements du lit vasculaire proximal et distal secondaires à la coarctation avec

modification de l'épaisseur de l'intima et de la média et augmentation des résistances

systémiques pourraient également être à l'origine d'une « vasculopathie généralisée)} avec

accentuation du risque cardiovasculaire par athérosclérose précoce. On ne sait pas

cependant si ce mécanisme survient dès la période fœtale, s'il résulte d'un traitement

imparfait ou s'il s'agit de l'évolution inhérente de la maladie.

2. LES MOYENS DE DETECTION ACTUELS ET LEURS LIMITES

" est depuis longtemps admis que les cardiopathies congénitales et en particulier les

obstacles de la voie gauche sont difficiles à diagnostiquer alors qu'une détection anténatale

améliore considérablement leur pronostic avec une réduction significative de la

morbimortalité (57). Ainsi, le diagnostic d'une CC n'est pas seulement important du point de

vue épidémiologique, mais il permet surtout un traitement et une surveillance précoces.

Cela est d'autant plus vrai pour les cardiopathies de la voie gauche dont la fermeture du

canal artériel peut être rapidement fatale en cas de retard diagnostique, conduisant ainsi un

nombre certain de nouveaux nés à une issue fatale malgré l'existence d'une anomalie
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curable.

Plusieurs questions se posent alors concernant les stratégies actuelles de détection de ces

malformations. Tout d'abord, un diagnostic prénatal fiable est-il possible et quelles en sont

les obstacles et les limites? Ensuite, quel est l'intérêt de l'examen clinique néonatal

systématique et est-il suffisant pour une prise en charge optimale? Quel peut être la place

des autres techniques de détection et en particulier de l'échographie cardiaque? Et enfin,

existe-t-i1 un monitoring facilement réalisable et utilisable en pratique courante dans ces

indications? Quels paramètres utiliser? Quelles sont les perspectives envisageables pour les

années à venir?

2.1. Diagnostic prénatal par échocardiographie fœtale

2.1.1. Principes

L'échocardiographie fœtale est devenue depuis le début des années 80 un merveilleux outil

dans le diagnostic prénatal des cc. Les avancées technologiques dans ce domaine ont ainsi

permis une détection plus précoce et plus fiable de ces malformations, qui représentent

encore aujourd'hui 20% de la mortalité néonatale. Selon les recommandations actuelles,

l'examen du cœur fœtal doit être réalisé à titre systématique au cours de la deuxième

échographie du deuxième trimestre de la grossesse c'est-à-dire vers 22 SA, lorsque la coupe

quatre cavités est accessible chez la majorité des fœtus. Cependant, de nombreuses CC ne

peuvent être mises en évidence par cette incidence seule (TGV, TF, VDDI, ... ), et il a

rapidement été montré que l'examen devait s'accompagner d'une coupe représentant le

croisement des gros vaisseaux afin d'améliorer de manière significative le taux de détection

des cc (58).

Un diagnostic plus précoce au premier trimestre entre 13 et 18 SA est également possible

mais il reste réservé pour l'instant aux populations à risque (antécédent familial de CC,

arythmie fœtale, anomalies extracardiaques, pathologie maternelle ou exposition

médicamenteuse entraînant un risque accru de cc pour le fœtus). Parmi les autres facteurs

prédisposant à un risque particulier, l'existence d'une nuque épaisse à la fin du premier

trimestre est utilisé comme marqueur de CC sévère depuis 1999 et plus précisément pour
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les lésions obstructives du cœur gauche ce qui justifie selon le même principe un examen

plus rapide. Ce dernier a ainsi l'intérêt de proposer aux familles une interruption médicale

de grossesse dans ces situations où le pronostic postnatal est souvent sombre, une grande

partie des anomalies détectables au premier trimestre étant fréquemment associées à une

mortalité néonatale plus élevée (59). Cependant un diagnostic prénatal fondé uniquement

sur la présence de facteurs de risque n'est pas très efficace, et c'est essentiellement par de

meilleures stratégies de détection des grossesses à bas risque que l'on peut espérer assister

à une augmentation significative du nombre de cas diagnostiqués, puisque 75% d'entre eux

s'effectuent aujourd'hui dans cette population (60).

2.1.2. Intérêts

Rapidement après sa mise en place, l'impact de cette nouvelle technique a

considérablement modifié la prise en charge de l'enfant à naître mais aussi l'information

apportée aux parents concernant les possibilités d'évolution in utero, le pronostic postnatal

et les éventuelles interventions nécessaires. Il en résulte une conduite à tenir spécifique

pour chaque type de cardiopathie concernant le lieu, le moment et le mode d'accouchement

le plus adapté à chaque situation avec pour conséquence une amélioration considérable des

conditions de vie néonatales des enfants malades. De nombreux auteurs ont ainsi démontré

que le diagnostic prénatal des CC avait un réel impact positif sur les conditions

préopératoires des nouveaux nés porteurs de malformations cardiaques sévères en étant

associé à une baisse de la morbidité préopératoire avec mise en évidence d'une meilleure

perfusion systémique et d'un taux d'acidose métabolique moindre (59). Cela a

particulièrement été mis en évidence par l'équipe de Bonnet et al dans la transposition des

gros vaisseaux avec diminution significative de la mortalité postopératoire (61).

En nous intéressant à présent plus précisément aux cardiopathies mentionnées dans ce

travail, il a par ailleurs été rapporté une réduction de la morbidité postnatale et du délai de

prise en charge chirurgical chez les patients porteurs d'une lésion obstructive critique de la

voie gauche diagnostiquée avant la naissance comparativement à ceux diagnostiqués après

(59). Dans cette étude, les enfants diagnostiqués en anténatal avaient également un meilleur

état hémodynamique avec diminution du risque de défaillance multiviscéral. Bien qu'il n'y
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ait pas de différence significative en termes de mortalité chirurgicale entre les deux groupes,

il a été suggéré que l'amélioration des conditions préopératoires pouvait être un facteur de

meilleur développement neurologique ultérieur, comme cela a été démontré également

dans l'hypoplasie du cœur gauche (62).

Pour le diagnostic spécifique des formes sévères de coarctation de l'aorte, certains vont

encore plus loin en affirmant qu'un diagnostic prénatal améliore directement la survie (57)

par le biais d'un accès plus facile à une réparation biventriculaire. En fait, l'importance

capital du diagnostic prénatal pour ces lésions étagées de la voie gauche reste celle d'offrir

au nouveau né la possibilité d'une naissance immédiate dans une maternité de niveau III où

une perfusion de prostaglandine E pourra être rapidement mise en place afin d'assurer la

perméabilité du canal artériel afin de mieux préparer l'intervention chirurgicale. On

comprend alors mieux pourquoi encore 65% des fœtus diagnostiqués en anténatal avec ce

type de malformation justifie d'un transfert maternofoetal avant la naissance.

L'intérêt premier du diagnostic prénatal par échocardiographie fœtale est donc celui d'une

amélioration du devenir postnatal chez les fœtus porteurs de CC sévères. Son utilisation ne

reste cependant pas limitée à cette seule indication puisqu'il permet également le diagnostic

des arythmies fœtales avec mise en place d'un traitement médical adapté pendant la

grossesse ainsi qu'une meilleure compréhension du développement et de l'évolution de

certaines CC in utero. De plus, en dehors d'apporter le plus souvent des éléments rassurants

pour les familles à risque, il assure depuis peu dans certains centres l'identification des

patients susceptibles d'être candidats à une chirurgie cardiaque fœtale tout en étant capable

de guider la procédure.

2.1.3. Limites

Les limites de l'échocardiographie fœtale sont nombreuses. Tout d'abord il s'agit d'un

examen opérateur dépendant et dont le résultat est fonction de l'expérience de celui qui le

réalise. Après comparaison des données anténatales et postnatales, il ressort que la

sensibilité de détection pour l'ensemble des CC complexes en prénatal varie de 59% si

l'examen est réalisé par un échographe obstétricien à 95% si ce dernier est effectué par un
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spécialiste en échocardiographie fœtale (63). Ces données mettent en valeur le rôle

complémentaire des différentes équipes dans l'identification et le diagnostic de ces

pathologies.

Le deuxième problème posé par le diagnostic prénatal résulte du fait que le taux de

détection varie considérablement entre les différents types de malformations, avec des

lésions concernant la taille des ventricules ou des valves auriculoventriculaires (HLH5,

AV5D,5V) faciles à diagnostiquer alors que les anomalies isolées des gros vaisseaux (TGV,

coarctation) sont souvent moins reconnues comme illustré figure 8.

Fetal N-1132

.lnfantN-4167

LEGENDE
Hlh: hypoplasic left heart
aved: atrioventricular seplal defect
uvh: univentricular heart
C1s/coa/iaa: stenosis, coarctation,

interrupted aortic arch
Fallot: tetralogy of Fallot
ved: ventricular defect
pa.lvs: pulmonary atresia intact
ventricular septum
complex Iga: complex transposition
tr: tricuspid regurgitation
tga: transposition of greal arteries
other: autres

Figure 8. Diagnostic pré et postnatal des différentes cardiopathies congénitales en pourcentage selon les

données de l'Association Anglaise de Cardiologie Pédiatrique

Ainsi, si les données chiffrées recueillies auprès de l'équipe de cardiologie pédiatrique du Pr

51DI de l'hôpital Necker font état d'un taux de détection prénatal de 89% pour l'hypoplasie

du cœur gauche, de 72% pour la TGV et de 70% pour la tétralogie de Fallot, ce dernier n'est

que de 42% pour la coarctation de l'aorte. Nous verrons dans la partie suivante les raisons

expliquant les mauvais résultats attribués à cette cardiopathie. En ce qui concerne le taux de

détection global toutes CC confondues qui reste variable selon les différents pays

européens, il s'étend en France de 39 à 57% selon les centres (64).

Une autre donnée importante à connaître reste celle de l'évolutivité de certaines

cardiopathies dans le temps (malformation d'Ebstein, tumeurs cardiaques, dysplasie

valvulaire, cardiomyopathies, mais surtout asymétries droite/gauche dans les obstacles
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gauches) qui impose une répétition des examens dans le temps et en particulier au troisième

trimestre. l'échocardiographie fœtale reste ainsi dans bon nombre de cas incapable

d'affirmer un diagnostic de manière définitive ce qui pose la question de sa reproductibilité

dans le temps mais aussi de l'information à donner aux parents qui reste le plus souvent

incertaine et souvent à l'origine d'une anxiété profonde. II faut néanmoins ne pas oublier

que même si le diagnostic prénatal par échocardiographie fœtale est un outil efficace dans

des mains expérimentées, son utilisation restera toujours limitée pour certains patients chez

lesquels une exploration adéquate ne pourra être obtenue, le plus souvent pour des raisons

biométriques ou concernant la position du fœtus.

Enfin, même si son intérêt en anténatal n'est plus à démontrer, il s'agit d'un examen

nécessaire mais non suffisant à une prise en charge optimale de l'ensemble des CC, une

grande partie des malades n'étant diagnostiquée qu'après la naissance par d'autres

méthodes diagnostiques (examen clinique, oxymétrie pulsée) comme cela est représenté sur

la figure 9.
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Figure 9. Lieu et modalités diagnostiques des cardiopathies congénitales chez 658 enfants nés de 200S à 2006
selon Meberg et al (151)
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2.1.4. Applications aux obstacles gauches

2.1.4.1. Hémodynamique fœtale en période anténatale

Qu'elle soit d'origine primitive ou secondaire à un obstacle, la dysfonction myocardique du

ventricule gauche en période fœtale a des répercussions circulatoires à la fois rétrogrades et

antérogrades. En plus des caractéristiques des parois cardiaques et vasculaires, de la

viscosité sanguine et de la pression artérielle, la post charge du VG fœtal est essentiellement

influencée par l'impédance du réseau vasculaire des membres supérieurs et par la résistance

au niveau de l'isthme aortique.

Nous aborderons ici les différents critères d'évaluation des obstacles gauches par

échographie fœtale en nous intéressant plus précisément au cas particulier de la coarctation

de l'aorte, qui constitue probablement l'une des CC dont l'évolution est la plus difficile à

prédire au vu des données anténatales.

2.1.4.2. Coarctation de l'aorte

Sur le plan hémodynamique, la coarctation de l'aorte entraîne directement une réduction du

flux à travers l'isthme en faveur des réseaux vasculaires de la région supérieure du corps.

Cette nouvelle répartition du débit VG augmente le volume sanguin drainé par la veine cave

supérieure vers le VD, l'artère pulmonaire et le canal artériel. Une prépondérance anormale

des cavités droites demeure ainsi le signe d'appel classique d'une coarctation de l'aorte

fœtale. Cette dernière pourrait ainsi être consécutive à l'obstacle lui-même au cours de la

grossesse mais aussi à un défaut de développement constitutionnel des cavités gauches au

cours de l'embryogenèse, ce qui pourrait expliquer la multitude des formes observées en

postnatal.

Cette asymétrie peut être par ailleurs aggravée par la présence de lésions associées assez

fréquentes: bicuspidie aortique, valve mitrale en parachute, sténose sous aortique ...

Dans ces cas, la pression télédiastolique du VG ou de l'oreillette gauche s'élève encore plus

rapidement avec réduction secondaire du shunt droite-gauche par le fora men ovale. Une
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hypoplasie du VG et de l'arche aortique de sévérité variable peut alors s'observer, de façon

primaire ou plus fréquemment secondairement à ces anomalies associées.

Les premiers signes échographiques à avoir été observés dans les obstacles gauches et en

particulier dans les cas de coarctation de l'aorte ont été décrits pour la première fois en

1988 par l'équipe de Lindsey DAlian (65) et sont les suivants (figure 10) :

Al augmentation relative du rapport VD!VG dont les mesures en taille s'effectuent au

niveau des valves auriculoventriculaires en diastole en incidence 4 cavités avec une norme

de ce ratio pour un cœur normal à 1,1

B) augmentation relative du rapport AP!AO avec mesures réalisées en systole à l'origine de

chaque vaisseau avec une norme estimée à 1,2

Figure 10. Asymétrie entre le ventricule droit (RV) et le ventricule gauche (LV) ainsi qu'entre l'aorte (Ao) et

l'artère pulmonaire (PA) dans une coarctation de l'aorte lors de l'échographie anténatale. Duct: canal

artériel. sve: veine cave supérieure

CI aspect morphologique de l'arche et de l'isthme aortique en rapport avec les vaisseaux

adjacents (canal artériel, artères pulmonaires)

Dl augmentation du flux tricuspide

El diminution du flux dans "aorte ascendante

Ces paramètres ont alors démontré qu'il était possible de faire le diagnostic de cette

malformation dès 18 SA et que leur association était le meilleur moyen d'aboutir à un

diagnostic fiable en anténatal. Cependant, on constata vite que certains de ces critères et en
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particulier l'asymétrie de taille entre les structures droites et gauches existait également

chez des fœtus pour lesquels aucune anomalie n'était présente à la naissance ou encore

qu'à l'inverse, un examen normal en début de grossesse n'éliminait pas une coarctation en

postnatal (66). D'autres indices ont alors été proposés avec une sensibilité meilleure dans les

formes sévères: flux inversé gauche-droite par le foramen ovale ou bidirectionnel, et flux

rétrograde dans l'arche aortique à partir du canal artériel (67).

D'autre part si l'on s'intéresse au gradient mesuré par Doppler au niveau d'un

rétrécissement localisé et plus particulièrement au niveau du flux isthmique dans les

coarctations de l'aorte, ce dernier se révèle décevant parce que polymorphe. En effet, la

composante diastolique au niveau de la sténose peut être tantôt diminuée, biphasique ou

parfois rétrograde. L'accentuation de la composante diastolique classiquement décrite en

période postnatale est rarement observée in utéro, probablement à cause de la présence du

canal artériel qui, en perfusant l'aorte descendante, y maintient une pression normale et

élimine tout gradient significatif.

La diversité des répercussions hémodynamiques de la coarctation de l'aorte fœtale est donc

un frein à son dépistage prénatal, tout comme sa composante anatomique elle-même qui ne

peut également le plus souvent pas être mise en évidence avant la naissance (65).

Quelque soit la nature de l'obstacle, un des paramètres cruciaux d'évaluation reste celui de

l'évolutivité de ces anomalies dans le temps comme nous allons le voir à présent.

2.1.4.3. Evolutivité des mesures au cours de la grossesse

L'histoire naturelle anténatale des lésions obstructives de la voie gauche à partir de la

deuxième moitié de la grossesse est caractérisée le plus souvent par une réduction de la

croissance des structures gauches, particulièrement dans les formes sévères où l'anomalie

a été détectée dès le premier trimestre, résultant d'un développement ou d'une

progression de la sévérité de l'hypoplasie gauche. A titre d'exemples, la baisse de la

fraction d'éjection du VG coïncidant avec la chute de sa croissance entre le deuxième et le

troisième trimestre dans les sténoses aortiques ou la baisse du débit systémique dans
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l'aorte ascendante à partir de 20 SA dans les coarctations de l'aorte sont illustrées figure 11

et 12.
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Figure 11. Sténose aortique. Vues séquentielles du cœur

fœtal à 24 et 33 SA. (A) A 24 SA les deux ventricules

forment la pointe et sont de taille égale. (B) A 33 SA le

ventricule droit est beaucoup plus grand que le ventricule

gauche et forme la pointe.

Figure 12. Coarctation de l'aorte. Relation entre

le flux aortique ascendant et l'âge gestationnel.

La surface pleine donne les valeurs normales

en fonction du terme.

Cependant, lorsqu'un obstacle sévère s'est développé tardivement, la croissance du

ventricule gauche est le plus souvent normale ou légèrement réduite (67). Les observations

de suivi de l'évolution en taille du cœur gauche en fonction du terme seraient donc

également des marqueurs sensibles permettant de déterminer ses dimensions en période

postnatale. Il a ainsi été observé que la mesure du volume ventriculaire gauche postnatal en

fin de diastole était corrélée au taux de croissance des structures gauches au cours de la

grossesse.

Par ailleurs, une absence de développement du cœur gauche dès la première échographie

de suivi suggère l'hypothèse d'une anomalie précoce dans le processus de gestation, ce qui

signifie pour certaines équipes une intervention fœtale difficile et risquée à ce terme, mais

pouvant être justifiée par le pronostic catastrophique de ces formes de diagnostic avancé

(68). A l'opposé, il est important de souligner que les mesures de la valve tricuspide, du

ventricule droit et de l'artère pulmonaire demeurent quant à elles normales au premier

trimestre avec une croissance similaire et ce quelque soit la sévérité de l'obstacle.

En résumé, l'évolutivité des obstacles gauches in utero justifie qu'une surveillance

rapprochée soit organisée pendant la grossesse. Cela est particulièrement vrai pour

certaines asymétries ventriculaires qui s'aggravent au troisième trimestre pour devenir
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parfois très inquiétantes, mais il faut souvent compter sur la croissance du ventricule gauche

après la naissance. A l'inverse, le pronostic peut devenir péjoratif dans certains cas où la

valve mitrale et la valve aortique sont hypoplasiques, assimilant alors la cardiopathie à un

véritable syndrome d'hypoplasie du cœur gauche. Ces modifications du pronostic justifient

une information précise, loyale et adaptée à la famille tout au long du suivi de grossesse.

2.1.4.4. Bénéfices et revers du diagnostic prénatal

Pour les futurs nouveaux nés diagnostiqués correctement avant la naissance (vrais positifs),

il a été établi depuis 1998 l'intérêt d'un diagnostic prénatal et ce pour l'ensemble des lésions

obstructives critiques du cœur gauche en terme de morbidité néonatale mais aussi de

développement ultérieur (59). A partir de 2002, il a également été démontré que le

diagnostic prénatal des coarctations de l'aorte par échographie foetale est associé à de

meilleures conditions préopératoires en assurant dans 100% des cas une perméabilité du

canal artériel avant le geste alors que cette dernière n'est que de 28% chez les nouveaux nés

non diagnostiqués. On a ainsi pu diminuer de 40% la fréquence des enfants se présentant en

collapsus sévère au moment du diagnostic par le biais de cette technique (57).

Il n'est pas cèpendant exact de prétendre que le diagnostic anténatal détectera tous les cas

de coarctations néonatales ductodépendantes et en particulier celles qui ne sont pas

associées à une asymétrie ventriculaire ou des gros vaisseaux. Le taux de faux négatifs reste

faible néanmoins dans cette situation avec des formes le plus souvent modérées alors

qu'une réelle asymétrie tardive au troisième trimestre peut être physiologique mais aussi

associée à un diagnostic positif. Pour en finir avec les faux négatifs, rappelons qu'ils existent

pour les autres anomalies de la voie gauche associées (valve aortique et mitrale) difficiles à

décrire en anténatal et qui peuvent changer l'information pronostic délivrée à la naissance.

Par ailleurs, certains fœtus suspects de coarctation de l'aorte en prénatal auront finalement

une interruption de l'arche en postnatal. Cela est lié aux problèmes techniques d'accès à

l'arche aortique pendant la vie fœtale ainsi qu'au flux antérograde du canal artériel rendant

la différenciation complexe.
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Malheureusement, il n'existe à ce jour aucun paramètre quantitatif permettant clairement

de différencier, pour les fœtus porteurs d'une asymétrie gauche, ceux qui développeront

définitivement une coarctation et ceux qui seront considérés comme normal même si

l'hypoplasie de l'isthme ou de l'aorte transverse semble le signe anténatal le plus constant

de diagnostic postnatal de coarctation (69, 70). Ainsi, en reprenant l'étude de Head réalisée

en 2002 sur le suivi des fœtus suspects de coarctation, on s'aperçoit que seul un tiers des

enfants nés vivants était porteur de cette anomalie ce qui représente un taux de faux positifs

de 66%, chiffre que nous pouvons considérer comme considérable et qui atteindrait même

71% en cas de diagnostic tardif après 24 SA (66). Cette dernière donnée reflète largement les

politiques actuelles de recommander un suivi régulier échographique postnatal de toutes les

asymétries détectées pendant la grossesse, même si elles sont modérées, acceptant l'idée

qu'un grand nombre d'enfants sera dépourvu de l'anomalie alors que d'autres pourront la

développer jusqu'à 6 à 12 semaines après la fermeture du canal artériel. Ce suivi est ensuite

recommandé jusqu'à la fin de la première année, nécessitant un discours et des explications

précises aux parents de l'enfant.

En définitive, la sensibilité et la spécificité du diagnostic prénatal des obstacles gauches sont

encore insuffisantes actuellement. En effet, même s'il existe des données échographiques

qualitatives et quantitatives pathologiques apparaissant en moyenne entre 21 et 22 SA pour

ce type de malformations, aucune d'entre elles prise isolément ou en association n'est

capable de distinguer les cas réels des faux positifs. Cela est particulièrement vrai en fin de

grossesse mais aussi lié au caractère évolutif de ces cardiopathies, ce qui ne facilite pas leur

diagnostic prénatal, qui ne peut ainsi être considéré à lui seul comme un moyen suffisant de

détection.

2.2. Diagnostic postnatal

Le diagnostic postnatal durant les premiers jours de vie repose initialement sur l'examen

clinique néonatal qui permet de poser le diagnostic de CC dans environ 50% des cas avant le

retour au domicile, toutes formes confondues (71). Il s'agit à première vue d'un résultat
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plutôt décevant, d'autant que la corrélation entre les éléments observés à l'examen clinique

et la sévérité de la lésion cardiaque est pauvre (72).

Quels sont les facteurs permettant d'expliquer ces données? Quelle peut être la place et la

fiabilité des autres méthodes diagnostiques que sont la radiographie, l'ECG, les marqueurs

biologiques, l'oxymétrie pulsée et l'échographie cardiaque dans cette indication? Quelle

peut être l'efficacité ainsi que les limites inhérentes à chaque technique? Qu'en est-il plus

spécifiquement pour les obstacles localisés de la voie gauche?

2.2.1. Examen clinique néonatal

2.2.1.1. Examen clinique général

Dans la plupart des pays, l'examen clinique du nouveau né à la maternité est pratiqué en

général le premier ou le deuxième jour de vie et s'effectue dans la mesure du possible dans

des conditions favorables (absence de stress pour l'enfant et l'examinateur, de bruit

dérangeant) afin d'optimiser les possibilités diagnostiques. Il doit idéalement être réalisé par

un pédiatre sénior ou par un junior à condition que ce dernier puisse obtenir un second avis

diagnostique d'un collègue plus expérimenté.

L'examen clinique général peut déjà attirer l'attention sur une éventuelle CC associée,

comme c'est le cas en présence d'un syndrome dysmorphique ou d'une anomalie

chromosomique. L'incidence d'une CC en présence d'une trisomie 13, d'une trisomie 18 ou

d'un syndrome de Williams et Beuren est de 90% alors que celle observée en présence d'une

coarctation de l'aorte en présence d'un syndrome de Turner est de 50%.

En plus des enfants présentant un syndrome dysmorphique, les prématurés et les enfants

avec un retard de croissance intra-utérin représentent deux catégories à risque, car chez

eux, l'incidence est plus élevée que dans la population normale (73). Ils sont cependant pour

la plupart transférés dans des unités de néonatologie au sens large où ils sont soumis à un

plus grand nombre d'examens cliniques et paracliniques favorisant ainsi une détection plus

facile de leurs anomalies éventuelles.
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2.2.1.2. L'inspection

L'inspection a pour but principal l'exclusion d'une cyanose centrale. Bien qu'il soit possible

de détecter cliniquement une cyanose en présence d'une désaturation au dessous de 80­

85%, cela reste très difficile, en particulier chez les nouveaux nés avec une peau pigmentée,

ou anémiques, ou examinés sous un mauvais éclairage (74). Une cyanose centrale peut avoir

une origine respiratoire ou cardiaque et nécessite toujours des investigations

complémentaires et un traitement adapté.

Dans les lésions obstructives du cœur gauches ductodépendantes, il existe habituellement

un shunt droit-gauche par le canal artériel et un certain degré de désaturation en postductal.

Cependant, si le flux pulmonaire est adapté ce qui est le cas dans la majorité des cas pour ce

type de lésions, la désaturation n'est le plus souvent pas assez sévère pour être détectée à

l'examen clinique.

2.2.1.3. La palpation du précordium

La palpation d'un précordium hyperactif est le signe clinique le plus méconnu de CC, et en

particulier dans les sténoses aortiques sévères. Il reste néanmoins très important

d'apprendre à le détecter, car il peut être le premier et parfois le seul signe clinique, et

justifie en général une investigation cardiologique.

2.2.1.4. L'auscultation

L'auscultation cardiaque doit également être effectuée de façon systématique et comprend

le rythme cardiaque, le premier bruit, le deuxième bruit, d'éventuels bruits surajoutés, et la

présence d'un souffle systolique et/ou diastolique. Le deuxième bruit est un élément

important de l'auscultation cardiaque, car la plupart des nouveaux nés avec une CC

complexe présentent un deuxième bruit unique et souvent accentué (75).
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Le diagnostic précoce d'un souffle cardiaque est souhaitable dès la naissance et ce pour

plusieurs raisons: intérêt comme moyen adjuvant au diagnostic avec mise en place d'un

traitement rapide, réduction du risque d'endocardite bactérienne pour les souffles

organiques mais aussi rassurance rapide des parents en cas de souffle fonctionnel ou

innocent. La présence d'un souffle cardiaque découvert lors de l'examen clinique néonatal

doit amener le clinicien à se poser plusieurs questions. La première est celle des faux positifs

puisque selon les séries, jusque la moitié des nouveaux nés à terme sains ont cette anomalie

clinique durant les premiers jours de vie (76).

Dans la grande majorité des cas, il s'agit d'un souffle fonctionnel répondant aux

caractéristiques suivantes: souffle systolique, éjectionnel, d'intensité faible, avec un point

maximal au niveau de la valve pulmonaire et parfois une irradiation dans l'aisselle mais aussi

dans le dos comme cela peut être également le cas dans une coarctation de l'aorte alors que

le reste de l'examen cardiaque est normal. Ce souffle a été étudié de manière approfondie

et est généralement attribué aux changements cardiovasculaires liés à la circulation

transitionnelle, telles la persistance du canal artériel mais aussi et surtout la sténose

pulmonaire périphérique, qui est physiologique et se normalise dans les 6 premiers mois de

vie (77).

Si l'on tient compte à présent de l'évolutivité du caractère fonctionnel avec le temps, il a été

montré qu'un nouvel examen entre 7 et 10 jours contribue à une détection d'un nombre

significativement plus élevé d'enfants porteurs d'une véritable anomalie structurelle (78). La

probabilité pour que le souffle soit fonctionnel augmente ensuite considérablement avec

l'âge puisque seuls 25% des enfants dont le souffle est découvert pour la première fois à

l'âge de 6 semaines seront atteints d'une lésion pathologique. Ce chiffre n'atteint ensuite

plus que 2% à 12 mois de vie.

La deuxième question est celle des faux négatifs en sachant que l'absence de souffle

n'élimine pas une CC potentiellement sévère puisque la moitié des enfants malades ont un

examen normal alors que la probabilité de rencontrer un souffle semble diminuer avec la

sévérité de la cardiopathie (76, 79).

Enfin et peut être le plus important, quand un souffle a été détecté, aucune action n'est

souvent prise de manière immédiate exposant ainsi le nouveau né à un risque accru de

décès au domicile. Cela a été montré dans les lésions obstructives du cœur gauche par
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l'étude d'Abu-Harb où 38% des enfants renvoyés à la maison en dépit d'un souffle cardiaque

à l'examen clinique néonatal se sont présentés en défaillance cardiaque avant 6 semaines de

vie avec ce type de pathologie (14).

En définitive même si la découverte d'un souffle lors de l'examen initial ne conduit à un

diagnostic de CC que dans moins de 40% des cas, ce dernier doit être considéré comme

signe d'appel potentiel d'une cardiopathie menaçante justifiant le recours rapide au

cardiopédiatre spécialiste qui lui seul permettra d'établir un diagnostic de certitude.

2.2.1.5. Les pouls périphériques

La palpation des pouls périphériques peut être difficile chez le nouveau né, surtout s'il est

vigoureux, agité ou en pleurs. Il s'agit cependant d'un signe spécifique aux lésions

obstructives localisées de la voie gauche, ce qui justifie également sa recherche de manière

systématique. Plus que l'absence complète des pouls fémoraux décrite chez seulement 18%

des enfants porteurs d'une coarctation de l'aorte, c'est la perception de pouls diminués qui

semble le signe le plus fréquemment rencontré (74% des cas).

Malgré la présence de ces anomalies, un diagnostic correct n'est toutefois fait que dans 22%

des cas en période néonatale exposant à un risque accru de décès au moment de la

fermeture du canal artériel entre 5 et 14 jours de vie (80).

L'explication avancée devant un tel résultat tient au fait que les pouls fémoraux ne

permettent pas d'exclure une telle CC, car ils sont palpables aussi longtemps qu'un shunt

droit-gauche au niveau du canal artériel garantit une bonne perfusion systémique de la

moitié inférieure du corps. Le canal artériel est donc le déterminant primaire de la gravité de

la maladie, devant les anomalies associées, et motive ainsi la répétition de l'examen

néonatal dans le temps afin de ne pas négliger une présentation clinique retardée.

Pour information complémentaire, un dernier intérêt de la palpation des pouls dans la

coarctation de l'aorte est celui de leur valeur pronostique dans la survenue d'une

hypertension diastolique après chirurgie correctrice. Les enfants dont les pouls sont abolis

ont ainsi un risque plus élevé de développer cette pathologie en post opératoire

comparativement à ceux dont les pouls restent encore palpables (81).

59



2.2.1.6. La tension artérielle

La mesure systématique de la pression artérielle aux quatre membres n'est pas actuellement

utilisée en routine pour le dépistage de la coarctation de l'aorte bien que cela ait déjà été

suggéré. Avec un taux de faux positifs estimé à 8%, il a été montré qu'une différence de

mesure de 20 mmHg entre les membres supérieurs et inférieurs prise isolément est plus

susceptible d'être liée à la variabilité de la mesure qu'à la coarctation de l'aorte elle-même

(82).

Cet examen ne peut ainsi être considéré comme suffisant pour confirmer ou exclure le

diagnostic d'autant plus que d'autres auteurs ont observé une différence tensionnelle

inférieure à 20 mmHg chez des enfants réellement porteurs d'une coarctation (83). Cette

observation pourrait être expliquée en partie par la différence de diamètre entre le mollet

et le bras pour laquelle une même taille de brassard est utilisée avec comme conséquence

une tension artérielle faussement élevée au membre inférieur. Ce signe reste cependant un

des points d'appel devant conduire à la réalisation d'autres examens cliniques et

paracliniques afin d'aboutir au diagnostic.

2.2.1.7. L'insuffisance cardiaque

La présence d'une fatigue au moment des repas ainsi qu'une tachypnée est un signe

pouvant être retrouvé dans les obstacles gauches dans 28,2% des cas mais il est peu

spécifique de ces pathologies.

En raison de la rapidité du tableau clinique secondaire à la fermeture du canal artériel, c'est

le choc cardiogénique qui est l'élément le plus fréquemment rencontré en postnatal avec

une prévalence de 65,2%, ce qui illustre bien les difficultés d'un diagnostic précoce avant

cette évolution défavorable (84).

60



2.2.1.8. Efficacité et limites dans la détection des obstacles gauches

Comparativement aux autres CC décrites dans la littérature, l'examen clinique des obstacles

gauches dans son ensemble reste pauvre, peu contributif et de sensibilité insuffisante sur le

plan diagnostic comme cela a été parfaitement documenté dans les coarctations de l'aorte

(figure 13).
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Figure 13. Relation entre anomalie de l'examen c1inque et mortalité infantile selon le type de CC

En effet, malgré la multitude des signes cliniques que nous venons de décrire, seuls 31% des

enfants porteurs d'un obstacle de la voie gauche ont un examen anormal (14). Plusieurs

données permettent de mieux comprendre ce résultat plus que décevant.

Cela est lié tout d'abord au fait que la plupart des anomalies cliniques observées peuvent

être faibles, indétectables ou absentes au cours des premiers jours de vie en raison des

changements transitionnels physiologiques sur le plan cardiopulmonaire survenant durant

cette période (85).

L'autre hypothèse avancée est la tendance depuis la fin des années 90 à raccourcir le séjour

en maternité du couple mère enfant. De 1993 à 2001, le pourcentage de nouveaux nés

renvoyés à la maison avant la 72ème heure de vie est ainsi passé de 30 à 50%.

Il s'agit pour la majorité d'enfants apparemment sains mais susceptibles d'être porteur

d'une CC ductodépendante à un moment où le canal artériel est encore potentiellement

ouvert, ce qui fait du diagnostic clinique précoce à ce stade un véritable challenge.
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Partant de ce constat et du fait que l'âge moyen constaté au moment du décès des

nouveaux nés non diagnostiqués par l'examen de maternité est inférieur à deux semaines,

l'Académie Américaine de Pédiatrie recommande actuellement un examen de suivi 48 à 72h

après la sortie de l'enfant portant sur la croissance, l'ictère mais aussi sur la fonction

cardiocirculatoire avec en arrière pensée une amélioration dans la prévention des obstacles

gauches (86).

Au vu de ces données, il en ressort finalement que l'examen clinique néonatal n'est

aujourd'hui toujours pas capable de détecter de manière satisfaisante les obstacles de la

voie gauche. De plus, sa normalité ne permet en aucun cas d'exclure une malformation

possiblement létale. Cela est d'autant plus inquiétant qu'aucune amélioration n'a été

constatée dans ce domaine depuis plus de trente ans ce qui explique qu'il y a 10 ans encore

27% des enfants porteurs d'une coarctation n'étaient pas diagnostiqués à 6 semaines de vie

alors que ce chiffre atteignait 66% pour les sténoses valvulaires aortiques (85).

2.2.2. Examens paracliniques

2.2.2.1. La radiographie thoracique et l'électrocardiogramme

Dans certains pays, la radiographie du thorax (et l'électrocardiogramme (ECG) font partie

des investigations de routine chez tout enfant suspect de CC ou même chez tout enfant avec

un souffle cardiaque. Plusieurs études ont démontré cependant que la sensibilité et la

spécificité de ces examens sont insuffisantes pour permettre de détecter une lésion

cardiaque chez le nouveau né (87, 88).

En effet, le bénéfice que l'on peut attendre de ces explorations dans cette indication en

terme de sensibilité ne serait que de 2% avec une baisse simultanée de la spécificité de 2%

pour un coût moyen global estimé à 62$ (89). Le gain diagnostique semble donc

extrêmement faible, sauf peut être pour certaines CC comme les cardiomyopathies

hypertrophiques où un ECG anormal peut être d'une aide relative.

Partant du fait que ces deux examens complémentaires ne permettent pas d'accroître la

probabilité diagnostique et qu'ils ne peuvent en aucun cas exclure une CC, ils ne peuvent
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ainsi pas être recommandés de manière systématique comme moyen de détection toutes CC

confondues.

2.2.2.2. Le bilan biologique

Aucune étude n'a pour l'instant fait état d'un marqueur biologique fiable comme moyen

diagnostic des cc. L'existence d'une insuffisance rénale ou d'une acidose métabolique ne

peuvent donc être utilisées à elles seules dans cet objectif.

Plus récemment, le B natriuretic peptide (BNP) a également été proposé comme marqueur

pouvant aider à la reconnaissance d'une cc sévère en étant significativement plus élevé à

l'admission dans cette situation que chez les patients se présentant pour une pathologie

infectieuse ou respiratoire (90). Toutefois, la diversité des autres formes de cc détectées par

ce paramètre (cardiomyopathies, anomalies coronaires) ne peut en faire un outil spécifique

à visée diagnostique des cardiopathies obstructives gauches.

2.2.2.3. L'oxymétrie pulsée

Devant les bénéfices d'un diagnostic postnatal précoce et l'inefficacité relative des examens

précédemment décrits, l'intérêt et l'attention portés à l'oxymétrie pulsée dans la détection

des cardiopathies cyanogènes mais aussi ductodépendantes pour la perfusion systémique

n'a cessé de croître ces dernières années, avec toujours pour objectif principal d'instaurer un

traitement rapide avant que ces pathologies ne deviennent menaçantes sur le plan vital.

Cette technique utilisée depuis la fin des années 80 en néonatologie et dont nous

détaillerons les principes dans notre prochaine partie présente en effet de nombreux

attraits. Tout d'abord, sa capacité à répondre pleinement aux exigences demandées pour un

test diagnostic en terme de santé publique à savoir:

1) une prévalence élevée de la maladie parmi les nouveaux nés asymptomatiques,

en particulier dans les zones où le taux de détection prénatal est faible
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2) l'utilisation d'une technique simple, rapide, accessible, facile à réaliser et fiable

avec une précision de 2 à 4% lorsque l'on mesure des valeurs normales

3) la possibilité d'un traitement chirurgical efficace et disponible en cas de

diagnostic positif

4) un rapport coût bénéfice favorable par rapport à d'autres programmes de

détection déjà mis en place (hypothyroïdisme, phénylcétonurie, surdité

congénitale)

Avec une sensibilité et une spécificité de détection élevée dans les cardiopathies cyanogènes

avec des valeurs respectives de 99% et 99,7%, l'oxymétrie pulsée a permis de réduire d'un

facteur 5,5 le risque de retour au domicile d'enfants apparemment sains mais porteurs de ce

type de CC (91). Partant de ce constat, d'autres auteurs ont tenté d'appliquer cette

technique aux cardiopathies à perfusion systémique ductodépendantes comme clest le cas

des obstacles gauches. En raison dlun shunt droite-gauche obligatoire par le canal artériel

fréquemment présent dans ce type de lésionsl ils ont alors posé l'hypothèse d'une

saturation postductale au membre inférieur anormale avant le début des signes cliniques,

avec pour valeur seuil une saturation inférieure à 92% (92). Les résultats obtenus par cette

équipe sont représentés sur la figure 14 qui montre les différentes valeurs de saturation

obtenues à 3 instants différents après la naissance et pour chaque type de cc.
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Figure 14. Comparaison des saturations moyennes postductales chez des nouveaux nés sains, porteurs d'un

obstacle gauche et d'autres formes de CC
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D'après ce principe, la sensibilité de détection des obstacles gauches par oxymétrie pulsée

serait de 85% avec une spécificité de 99,95%, si l'on prend le soin de réaliser les trois

mesures décrites.

La seconde hypothèse mise en valeur par cette même étude et visible sur la figure

précédente concerne l'évolution des valeurs dans le temps. Ainsi, la saturation postductale

moyenne augmenterait progressivement au cours des 24 premières heures de vie chez les

nouveaux nés sains et ceux porteurs d'une CC, à l'exception des obstacles gauches. Cette

donnée peut s'expliquer d'une part par la diminution physiologique des résistances

artérielles pulmonaires dès le premier jour de vie mais aussi par une dysfonction

myocardique gauche rapide secondaire à l'obstacle lorsque ce dernier est sévère avec

perfusion systémique exclusive via le canal artériel par le ventricule droit.

De plus, il existerait un autre paramètre intéressant obtenu par oxymétrie pulsée et dont

l'intérêt serait de pouvoir identifier les trois groupes de patients que nous venons de

décrire: la différence de saturation existante entre le membre supérieur et le membre

inférieur. Cette notion a également été rapportée par l'étude de Hoke qui fait état d'une

différence de saturation marquée (~ 7%) entre le bras et la jambe chez les nouveaux nés

porteurs d'une cardiopathie obstructive gauche alors que celle-ci s'avère en fait négligeable

chez les nouveaux nés sains ou atteints d'un autre type de CC, groupes que l'on peut ensuite

différencier par leur saturation moyenne (figure 15).
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Figure 15. Comparaison des différences de saturation entre le bras et la jambe chez des nouveaux nés sains,

porteurs d'un obstacle gauche et d'autres formes de CC
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Pour le diagnostic plus spécifique de coarctation de l'aorte, l'existence d'une différence de

saturation pré et postductale supérieure à 3% multiplierait par 112 le risque qu'une telle

anomalie soit présente avec une sensibilité de 82,4% et une spécificité de 96%, mais le

moment pour réaliser la mesure n'est pas précisé (93). Cette question du délai optimal pour

effectuer l'enregistrement reste encore inconnue et est une des premières limites de ces

applications.

En effet, la saturation en oxygène au membre inférieur se majore au cours du premier jour

de vie proportionnellement à la réduction du shunt droite gauche par le canal artériel et ce

jusqu'à sa fermeture, dont le moment exact reste variable selon le terme de l'enfant. Un

juste milieu doit donc être trouvé entre détection précoce avec risque élevé de faux positifs

liés à une persistance du shunt ductal physiologique et attitude expectative avec mesures

réalisées plus tardivement entre 24 et 48h de vie. Si le taux de faux positifs dans le second

cas semble moindre, le risque de défaillance cardiaque irréversible est quant à lui accru, en

particulier en cas de fermeture du canal artériel avant la fin du premier jour ce qui concerne

50% des nouveaux nés à terme (94).

La seconde condition indispensable pour obtenir une sensibilité élevée et un taux de faux

positifs faible dans la détection des obstacles gauches par oxymétrie pulsée est celle des

modalités de mesure, tant au niveau du choix de l'appareil que de la personne effectuant

l'examen. Ainsi, l'utilisation d'un oxymètre de nouvelle génération paraît impérative afin de

détecter de manière fiable une désaturation inférieure à 95% et plus encore lorsqu'il s'agit

de mettre en évidence une différence pré et postductale supérieure ou égale à 3% (93).

Par ailleurs, on sait qu'il existe une correlation positive entre l'expérience et l'éducation du

personnel soignant à la réalisation de la technique et la fiabilité des valeurs observées (95).

La durée de positionnement du capteur, le choix du site de mesure, et la capacité à

reconnaître un tracé de qualité sont autant de facteurs nécessaires à l'obtention du meilleur

résultat possible. De plus, il faut garder à l'esprit que certains faux positifs ne pourront être

évités comme c'est le cas des nouveaux nés atteints de bronchodysplasie, d'infection

pulmonaire ou d'hypertension artérielle pulmonaire néonatale même si la clinique conduira

le plus souvent au diagnostic dans ces situations.

Malgré ces considérations et les progrès effectués, plusieurs études montrent cependant

que l'existence d'une saturation normale ne permet d'éliminer une cardiopathie sévère tant
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que le débit pulmonaire reste élevé, et que cette faiblesse est d'autant plus marquée dans

les coarctations de l'aorte ou l'interruption de l'arche aortique (71, 91, 96). Cette notion

fondamentale est d'autant plus vraie qu'il existe des malformations associées. Un nouveau

né porteur d'un obstacle gauche avec lésion surajoutée à l'origine d'un shunt gauche-droite

ou encore d'une TGV avec coarctation peut ainsi avoir une saturation postductale supérieure

à 95%, faisant de ce seul marqueur un outil diagnostic le plus souvent insuffisant. Si

l'adjonction complémentaire d'une différence de saturation pré et postductale permet

d'améliorer la sensibilité diagnostique, des faux négatifs restent toujours possibles comme

cela a été mis en évidence dans le syndrome de coarctation dès 2005 (93). Ces derniers

seraient même beaucoup plus fréquents qu'annoncés initialement si l'on en croit une étude

plus récente où la sensibilité de l'oxymétrie pulsée combinant saturation pré et postductale

dans la détection de l'ensemble des cardiopathies obstructives gauches n'atteindrait que

50% (97).

Au final, l'oxymétrie pulsée ne doit servir de substitut à un examen clinique soigneux. Son

intérêt dans la détection des cardiopathies sévères systémiques ductodépendantes peut

s'avérer majeur sous réserve de l'utilisation d'un appareil de haute précision dit de nouvelle

génération par une équipe entraînée et de la combinaison de plusieurs paramètres obtenus

de manière fiable, rapide et non invasive. De plus, le rapport coût bénéfice de la technique

semble neutre àvec pour chaque diagnostic additionnel effectué à temps un prix à payer

similaire à celui de la prise en charge d'un nouveau né réadmis en collapsus circulatoire, avec

néanmoins un pronostic neurologique ne pouvant qu'être meilleur.

La variabilité de survenue dans le temps des modifications physiologiques opérées au cours

la circulation transitionnelle d'une part mais aussi l'impossibilité à prédire avec exactitude la

période de latence des cardiopathies obstructives gauches avant qu'elles ne deviennent

symptomatiques d'autre part restent cependant des freins à une détection optimale ce qui

nous conduit à envisager à nouveau d'autres moyens à visée diagnostique.
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2.2.2.4. L'échographie cardiaque

Depuis sa première utilisation chez l'homme en 1964 par les suédois Edler et Hertz, les

avancées réalisées dans la technologie Doppler et dans la modélisation des images grâce à

une résolution de plus en plus précise ont permis à l'échographie cardiaque d'obtenir un

accès direct à l'anatomie et à la physiologie cardiovasculaire sans précédent, si bien qu'elle

a progressivement remplacé le cathétérisme cardiaque comme modalité diagnostique de la

plupart des cc. Elle fait ainsi preuve d'une sensibilité et d'une spécificité très élevées dans

cette indication avec des valeurs respectives estimées entre 95 et 99% selon les études, tout

en étant non invasive et non douloureuse (89).

Son intérêt peut ainsi à première vue paraître majeur pour le diagnostic de nouveaux nés

apparemment sains comme l'a montré Sands dans une large étude randomisée en 2002 avec

un taux de détection multiplié par deux par rapport à l'examen clinique et un nombre

d'enfants malades diagnostiqués après retour au domicile proche de zéro (98).

De plus, avec un délai moyen au diagnostic passant de deux jours pour les enfants monitorés

par échographie cardiaque à 110 jours pour le groupe témoin, cet examen semble

extrêmement performant dans le dépistage « de masse» des CC, même si une grande partie

du bénéfice potentiel s'avère en fait n'être lié le plus souvent qu'à des formes mineures.

Toutefois, son investissement important en temps et en personnel, son caractère opérateur

dépendant mais surtout ses coûts élevés ne justifient pas son utilisation comme screening

néonatal à la recherche des CC (88, 99). Il est vrai que pour un nouveau né cliniquement

sain, le prix à payer par diagnostic positif par échodoppler pour dépister une pathologie

cardiaque potentiellement menaçante sur le plan vital atteindrait la somme de 6 à 7 millions

d'euros, ce qui est considérable. En dépit d'une efficacité majeure de la technique, le

rapport coût/bénéfice ne semble ainsi pas acceptable en terme de santé publique à l'échelle

de la population générale d'autant plus qu'il peut également exister un risque de faux

positifs. Ce dernier ne doit cependant pas être négligé en raison de l'impact psychologique

occasionné envers la famille en cas de diagnostic porté à tort.

A l'opposé, en ce qui concerne la réalisation d'un examen échocardiographique néonatal à

titre systématique chez certains groupes à risque (pathologie syndromique, anomalie
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chromosomique, antécédent familial de CC au premier degré, infection ou intoxication

pendant la grossesseL le bénéfice diagnostic potentiel peut être considéré comme

acceptable au vu des moyens déployés, permettant alors de justifier ce type de programme

de détection dans ces indications précises.

Au final, en raison actuellement du faible nombre d'échographes cardiaques pédiatriques

disponibles du fait de l'investissement et de la formation en temps et en personnel qu'ils

engendrent, ce moyen de détection prometteur ne peut être utilisé en routine dans le

dépistage des CC et donc des obstacles gauches chez des nouveaux nés asymptomatiques.

En effet, le matériel existant mis à disposition aujourd'hui dans les services de Néonatologie

semble déjà insuffisant pour établir un screening complet de tous les enfants porteurs d'un

souffle cardiaque en maternité (89).

2.2.3. Résultats, limites et perspectives

En dépit des divers moyens que nous venons d'étudier, la proportion de CC diagnostiquées

seulement après retour au domicile a doublé de 1995 à 2001 pour atteindre 26% selon les

dernières études alors que 1,7 enfants sur 100 000 ne seront quant à eux jamais

diagnostiqués avant survenue du décès ou d'un événement grave indésirable engageant le

pronostic vital (141). Parmi ces formes non découvertes, 75% concernent des cardiopathies

ductodépendantes pour la perfusion systémique. Les trois malformations les plus

susceptibles de ne pas être mises en évidence à la sortie de maternité sont ainsi la

coarctation de l'aorte (54%L l'interruption de l'arche aortique (44%) et les sténoses

valvulaires aortiques (40%) (101).

A l'heure actuelle, aucune des stratégies développée précédemment et prise isolément n'a

prouvé son efficacité en terme de détection chez le nouveau né, en dehors d'un screening

universel par échocardiographie rendu cependant impossible en raison de coûts prohibitifs

(85). De nouvelles approches s'avèrent donc nécessaires soit par l'amélioration des

techniques existantes, une association plus judicieuse entre elles ou l'introduction d'un

nouveau paramètre diagnostique. Partant de ce principe, certains auteurs ont étudié

l'intérêt de la combinaison de l'examen clinique et de l'enregistrement de mesures
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d'oxymétrie pulsée pré et postductales. S'il en ressort une sensibilité de 87% dans la

détection des CC critiques ductodépendantes, l'intérêt semble beaucoup plus limité pour le

diagnostic spécifique des obstacles gauches en raison des limites inhérentes à chaque

technique exposées auparavant.

Dans la même idée et dans le but d'améliorer le taux de détection, les Sociétés suisses de

Néonatologie et de Cardiologie pédiatrique recommandent un screening novateur

moyennant une mesure saturomètrique postductale au premier jour de vie chez tous les

nouveaux nés avec indication secondaire à la réalisation d'une échographie cardiaque selon

les résultats obtenus ou en fonction d'autres paramètres tels que l'interrogatoire parental

ou l'examen clinique néonatal. La démarche peut être synthétisée sur l'organigramme ci-

dessous (Figure 16).
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Figure 16. Stratégie de détection des CC dans les maternités suisses

En fonction de la mesure de la saturation postductale à J1, l'attitude préconisée à suivre est

la suivante:

1) en cas de valeurs comprises entre 90 et 94% et si l'examen clinique et normal, la Sp02

peut être répétée après quelques heures. Une deuxième valeur inférieure à 95% pose alors

l'indication à un contrôle échocardiographique.
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2) en cas de valeurs inférieures à 90% ou si des signes cliniques évocateurs d'une lésion

cardiaque sont présents (précordium hyperactif persistant, deuxième bruit cardiaque

pathologique, suspicion de souffle organique, pouls périphériques difficilement palpables,

signes d'insuffisance cardiaque, troubles du rythme), une échocardiographie doit être

pratiquée rapidement et, le cas échéant, le nouveau né doit être transféré en urgence dans

un service de néonatologie avec consultation spécialisée de cardiologie pédiatrique.

3) En cas de valeurs de Sp02 normale, les indications supplémentaires à montrer l'enfant à

un cardiopédiatre sont les suivantes: anamnèse familiale positive, examen clinique seul

évocateur de CC, anxiété parentale (102).

Il n'a pas encore été étudié l'efficacité d'une telle prise en charge, mais on peut supposer

que sa mise en oeuvre en association avec une réévaluation clinique 48 à 72h après le retour

au domicile telle que recommandée par l'Académie Américaine de Pédiatrie devienne une

des étapes clés dans la prévention des CC sévères non diagnostiquées.

Cependant, en raison d'une présentation clinique variable et possiblement tardive mais

aussi de la possibilité d'un examen oxymètrique normal même en cas de lésion menaçante,

les cardiopathies obstructives localisées du cœur gauche peuvent encore dans un certain

nombre de cas ne pas être dépistées par les moyens énoncés jusqu'ici, d'autant plus que ces

derniers sont le plus souvent employés individuellement.

L'arrivée d'un nouvel indice dépendant de la perfusion systémique, principal critère de

gravité de ce type de CC, peut-il apporter une aide supplémentaire au diagnostic de ce type

d'affections à l'origine d'une surmortalité évitable par une détection plus précoce? C'est

que nous allons à présent étudier grâce à l'index de perfusion périphérique, après avoir

rappelé les bases physiques et les applications de l'oxymétrie pulsée dont il dérive.
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3. L'INDEX DE PERFUSION PÉRIPHÉRIQUE

Afin de mieux comprendre ce que représente l'index de perfusion périphérique (PI), nous

envisagerons dans un premier temps les bases physiques de l'oxymétrie pulsée à partir

desquelles est établi cet indice tout en précisant les facteurs physiques et cliniques limitant

l'obtention d'une mesure de qualité.

Puis après un bref rappel sur les méthodes d'évaluation de la perfusion périphérique nous

définirons alors le PI avant d'en découvrir les principales implications cliniques déjà

démontrées à visée diagnostique et thérapeutique.

Nous mettrons également en lumière les nouvelles perspectives d'application proposées par

certains avant de terminer sur l'intérêt potentiel de ce paramètre dans le diagnostic des

cardiopathies obstructives du cœur gauche qui nous a conduit à réaliser cette étude.

3.1. L'oxymétrie pulsée

3.1.1. Historique

Le développement de l'oxymétrie pulsée est basé sur plus de cent ans d'expérimentations et

de découvertes. En 1864, Stokes est le premier à reconnaître que l'oxygène présent dans le

sang est porté par un composant coloré. Ce dernier est isolé l'année suivante par Hoppe­

Sceyler qui note que l'absorption lumineuse de cette substance appelée hémoglobine se

modifie lorsqu'elle est mélangée à l'air (103). De nombreuses années plus tard, le spectre

optique de l'hémoglobine réduite et oxygénée est enfin élucidé et va constituer un des

éléments clés du principe de l'oxymétrie pulsée.

Le premier système à utiliser la technique de transillumination afin de mesurer in vivo une

saturation en oxygène est développé en 1935 par Matthes bien que des difficultés liées à la

calibration de l'appareil ne rendent pas possible son utilisation pratique quotidienne. Wood

propose ensuite en 1948 une version plus élaborée de cet « oximètre }) comme moyen de
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monitoring en anesthésie mais la dépendance d'un technicien à chaque mesure en pose une

nouvelle fois les limites.

Le plus grand pas dans l'évolution de l'oxymétrie pulsée moderne survient en 1974, et peut

être considéré comme une découverte accidentelle. En effet jusqu'à cette date, dans le but

d'isoler un signal artériel pour la transillumination en augmentant le flux sanguin, les

oximètres ne fonctionnent que par compression et réchauffement du lobe de l'oreille afin

de soustraire les flux veineux et capillaire ce qui conduit souvent à des brûlures de second

degré. En 1974, Aoyagi, en essayant de développer une technique de dilution pour la

détermination du débit cardiaque, note que les courbes qu'il est en train de mesurer avec un

densitomètre auriculaire sont dépendantes des variations pulsatiles. En travaillant pour

éliminer ces variations, Aoyagi reconnaît que les ratios d'absorbance de ces pulsations à

différentes longueurs d'ondes varient avec la saturation en oxygène. Cette dernière peut

ainsi être mesurée en analysant les signaux lumineux traversant les tissus. Employant ce

principe fondamental, il élabore et met sur le marché le premier oximètre pulsé en 1975.

L'invention par la suite de diodes électroluminescentes de plus en plus fiables, de

photodétecteurs et de microprocésseurs voit venir l'avènement de l'oxymétrie pulsée

actuelle alors que la disponibilité de cet instrument explose dans le milieu des années 80,

initialement dans les mains des anesthésistes puis à travers l'ensemble des professions

médicales. En 1989, on comptait ainsi déjà 45 modèles d'oximètres produits par 29

fabricants différents (104).

3.1.2. Principes de base

Le dépistage de l'hypoxie n'est pas toujours facile, et ce malgré tous les signes de détresse

respiratoire connus. En assurant une détection rapide des carences en oxygène avant même

l'apparition des premiers signes cliniques, l'oxymétrie permet d'adapter rapidement les

apports en O2 selon les besoins du patient et joue un rôle d'indicateur à l'efficacité d'une

respiration par quantification de l'oxygène combinée à l'hémoglobine sanguine.

Cependant, il existe plusieurs formes d'hémoglobine dans le sang qui sont prises en compte

pour l'évaluation de la saturation en oxygène: l'oxyhémoglobine (Hb02L la
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désoxyhémoglobine ou hémoglobine réduite (Hb) ainsi que les dyshémoglobines tels la

méthémoglobine (Hbmet) ou encore la carboxyhémoglobine (HbCü).

La valeur de saturation en oxygène varie ainsi selon que l'on parle de saturation fractionnelle

définie par la formule:

Hb fractionnelle =Hb02/ (Hb + Hb02+ Hbmet + HbCO)

ou de saturation fonctionnelle:

Hb fonctionnelle =Hb02/ (Hb + Hb02)

La conversion entre ces deux valeurs repose sur une correction liée à la mesure des formes

anormales d'hémoglobine, selon la formule:

SP02 fractionnelle =SP02 fonctionnelle X [100 - (% Hbmet + % HbCO)]

3.1.3. Technique de référence Sa02 / P02

La mesure de référence pour la détermination de la saturation en oxygène de l'hémoglobine

se fait par prélèvement de sang artériel (Saü2), elle-même corrélée à la pression en oxygène

du sang selon la courbe de Barcroft (Figure 17).
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Figure 17. Courbe de dissociation de l'hémoglobine selon Barcroft

Cette mesure se fait à l'aide d'un spectrophotomètre spécifique appelé Co-oxymètre et peut

être considérée comme la seule évaluation fiable et définitive au prix d'un geste invasif tout

en sachant qu'il est impossible d'obtenir des valeurs de manière continue. La technique est
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basée sur le fait que chaque constituant du sang absorbe plus ou moins, suivant sa

concentration propre, des longueurs d'ondes spécifiques. L'analyseur est ainsi doté de

plusieurs longueurs d'ondes permettant de différencier et de quantifier tous les composants

de l'échantillon sanguin, et ainsi d'évaluer une saturation fractionnelle.

3.1.4. Technique de mesure des oxymètres de pouls par transmission

La saturation en oxygène mesurée par oxymètrie pulsée (Sp02) correspond de manière

standardisée à une saturation fonctionnelle et peut être considérée comme le reflet de la

saturation artérielle en oxygène (Sa02)

Afin d'approcher la Sa021 l'oxymètre de pouls doit déterminer en permanence la teneur en

Hb02 et Hb du sang artériel. Il faut donc un système qui soit capable:

1) de mesurer en continu et en temps réell'Hb02 et l'Hb

2) de reconnaître la pulsatilité du signal en démontrant son origine artérielle

Comme nous l'avons vu, le mérite revient au Japonais Takuo Aoyagi d'avoir découvert que

l'Hb et l'Hb02 ont une différence d'absorption des ondes lumineuses permettant de les

distinguer. L'Hb02 absorbe en effet plus dans les longueurs d'ondes Infrarouges (850 à 1000

nm) alors que l'Hb absorbe plus dans le spectre du Rouge (600 à 750 nm). Aux longueurs

d'ondes les plus couramment utilisées en pratique proches de 660 nm pour le rouge et 940

nm pour l'infrarouge, il existe ainsi un coefficient d'absorption variant d'un facteur 10 selon

la nature de l'hémoglobine traversée par le faisceau incident (Figure 18).
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Figure 18. Courbes d'absorbance de l'hémoglobine oxygénée (HbO,) et réduite (Hb) selon la longueur d'onde

A partir de ces courbes et du caractère relativement proche de ces deux longueurs d'ondes

au niveau du spectre de la lumière, deux nouveaux intérêts se sont dégagés à utiliser les

signaux Rouge et Infrarouge. Le premier est physique et est lié au fait que les lumières Rouge

et Infrarouge pénètrent beaucoup plus facilement que les lumières bleue, verte et jaune, ces

dernières étant rapidement absorbées par l'eau et les tissus ce qui n'est pas compatible avec

la réception d'un signal d'aval suffisant. Le second est purement pratique, les diodes

électroluminescentes étant plus facilement disponibles pour les spectres du Rouge et de

l'Infrarouge, qui ont par ailleurs l'autre avantage d'être visibles.

L'oxymètre de pouls est un appareil optique constitué d'un émetteur d'ondes lumineuses

Rouge et Infrarouge à travers le lit cutané vasculaire d'un site de mesure (doigts, lobe de

l'oreille). d'un photodétecteur qui mesure l'intensité de la lumière transmise pour chacune

des deux longueurs d'ondes précédemment citées ainsi qu'un moniteur qui reçoit et analyse

le signal transmis avant de restituer une valeur de SP02 et une courbe de pléthysmographie

(105).

En pratique, les ondes sont formées à partir de deux diodes électroluminescentes (LED)

émettant chacune une longueur d'onde spécifique qui va être différemment absorbée selon

les tissus traversés (peau, tissu conjonctif, cartilage, os, mais surtout le sang capillaire).

L'absorbance de ces ondes lumineuses obéit à la loi de Beer-Lambert qui dit que les

variations d'absorption des ondes lumineuses sont fonction des variations temporelles de la

concentration d'un tissu selon la relation suivante:
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DO = log (li / lt) = ECD

DO est la densité optique ou absorbance de la solution à une longueur d'onde À

li l'intensité de la lumière incidente (Lux)

Lt l'intensité de la lumière transmise (Lux)

Eune constante appelée coefficient d'extinction molaire de l'espèce en solution (mol-l .L. cm-l)

C la concentration de l'absorbant (mol. L-l)

D la longueur du trajet optique parcourue à travers l'absorbant (cm)

A partir de cette relation, la concentration d'un soluté donné dans un solvant est ainsi

déterminée en mesurant la quantité de lumière absorbée par le soluté à une longueur

d'onde spécifique. Cela permet alors d'en déduire facilement les concentrations respectives

des deux formes d'hémoglobine et donc la saturation en oxygène si l'on prend soin d'utiliser

deux longueurs d'ondes à partir desquelles l'absorption sera préférentielle et spécifique à

chacune d'elles.

Ce premier principe basé sur la spectrophotomètrie et la différence d'absorption des ondes

lumineuses est suffisant en théorie s'il n'existe qu'un seul milieu contenant Hb réduite et Hb

oxygénée, la loi de Beer-Lambert n'étant plus vérifiée en présence d'autres solutés

absorbant également le signal lumineux. C'est ce que l'on observe malheureusement en

réalité où de nombreux obstacles interfèrent avec une mesure fiable de la saturation

artérielle en oxygène, tels que les phénomènes de dispersion, de réflexion et d'absorption

de la lumière émise par d'autres tissus et composants du volume sanguin. Afin d'obtenir une

mesure la plus fiable possible, il faut donc un système qui soit capable d'isoler l'absorbance

de la composante artérielle du flux sanguin par rapport à la composante veineuse, tissulaire

ou osseuse. Cela est rendu possible grâce au second principe de l'oxymètrie pulsée, la

pléthysmographie, basée sur les variations cycliques du volume sanguin. Or, la seule

variable existante dans des conditions stables est le flux systolique artériel qui peut être

analysé en terme d'absorbance mais aussi d'amplitude, de durée, et de variabilité

notamment respiratoire (Figure 19).
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Principe de l'oxymètrie de pouls:
10 Pléthysmogrophie

-----0.

Temps

Figure 19. Principe de l'oxymétrie de pouls. A: absorption lumineuse variable liée à la variation du volume de

sang artériel. B: absorption lumineuse constante liée à la partie non pulsatile du sang artériel. C: absorption

lumineuse constante liée au sang veineux. D: absorption lumineuse constante liée aux tissus, os, ...

Chaque pulsation cardiaque induit ainsi un flux de sang au niveau du lit artériel qui se traduit

par une brève diminution de la lumière totale détectée. Ce phénomène survient uniquement

en systole, le flux étant continu et non pulsatile en diastole. En mesurant l'intensité de cette

lumière transmise plusieurs centaines de fois par seconde et en assumant que la seule

absorbance pulsatile entre la source lumineuse et le photodétecteur est lié au flux artériel,

l'appareil est ainsi capable de distinguer la composante variable et pulsatile du sang artériel

(qui peut être comparée à un courant alternatif AC) de l'autre composante stable et statique

formée par les tissus, le flux veineux et la partie non pulsatile du flux artériel (assimilée à un

courant direct DCL comme cela est illustré sur la figure 20.
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Figure 20. Fonctionnement d'un oxymètre standard. Composants pulsatiles et non pulsatiles traversés par le

faisceau lumineux

A partir des différences d'absorption des ondes lumineuses Rouge (R) et Infrarouge (IR) de

chaque composant, le photodétecteur analyse en permanence le rapport R/IR de la

composante pulsatile du signal tel que:

R AC 660 / DC 660

ZR AC 940 / DC 940

A partir d'une relation d'équivalence (figure 21) entre ce rapport R/IR et les valeurs de Saü"

le moniteur affiche alors une valeur de Spü" premier paramètre de l'oxymètre de pouls.
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Figure 21. Relation entre le rapport Rouge / Infrarouge détecté et la saturation en oxygène. Exemples de

quelques signaux pulsatiles obtenus à 0, 85 et 100% de saturation suivant les longueurs d'onde Ret IR.
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Les valeurs de ce rapport R/IR sont calibrées à partir de références obtenues en exposant

des sujets volontaires sains à une diminution de la Fi02. Aux valeurs de Sa02 mesurées entre

100 et 75% correspond un rapport I/IR qui est intégré au moniteur créant ainsi la relation

entre Sa02 et SP02' En dessous de 75% et parce qu'il n'est pas éthique de rendre hypoxique

des volontaires en dépassant ce seuil, l'exactitude de la mesure ne peut être garantie. Les

SP02 sont alors obtenues par extrapolations des données entre 75 et 100%. Cet algorythme

de calibration est intégré dans pratiquement tous les oxymètres de pouls (106).

A noter enfin que pour élaborer la courbe de pléthysmographie, l'oxymètre de pouls

transcrit uniquement les variations d'absorption des ondes Infrarouges (Hb02) qui sont

essentiellement systoliques et proportionnelles aux variations de volume. Ce phénomène

génère un signal permettant de construire une courbe « systolo-diastolique )} qui reflèterait

le caractère pulsatile de l'écoulement sanguin au niveau du site de mesure.

3.1.5. Exactitude des mesures

La précision apportée aux mesures de la SP02 enregistrée par les oximètres actuels varie

considérablement selon les différents algorythmes employés dans le traitement du signal.

Ces derniers se trouvent par ailleurs limités par le spectre de saturations obtenues in vivo

qui comme nous l'avons vu ne peut être que partiel, ainsi que par la fiabilité de la méthode

de référence elle même (CO-oximètre).

La plupart des fabricants affirment ainsi qu'il existe une précision de +/- 3% pour les valeurs

supérieures à 90% et de +/- 4% jusqu'à 70% (107, lOS). Ces données ont été vérifiées pour

des volontaires sains mais aussi pour les patients gravement malades sous réserve d'une

perfusion artérielle satisfaisante. En dessous de ce seuil mais selon certains déjà dès SO%, la

qualité de la mesure est ensuite franchement altérée avec des valeurs pouvant être erronées

de 15% par rapport à la méthode de référence alors que plus de 60% des oximètres n'offrent

plus à ce stade qu'une précision relative avec un biais moyen supérieur ou égal à 5% (109).

La surveillance d'une CC cyanogène par oxymétrie pulsée seule peut en conséquence

rapidement être prise en défaut par surestimation inadaptée de la Sa02.
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Le site de mesure joue également un rôle dans la fiabilité de la valeur recueillie. Chez les

patients ayant subi une chirurgie cardiaque avec mise en place d'un shunt cardiopulmonaire,

la précision offerte par le site digital est supérieure aux localisations céphaliques nasale ou

auriculaire avec un temps de réponse qui demeure cependant plus lent à la détection d'une

baisse brutale de la fraction d'oxygène inspirée (110).

Enfin, s'il a été démontré que pour certains oxymètres, les mesures ne sont pas affectées par

une hypothermie profonde comme c'est le cas chez les enfants en période postopératoire

immédiate d'une chirurgie cardiaque, les valeurs physiologiques restent dépendantes de

variations intraindividuelles mais également de l'altitude (111). A titre d'exemple, pour des

enfants sains de 0 à 4 mois vivant à 3100 m d'altitude, les valeurs observées de la SP02 et

considérées comme normales s'étendent de 80,6 à 91,1%.

3.1.6. L'oxymétrie de nouvelle génération

Pour mieux comprendre les modifications opérées par les oxymètres dits de « nouvelle

génération» par rapport à l'oxymétrie pulsée conventionnelle (CPO), il faut rappeler à

nouveau que les principaux inconvénients rencontrés avec les oxymètres classiques sont dus

au fait qu'ils sont basés sur la détection de la pulsatilité de la composante artérielle de la

lumière absorbée par le tissu. Ils sont donc très sensibles au changement brutal du signal de

fond, de mouvements, ou d'une perfusion périphérique insuffisante.

Au départ, le seul moyen à disposition visant à déterminer si la SP02 affichée pouvait être

jugée interprétable ou non consistait à observer la courbe de pléthysmographie. La présence

le plus souvent d'un tracé pulsatile d'aspect sinusoïdal de fréquence régulière avec une

dicrotie nettement identifiable permettait d'affirmer le caractère fiable de la mesure en

comparaison aux autres signaux possibles mais restant ininterprétables en raison des

interférences déjà évoquées jusqu'ici (figure 22).
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Figure 22. Signaux pulsatiles fréquemment rencontrés en oxymétrie pulsée (signal normal avec nette dicrotie

et signaux altérés en raison d'une perfusion insuffisante, d'un bruit surajouté ou de mouvements)

La confrontation entre la fréquence cardiaque du CPO et celle du moniteur ECG était

également un autre argument afin de s'assurer de l'absence de tout artéfact de

mouvements au niveau du signal pulsatile obtenu. Si ces différentes solutions ont toujours

un intérêt aujourd'hui dans l'interprétation des valeurs de Sp02' d'autres méthodes étaient

attendues afin de prendre en compte, d'isoler, puis de supprimer ces interférences dans une

quête de fiabilité et de précision accrue de l'oxymétrie pulsée.

L'oxymétrie de nouvelle génération se veut ainsi efficace malgré la présence de

mouvements, d'une faible perfusion, des conditions d'ambiance et revendique de détecter

au mieux les hypoxémies et les hyperoxémies. Afin d'y parvenir, les fabricants ont développé

de nouveaux procédés dont les objectifs sont les suivants:

1) améliorer la réponse obtenue pour un signal de plus mauvaise qualité grâce à un

meilleur traitement des données

2) maîtriser la variabilité du signal mesuré selon le site de mesure et selon le capteur

3) obtenir une précision accrue dans l'évaluation des événements de désaturations

profondes selon la part de mesure et d'extrapolation

Ces procédés sont variables et propres à chaque fournisseur avec un algorithme de

traitement du signal spécifique à chacun définissant la technologie propriétaire du système.

Ainsi pour les nouveaux oxymètres qualifiés comme indépendants du mouvement, deux

technologies différentes existent. La différence se situe donc au niveau des algorithmes de
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fonctionnement, certains utilisant une technologie basée sur le cœur qui exploite la nature

rythmique du cycle cardiaque pour déterminer au mieux les pulsations et les différencier des

artéfacts liés aux mouvements alors que d'autres sont dits « basés sur la saturation)} et

distinguent les saturations artérielles des saturations veineuses.

Une autre technologie encore plus prometteuse puisque non plus basée sur la transmission

mais sur la réflexion des ondes lumineuses est l'oxymétrie par réflectance. Elle utilise un

émetteur de plusieurs ondes lumineuses ainsi que des détecteurs disposés de manière

concentrique autour de la source lumineuse. Les détecteurs mesurent les ondes réfléchies

par les tissus et ce sur une surface plus large et moins dépendante de la perfusion

périphérique que celle utilisée par l'oxymétrie de transmission. Les avantages potentiels

sont nombreux, à commencer par la possibilité de placer le capteur à pratiquement

n'importe quel endroit du corps, avec la possibilité d'obtenir une réponse plus rapide à

l'hypoxie en réalisant la mesure de manière centrale au niveau du torse. De plus, l'oxymétrie

par réflectance semble avoir une meilleure corrélation dans les saturations inférieures à 85%

chez les nouveaux nés à terme ou prématuré et serait d'utilisation plus fiable dans des

conditions de défaillance circulatoire. Toutefois, ces saturomètres ne sont pas encore

d'utilisation courante probablement parce qu'ils ne soutiennent pas la compararaison avec

les oxymètres à transmission en terme de précision et de sensibilité aux signaux ambiants

(165,184). Ils n'ont ainsi aucune place à l'heure actuelle en situation d'urgence.

3.1.7. Applications et intérêts cliniques

Les applications potentielles de l'oxymétrie pulsée en médecine d'urgence sont larges. Si son

rôle essentiel dans l'information parfois capitale du statut en oxygène n'est plus à

démontrer, l'intérêt suscité par la courbe de pléthysmographie pour ses applications

cliniques éventuelles n'est rencontré que depuis une dizaine d'années.
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3.1.7.1. L'oxymétrie

La possibilité d'offrir un monitorage continu de la saturation artérielle en oxygène, de

détecter rapidement la progression de l'hypoxie et de contrôler l'efficacité du traitement mis

en place constitue le premier intérêt essentiel de l'oxymétrie pulsée et ce dans de

nombreuses situations cliniques. Au cours de l'intubation endotrachéale, elle permet ainsi

une réduction à la fois de la fréquence des épisodes d'hypoxie mais aussi de la durée de

l'hypoxie per procédure (112). Chez les patients sous ventilation invasive, elle aide à la

titration de la FiOz bien que la SpOz appropriée soit fonction de la pigmentation cutanée du

patient.

Les autres applications potentielles de l'oxymétrie sur un plan plus large de l'évaluation de la

fonction respiratoire ont également été étudiées. S'il existe bien une relation inverse entre

SpOz et fréquence respiratoire, seuls un tiers des patients adultes présentant une SpOz

inférieure à 90% montrent une tachypnée supérieure au cinquième percentile pour l'âge

(113). La fréquence respiratoire prise isolément ne peut donc être considérée comme un

outil efficace à la détection des hypoxémies. De plus, hypoventilation et hypercapnie

peuvent parfaitement survenir sans décroissance de la saturation artérielle, surtout chez les

sujets recevant une supplémentation en oxygène. L'oxymétrie ne doit ainsi pas être utilisée

comme moyen d'évaluation de la fonction ventilatoire ou pour dépister les déconnections

entre le patient et la machine, complications pouvant être prévenues par la capnométrie.

L'intérêt de l'oxymétrie comme moyen diagnostic de l'insuffisance respiratoire aiguë définie

par une POz < 60 mmHg et une PCOz > 45 mmHg chez des patients en crise asthmatique a

aussi été examiné. Un seuil de saturation supérieure à 92% a alors pu être retenu comme le

paramètre rendant peu probable l'existence d'une détresse respiratoire et ne devant pas

conduire à la mesure des gaz du sang artériel (114). Parallèlement, ce taux de 92% est

également reconnu comme la valeur cible à atteindre pour prédire de manière fiable un

niveau d'oxygénation satisfaisant au cours de la titration en oxygène chez les patients sous

ventilation invasive.

Enfin, avec l'essor de l'oxymétrie de nouvelle génération et en particulier les progrès

obtenus au niveau de précision des mesures, les bénéfices en terme de réduction des
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complications secondaires à rhypoxie (HTAP) et à rhyperoxie (rétinopathie du prématuré)

devraient être encore supérieurs. Une réduction des pertes sanguines par diminution de la

fréquence des prélèvements artériels ainsi qu'un sevrage plus rapide de la ventilation

mécanique par meilleure adéquation des apports en O2est également suggérée (115).

3.1.7.2. La pléthysmographie

Initialement, la visualisation de la courbe de pléthysmographie a pour seul objectif de valider

la SP02 mesurée. En effet, le caractère pulsatile du signal atteste de son origine artérielle et

valide la SP02 affichée; au contraire son absence alerte le clinicien de la non validité des

mesures de la SP02 (116). Son utilisation par la suite dans l'évaluation de phénomènes plus

complexes, tant au niveau de la microcirculation du site de mesure, que de paramètres

globaux de circulation générale (volémie, volume d'éjection systolique, retour veineux... ) est

plus controversée.

Si la variation de certains indices hémodynamiques (~ systolic pressure variation ~SPV, ~

Pulse Pressure ~PP et ~ Preeject ion period ~PEP) pourraient être obtenus à partir de la

variabilité respiratoire des signaux mesurés, il est plus difficile d'accepter que ce tracé

pulsatile, dont l'obtention en pratique est si aisée, soit suffisant pour être utilisé comme

témoin d'une perfusion locale adéquate.

Cependant, la capacité de la pléthysmographie à détecter la présence de pouls non

palpables cliniquement a déjà été utilisée comme moyen d'évaluation de la perfusion dans

de nombreuses situations, telles que l'efficacité du massage cardiaque au cours des

manœuvres de réanimation cardiopulmonaire, l'évaluation du flux collatéral ulnaire lors du

test de Allen modifié ou encore l'appréciation de la vitalité d'un segment de membre

réimplanté et revascularisé (117, 11S, 119). Le signal resterait également pulsatile sur le

moniteur tant que le flux sanguin mesuré par Doppler laser serait supérieur à 4% (120).

Il faut néanmoins ne pas oublier que le signal pulsatile se doit d'être interprété avec

prudence en ce sens que sa détection n'est souvent rendue possible que par ramplification

préalable de la lumière incidente par l'oxymètre et qu'il ne reflète donc pas un paramètre

physiologique réel. Une des exceptions possibles est la détermination de la pression
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systolique, soit par réapparition de l'onde de pouls au dégonflage du brassard, soit par sa

disparition au cours de l'inflation manuelle. Cette méthode trouve un intérêt particulier

durant le transport aéroporté où les méthodes d'évaluation conventionnelles sont souvent

difficiles ou impossibles, même si un délai de réponse important de l'appareil oblige à

effectuer la manœuvre très lentement (2 à 3 mmHg par seconde).

A la lumière de ces observations et grâce à un signal de meilleure qualité offert par

l'oxymétrie de nouvelle génération, de nouvelles applications cliniques de l'oxymétrie pulsée

sont aujourd'hui en cours. L'index de perfusion périphérique (IPP) dans l'analyse de la

vascularisation périphérique semble prometteur et fera ainsi l'objet d'une présentation

spécifique.

3.1.8. Conclusion

En dépit de ses problèmes et de ses limites, l'oxymétrie pulsée reste un outil standard en

situation clinique d'urgence et en particulier chez les nouveaux nés où elle permet une

mesure non invasive de l'oxygénation.

L'amélioration des techniques de mesure et l'arrivée sur le marché des oxymètres de

nouvelle génération a permis de repousser ses limites d'utilisation: caractère continu de la

mesure, fiabilité améliorée dans la détection des hypoxémies, nette diminution de la

fréquence des fausses alarmes malgré la présence de mouvements. Elle est donc devenue au

fil des années un paramètre incontournable dans la prévention de l'hypoxie prolongée en

permettant au clinicien de prendre rapidement les mesures qui s'imposent avant

l'apparition de lésions d'organes irréversibles et notamment cérébrales.

La précision, la facilité d'utilisation supérieure et l'introduction de paramètres inédits à

partir de l'oxymétrie pulsée moderne devraient en tout cas déboucher sur de nouvelles

applications diagnostiques améliorant la prise en charge des patients de la naissance à l'âge

adulte. L'intérêt suscité par l'index de perfusion périphérique (IPP) dans ce travail comme

possible moyen de détection des obstacles du cœur gauche néonataux en est un exemple,

qui comme on peut l'espérer, en appellera d'autres.
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3.2. La perfusion périphérique

3.2.1. Intérêts de son évaluation en pratique quotidienne

L'objectif premier du monitoring hémodynamique est la détection précoce d'une perfusion

et d'une oxygénation tissulaires insuffisantes afin d'instaurer rapidement un traitement

précoce et de prévenir l'apparition de lésions d'organes irréversibles. En pratique courante

l'état d'oxygénation tissulaire est souvent évalué par l'utilisation conventionnelle de

mesures globales telles que la pression artérielle, la saturation en oxygène ou le taux

plasmatique de lactates.

Cependant, ces mesures ne reflètent pas les modifications physiopathologiques survenant

au niveau de la perfusion périphérique lorsque celle-ci devient altérée mécaniquement par

la présence d'un obstacle ou de manière fonctionnelle par redistribution du flux sanguin. On

pourrait alors être tenté d'utiliser d'autres techniques de monitoring plus invasives mais ces

dernières ont vu leur place limitée par leur délai de mise en œuvre chez des patients le plus

souvent en détresse vitale.

Pour faire face à ces limites, de nouvelles techniques de mesure non invasives du flux

sanguin et de l'oxygénation périphériques se sont mises en place et ce pour deux raisons

principales. La première est qu'en situation de défaillance circulatoire le flux sanguin est

redistribué des tissus les moins importants (peau, muscle, tube digestif) aux organes vitaux

(cœur, cerveau, reins). L'accès à la perfusion de ces tissus les moins nobles et en particulier à

celle du revêtement cutané constitue ainsi un des témoins précoces d'un possible défaut de

perfusion systémique d'origine centrale à venir. Ensuite, la plus grande facilité de réalisation

des mesures au niveau périphérique permise par ces nouvelles méthodes de monitoring non

invasives favorise définitivement leur implantation en pratique quotidienne du fait de

l'absence de recours à l'utilisation du cathéter intravasculaire et du prélèvement sanguin ou

percutané.

La possibilité d'une évaluation directe clinique de la perfusion périphérique a ainsi largement

été complétée par une multitude d'indices utilisant les propriétés physiques de la lumière ou

la diffusion transcutanée de l'oxygène et du dioxyde de carbone. En voici quelques

exemples.
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3.2.2. Moyens d'évaluation

3.2.2.1. Cliniques

Au contraire des organes nobles, une des particularités de la perfusion périphérique et

notamment au niveau cutané est l'absence d'autorégulation vasomotrice assurant le

maintien d'un flux sanguin efficace en situation d'hypotension systémique. On assiste alors

à une réponse sympathique neurohormonale prédominante avec pour conséquences une

altération de la perfusion cutanée ainsi qu'une baisse de la température locale secondaires

au phénomène de vasoconstriction. Les arguments en faveur d'une perfusion périphérique

pauvre peuvent ainsi être déterminés cliniquement par la mise en évidence d'une peau

froide, pâle, et moite associée à une augmentation du temps de recoloration cutané (TRC).

Ces paramètres cliniques ont ainsi été validés comme marqueur d'évaluation de la perfusion

périphérique (121).

Décri au départ comme moyen de tri des traumatisés graves, le TRC a rapidement été

étendu à d'autres catégories de patients avant d'occuper une large place en pédiatrie dans

l'évaluation de l'état circulatoire des enfants. Il correspond au temps nécessaire au

remplissage du lit capillaire après une pression digitale afin d'obtenir la coloration cutanée

initiale. Sa valeur normale fixée de façon empirique est de moins de 3 secondes, aVec

néanmoins des variations significatives selon l'âge, le sexe, le membre choisi, l'éclairage ou

la température ambiante. Il s'agit d'un marqueur hémodynamique de qualité médiocre

puisque peu corrélé à la fréquence cardiaque, à la pression artérielle, au débit cardiaque et à

l'hypovolémie (122). Une perte sanguine de près de 10% chez l'adulte n'est ainsi pas un

facteur prédictif d'allongement du TRC. En pédiatrie, il constitue toutefois un marqueur de

déshydratation, de réduction du volume d'éjection systolique ou encore d'augmentation de

la lactatémie, paramètres intervenant de manière plus ou moins directe dans la qualité de la

perfusion périphérique.

La température cutanée distale semble également corrélée aux variations physiologiques de

la circulation. Kaplan et al ont ainsi démontré un débit cardiaque plus faible avec taux

plasmatique de lactates plus élevé chez des patients dont les extrémités distales étaient

considérées comme cliniquement froides (123). La présence d'une peau froide et moite
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serait par ailleurs un facteur prédictif de mortalité au premier mois pour les adultes en choc

cardiogénique sur infarctus du myocarde (124).

En première approche, ces données renforcent donc l'intérêt d'une utilisation conjointe du

TRC et de la température cutanée ressentie comme moyens d'accès rapides et relativement

reproductibles de l'état hémodynamique du patient et de la perfusion périphérique au

moment du choc circulatoire. Leur intérêt paraît ensuite limité dès l'entrée du patient en

unité de soins intensifs ou de réanimation.

3.2.2.2. Gradients thermiques

Depuis l'intérêt suscité par la mesure de la température cutanée au niveau du gros orteil

comme un des indicateurs du choc circulatoire, les gradients thermiques corporels peuvent

être utilisés comme paramètre d'évaluation de la perfusion périphérique. En présence d'un

milieu à température constante les variations de la température cutanée sont ainsi

dépendantes du flux sanguin cutané (125). Les gradients entre température corporelle

périphérique et ambiante (dTp-a) et entre température corporelle centrale et périphérique

(dTc-p) semblent de plus mieux corrélés au flux sanguin cutané que la température cutanée

elle-même.

3.2.2.3. La capnométrie

Elle trouve un intérêt particulier chez le nouveau né en raison de sa faible épaisseur cutanée

qui prédispose à peu de différences entre pression partielle transcutanée en oxygène (Ptc02)

et Pa02 en comparaison avec le sujet plus âgé. Cette corrélation entre Ptc02 et Pa02 est

également dépendante de la qualité du flux sanguin local. Cette impossibilité à prédire

exactement la Pa02 à partir de la Ptc02 en situation de bas débit a permis d'estimer le flux

sanguin cutané périphérique à travers la relation entre ces deux variables. On a alors

suggéré l'utilisation d'un nouvel indice reflétant les variations de la Ptc02 en fonction des

variations de la Pa02 appelé transcutaneous oxygen index (tc-index).
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Lorsque le flux sanguin est normal, Pa02 et Ptc02 varient ainsi dans les mêmes proportions,

et le tc-index est proche de 1. A l'inverse au cours d'un choc avec bas débit, la Ptc02 diminue

et devient indépendante de la Pa02. Un tc-index supérieur à 0,7 est ainsi rapporté comme

facteur de stabilité hémodynamique (126). L'étude des différences entre PC02 et PtcC02 a

également été envisagée mais l'existence d'une constante de diffusion pour le CO2 vingt fois

supérieure à celle de 1'02 ne permet pas une détection aussi sensible et rapide des

modifications hémodynamiques que décrite avec la Ptc02.

Quoi qu'il en soit, l'absence de valeurs seuils de la Ptc02 et de la PtcC02 ainsi que le temps

alloué aux manœuvres de calibration resteront un frein au développement de cette

technologie en pratique clinique courante.

3.2.2.4. Le NIRS

La spectroscopie de proche infrarouge (Near-infrared spectroscopy NIRS) offre une

technique continue et non invasive de surveillance de l'état d'oxygénation régional

tissulaire. Il utilise les mêmes principes de transmission et d'absorption des ondes

lumineuses que l'oxymétrie pulsée pour mesurer les concentrations en hémoglobine et la

saturation tissulaire locale (St02)' La pénétration tissulaire est cependant supérieure et

permet d'accéder à une évaluation plus globale de l'oxygénation de tout le compartiment

vasculaire (artère, veine, capillaire). Cette pénétration est directement liée à la distance

séparant les sondes d'émission et de détection.

Ainsi en prenant un espace de 25 mm environ 95% du signal optique détecté a atteint une

profondeur entre 0 et 23 mm (figure 23). Cette technique peut être utilisée par exemple

pour mesurer l'oxygénation musculaire squelettique secondaire à une hyperémie

réactionnelle induite chez des adultes sains après occlusion artérielle et veineuse afin de

produire des mesures reproductibles de l'oxygénation tissulaire. On peut ainsi accéder en

suivant les variations des taux d'Hb et d'Hb02 à la consommation locale en oxygène et au

flux sanguin régional (127) (figure 24).
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Figure 23. Principes du système NIRS et de la transmission

des signaux lumineux

Figure 24. Mesures quantitatives par NIRS

durant l'occlusion artérielle

En tant que mesure non invasive de la perfusion périphérique, la méthode a été adoptée

dans l'évaluation de la qualité de l'oxygénation tissulaire musculaire superficielle afin de

détecter un éventuel syndrome des loges post traumatique (128). Une corrélation semble

également exister entre St02, apport en oxygène et lactatémie au cours des 24 premières

heures chez les traumatisés graves, avec une consommation musculaire en oxygène doublée

en situation de choc septique pour une extraction inchangée (129). Ces découvertes

démontrent la capacité du NIRS à refléter la microcirculation et la dysfonction du muscle

squelettique en situation d'agression et ouvre de nouvelles possibilités vers un monitoring

de la perfusion régionale dans d'autres territoires particulièrement intéressant pour le

réanimateur (cerveau, foie, ... ).

3.2.2.5. Polarisation orthogonale spectrale

La polarisation orthogonale spectrale est une technique non invasive qui utilise la réflexion

de la lumière pour produire en temps réel des images de la microcirculation.

La lumière traverse ainsi un filtre et un premier séparateur puis est dirigée ensuite vers les

tissus par une série de lentilles. Lorsqu'elle atteint le tissu, une partie de la lumière obtenue

est réfléchie à la surface par une seconde lentille alors que l'autre partie est transmise à un

second séparateur ou analyseur ce qui permet de former une image représentative de la

microcirculation qui peut être enregistrée. Cette technologie est incorporée dans un petit

microscope vidéo portable utilisé en recherche ou en clinique (figure 25).
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Figure 25. Principes physiques de la polarisation orthogonale spectrale

L'évaluation de la perfusion tissulaire se fait par mesure de la densité capillaire fonctionnelle

(appelée FCD pour functional capillary density) qui n'est autre que la longueur de capillaires

perfusés par surface observée (en cm/cm 2
). Cet indice est un paramètre très sensible à la

détermination du statut en perfusion efficace au niveau tissulaire et constitue une mesure

indirecte de l'apport en oxygène.

En ce qui concerne le site de mesure, un des plus faciles d'accès chez l'homme pour

appréciation de la perfusion périphérique est le territoire buccal. Plus particulièrement ici, la

qualité des images obtenues par cette technique en plaçant la sonde au niveau de la

microcirculation sublinguale est considérée comme excellente, même si des interférences

existent toujours (mouvements, sécrétion salivaire, sédation insuffisante).

Les applications de la polarisation de spectre orthogonale pourraient surtout être

rencontrées en réanimation en situation de choc septique où il a été démontré que les

altérations microvasculaires sont plus importantes chez les patients dont le pronostic est le

plus défavorable (13D). Pour les malades en choc cardiogénique le nombre de petits

vaisseaux et la densité perfusée sont également inférieurs chez les non survivants (13i).

Bien que ces altérations de la microcirculation sublinguale ne soient pas représentatives

d'autres lits microcirculatoires, certains ont réussi à démonter que les variations de la

circulation sublinguale observées par capnométrie au cours du choc hémorragique sont bien

corrélées aux variations de perfusion internes hépatique ou intestinale (132). Il s'agit donc

d'une technique prometteuse, mais devant encore être développée.
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3.2.2.6. La débitmétrie Doppler Laser

Elle est utilisée comme méthode de mesure du flux microcirculatoire dans de nombreux

tissus dont le muscle, la peau, l'os et l'intestin. Le principe repose sur l'effet Doppler et le

changement de fréquence de la lumière lorsqu'elle se trouve réfléchie par des structures en

mouvement, et notamment les globules rouges. Lorsque le tissu est illuminé par une source

laser, 93 à 97% de la lumière est soit absorbée, soit dispersée. Les 3 à 7% restant sont

réfléchis par les cellules sanguines en mouvement vers une seconde fibre optique (figure

26).
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Figure 26. Diagramme schématique de la débitmétrie Doppler laser

En résultat on obtient un signal proportionnel à la microcirculation locale. Cette dernière est

ainsi définie par le produit de la vitesse moyenne des globules rouges et de leur

concentration moyenne au niveau du volume de tissu illuminé par la sonde. En tant que

mesure non invasive de la perfusion périphérique, son application est cependant limitée à la

peau avec des limites importantes à connaître (hétérogénéité du flux sanguin provenant de

plusieurs vaisseaux, variation du signal selon la position de la sonde, absence de valeur

absolue de perfusion mesurée en unités arbitraires).

Les caractéristiques de cette technique ont néanmoins été exploitées avec succès dans

l'évaluation de la dysfonction endothéliale lors du sepsis. Il a ainsi été montré que la

diminution du tonus vasomoteur au niveau des petits vaisseaux est corrélée à la sévérité du

sepsis avec un pronostic par ailleurs plus favorable en cas de restitution de ce pouvoir
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vasoactif (133). La capacité de la débitmétrie Doppler Laser à détecter les anomalies de

perfusion cutanée au cours du sepsis pourrait ainsi être une aide précieuse à la mise en

évidence précoce des troubles microcirculatoires observés initialement dans cette situation

chez les patients à risque.

3.3. Définition de l'indice de perfusion périphérique

L'indice de perfusion périphérique (PI) est un nouveau paramètre disponible sur certains

oxymètres de pouls et dont l'apparition dans les unités de soins intensifs et de réanimation

remonte au début des années 2000. Dérivé en fait de la courbe de pléthysmographie, il s'agit

d'une valeur numérique obtenue par algorithme permettant d'évaluer la partie pulsatile du

signal généré par le flux artériel au niveau d'un site de mesure périphérique. Il est ainsi basé

sur le ratio entre la composante pulsatile (compartiment artériel) et la composante non

pulsatile (peau, tissu, os, veines, capillaires) de la lumière atteignant le photorécepteur de

l'oxymètre.

Pour le calcul du PI, une quantité variable de lumière (AC} absorbée par les pulsations du

sang artériel est donc indexée à une quantité constante de lumière (DC} absorbée par les

autres tissus avec un résultat exprimé en pourcentage (Equation 1 figure 28). On utilise par

principe le signal IR pulsatile car il est moins affecté par les variations en saturation artérielle

que le signal R avec l'avantage de dépendre principalement de la quantité de sang rencontré

au niveau du segment étudié et non de son niveau d'oxygénation existant. Les valeurs

moyennes obtenues sont comprises entre 0,02 (très faible pulsatilité du signal) et 20% (forte

pulsatilité) mais varient considérablement selon le site de mesure et les conditions

physiologiques dans lesquelles il est calculé.

Les principes physiques de ce calcul sont exposés à partir des figures 27 et 28.
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Figure 27. Calcul du PI à partir des composantes pulsatiles Ip et non pulsatiles Inp du sang artériel

AC
Equation 1 PI~

OC

Figure 28. Représentation graphique du signal IR brut traité par l'oxymètre de pouls.

La composante AC représente les changements de transmittance au site de mesure, causé par les

variations de volume sanguin durant le cycle cardiaque alors que la composante DC correspond aux

éléments non pulsatiles

A noter enfin qu'il existe un autre indice évaluant les changements dynamiques du PI en

fonction du cycle respiratoire, le PVI (index de variabilité de la pleth). Le calcul est réalisé en

mesurant les changements du PI pendant un intervalle de temps où un où plusieurs cycles

respiratoires ont lieu selon l'équation:

PVI = [(PI max - PI min) / PI max] X 100%

3.4. Interprétation clinique

Les modifications observées au niveau de l'index de perfusion peuvent résulter d'une

vasoconstriction (baisse du PI) ou d'une vasodilatation locale (augmentation du PI) du
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territoire étudié. Ces variations surviennent en fonction de celles affectant le flux sanguin

oxygéné de la microcirculation cutanée. Toutefois, la mesure du PI reste indépendante

d'autres variables physiologiques telles que la fréquence cardiaque, la saturation artérielle et

la consommation en oxygène.

Son interprétation est à considérer en fonction du contexte clinique auquel il s'applique. En

effet si ses évolutions reflètent généralement celles de la perfusion périphérique dans la très

grande majorité des cas, il existe des situations où celle-ci peut s'avérer satisfaisante avec un

signal pulsatile proche de zéro en raison de la présence d'une circulation continue non

pulsée comme celle offerte par exemple lors de l'oxygénation membraneuse extracorporelle

(ECMO). L'interprétation des valeurs de SpOz affichée devra alors tenir compte de l'analyse

combinée de l'index de perfusion et de l'onde de pléthysmographie.

La fiabilité de l'oxymétrie pulsée et de l'index de perfusion découlent également en dehors

des limites déjà étudiées d'une sélection judicieuse du site de monitoring (doigt, main, orteil,

avant-bras, nez, oreille) afin de détecter une perfusion suffisante en sang oxygéné

compatible avec des mesures de qualité. Le choix se portera principalement sur la capacité à

disposer de valeurs relativement élevées et stables au cours d'une courte période de temps

où les conditions de calcul seront les plus stables possibles.

3.5. Principales applications déjà connues

3.5.1. Généralités

Comme nous allons le voir à présent, ce paramètre trouve un intérêt particulier en clinique

dans les situations où la perfusion périphérique est potentiellement altérée. Cela tient

essentiellement au fait que la composante pulsatile de la lumière est la seule diminuée dans

cette situation avec une baisse de l'index de perfusion reflétant donc les anomalies de la

circulation pulsée locale. Or, il est souvent intéressant de connaître les modifications

opérées au niveau de la perfusion périphérique pour accéder au statut hémodynamique et

ce plus précisément chez les malades instables cliniquement, sous anesthésie, au bloc

opératoire ou en travail.
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Un des premiers avantages de cet indice est donc d'alerter le clinicien dans les situations à

risque où la perfusion périphérique chute en dessous du seuil minimal requis pour une

oxygénation tissulaire efficace. Cet objectif peut facilement être atteint par la mise en œuvre

d'alarmes adaptées avec pour conséquence une prise en charge plus rapide du malade avant

même l'apparition des premiers signes cliniques d'alerte, tant en pathologie adulte qu'en

néonatologie.

3.5.2. Chez l'adulte

3.5.2.1. Choix du site de mesure

L'index de perfusion trouve sa première application en tant que fonction d'indicateur de

qualité de la Sp02' en déterminant rapidement le site le plus approprié à l'enregistrement

d'un signal d'amplitude suffisante pour rendre la mesure interprétable. Un site dont le PI est

élevé indique ainsi généralement une localisation optimale afin de réaliser les mesures

d'oxymétrie pulsée. Ces dernières s'effectuent le plus souvent à une des extrémités digitales

qui sont reconnues pour être le site de monitoring standard.

Cependant, la main ou le pied peuvent être préférés en néonatologie alors qu'en période

opératoire, il est souvent impossible de prédire les modifications survenant au niveau de la

perfusion périphérique, et ce en raison des variations importantes de la température

corporelle classiquement observées. Il peut alors être intéressant de choisir une autre

alternative que le site digital en s'aidant de la valeur fournie par le PI, d'autant plus que les

effets attendus peuvent être différents selon l'emplacement du capteur. A noter que selon

le fabricant, cette faculté à refléter les changements de la perfusion périphérique en

fonction des conditions thermiques a déjà été décrite grâce à cet index lors de l'exposition

au froid chez 8 volontaires sains.
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3.5.2.2. En anesthésie

La majorité des produits anesthésiques entraînent une vasodilatation par augmentation du

tonus vasodilatateur ou diminution du tonus vasoconstricteur. L'anesthésie en elle-même

engendre également une redistribution des flux sanguins, ce qui est à l'origine d'effets

notoires sur la perfusion périphérique. Ces données ont conduit progressivement à

considérer l'index de perfusion comme un outil potentiellement utile au monitoring efficace

des variations de perfusion périphérique causées en temps réel par certains agents

anesthésiques.

Cette notion a été démontrée lors d'une étude incluant 7 patients ayant subi une chirurgie

abdominale lourde où le PI s'avère être un moyen d'évaluation intéressant lors des

changements de perfusion périphérique occasionnés par l'inhalation d'un agent

anesthésique inhalé comme le sevoflurane (134). Ces résultats suggèrent l'intérêt d'une

étude plus approfondie du PI dans des conditions périopératoires et au cours des procédures

chirurgicales dans le but d'accéder à l'avenir à un monitoring plus fin de la redistribution

circulatoire, de la vasodilatation et des différents effets de l'anesthésie.

Une des informations capitales dont souhaite disposer tout médecin au cours du geste

chirurgical est si le patient anesthésié démontre des signes objectifs de réponse aux stimulis

douloureux. Si le malade ne peut effectivement pas rapporter sa douleur au cours de la

phase d'anesthésie, il devient alors pour l'équipe un challenge d'évaluer l'efficacité des

thérapeutiques employées. Une étude a récemment tenté de répondre à cette question en

explorant les effets provoqués par des stimulations douloureuses chez des sujets sains

anesthésiés par sevoflurane en monitorant du PI et la fréquence cardiaque à l'aide du

système MASIMO SET® (135). Alors que l'anesthésie produit un effet vasodilatateur, la

douleur est connue pour induire une vasoconstriction, et il est difficile de dire au départ si le

stimulus douloureux déclenché par le courant électrique va être à l'origine de la poursuite

de ce même phénomène dans des conditions de vasodilatation induites par l'anesthésie

chez des individus décrits ici en situation de normothermie. Une décroissance significative

de l'IP après stimulus électrique a finalement été observée, avec des valeurs corrélées aux

concentrations en sevoflurane, renforçant l'hypothèse que ce paramètre est un indicateur

éventuel du stimulus douloureux indépendant des conditions d'anesthésie, et qu'il pourrait
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se révéler être d'une utilité clinique non négligeable dans l'évaluation de la douleur en

anesthésie.

Une autre application du PI concerne l'évaluation de l'efficacité de l'anesthésie péridurale

chez les femmes en travail. On sait depuis les travaux de Kakazu qu'une augmentation

significative du PI est observée dans les 5 minutes puis de manière plus tardive dans les 20

minutes suivant l'injection péridurale d'agents anesthésiques et que cette élévation brutale

est indicatrice d'un placement de qualité, alors qu'un profil plat est un signe d'alarme d'une

anesthésie le plus souvent inefficace (136). La croissance du PI est ainsi un témoin précoce

des effets pharmacologiques de l'anesthésie, survenant souvent avant le début de ses effets

cliniques, ce qui offre au médecin un marqueur rapide de succès de la procédure effectuée.

3.5.2.3. En réanimation

Parce qu'au départ aucune donnée n'est disponible sur les valeurs normales du PI, les

travaux de Lima et al ont analysé ses caractéristiques dans une population adulte de

volontaires sains définie par des critères de perfusion périphériques normaux que sont un

TRC de moins de 2 secondes et une différence entre température centrale et périphérique

de moins de 7 degrés (137). Dans ce premier groùpe, il en ressort une valeur médiane du PI à

1,4 (0,7-3). Cet indice a ensuite été évalué chez un second groupe de patients en état

critique dans des conditions d'hypoperfusion périphérique (TRC > 2s, r > rC) où la SpOz, les

températures centrale et cutanée et les constantes hémodynamiques ont été mesurées.

Une relation exponentielle entre PI et gradient de température a été trouvée. De plus, un PI

inférieur à 1,4 chez des malades en état critique permettrait également de diagnostiquer

une hypoperfusion périphérique attestée par un temps de reperfusion anormal avec une

sensibilité et une spécificité de 84 et 88%. Si l'on ajoute à ce critère les différences de

température centrale et périphérique, ces chiffres atteindraient alors respectivement 86 et

100%, illustrant ainsi l'intérêt de ce paramètre dans les situations d'instabilité

hémodynamiques rencontrées en réanimation.
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3.5.3. Chez l'enfant

3.5.3.1. En anesthésie

Le bloc épidural est fréquemment utilisé pour la gestion de la composante douloureuse en

chirurgie viscérale pédiatrique. Depuis qu'il a été suggéré que le PI est un reflet de la

perfusion périphérique, certains ont émis l'hypothèse qu'il pourrait égaiement prédire

l'efficacité de ce geste en comparant les valeurs obtenues dans les différents territoires

anesthésiés et non anesthésiés. Cette expérience a alors été réalisée de manière prospective

avec mesure du PI aux 4 membres chez 40 enfants à l'occasion d'une réparation chirurgicale

herniaire faisant suite à un bloc épidural lombaire (138).

Les résultats semblent en accord avec l'hypothèse initiale avec un PI significativement plus

élevé à partir de la cinquième minute uniquement au niveau des membres inférieurs (figure

29).
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Figure 29. flévation de l'index de perfusion aux membres inférieurs après succès du bloc épidural en

pédiatrie

Cet indice trouve ainsi une de ses premières applications en pédiatrie comme celle d'un

marqueur pertinent, objectif et non invasif dans l'évaluation des effets des blocs régionaux

en période préopératoire. Par ailleurs, ses variations au cours de l'anesthésie générale

(augmentation à l'induction puis diminution) sont probablement corrélées aux effets
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vasoactifs des thérapeutiques utilisées comme cela a déjà été mis en évidence de la même

manière que chez l'adulte avec le sevoflurane (139).

3.5.3.2. En néonatologie

En situation normale, la perfusion cutanée chez le nouveau né est élevée en comparaison

avec la demande en oxygène (140). L'apparition d'un événement directement menaçant sur

le plan hémodynamique va entraîner une redistribution du débit cardiaque et des apports en

oxygène vers les organes vitaux (cœur, cerveau, rein) au détriment de la perfusion

périphérique, ce qui peut être évalué par le PI.

Ce dernier a ainsi été étudié comme témoin de la sévérité de l'état clinique de nouveaux nés

prématurés d'âge gestationnel inférieur à 35 SA dans les 24h suivant l'admission en soins

intensifs et réanimation néonatale, en utilisant comme critères de gravité de référence le

score SNAP (Score for Neonatal Acute Physiology) (141). Des valeurs significativement plus

basses de SP02 ont alors été décrites pour le groupe le plus sévèrement atteint avec une

fréquence cardiaque parallèlement plus élevée, mais avec une valeur prédictive positive

restant inférieure à celle offerte par le PI en prenant pour seuil la valeur de 1,24. Le PI offre

ici une valeur nette, indépendante de la subjectivité de chacun et inattendue dans

l'évaluation de la sévérité clinique au cours des premières heures de vie dans les situations à

risque.

Ces mêmes auteurs ont par ailleurs démontré qu'en utilisation conjointe avec la SP02 et la

fréquence cardiaque, un PI diminué devient un important facteur prédictif de

chorioamniotite chez les nouveaux nés à terme, pathologie souvent difficilement

diagnostiquée cliniquement et restant associée à une large morbimortalité néonatale (142).

Or on sait que qu'une identification précoce de la maladie est associée à un taux plus faible

d'admission en soins intensifs par l'intermédiaire d'une sévérité initiale moindre et donc

d'une prise en charge moins invasive. Les raisons d'une telle découverte restent à élucider,

même si l'on sait que cette pathologie est associée à une réponse inflammatoire systémique

fœtale de nature similaire à celle observée au cours du sepsis, avec vasoconstriction cutanée

locale et altération de la perfusion périphérique (143).
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D'autres ont enfin proposé d'utiliser le PI comme moyen indirect d'évaluation de la

perfusion des organes vitaux au cours du choc circulatoire en le corrélant à la perfusion

musculaire mesurée au niveau du mollet selon la méthode NIRS, elle-même utilisée comme

marqueur de détresse circulatoire. S'il existe effectivement une corrélation entre PI mesuré

au niveau pédieux et flux sanguin musculaire tricipital, aucune relation n'a pu être établie

avec la consommation en oxygène (V02 ) ou la fraction d'extraction en oxygène (144). Ce

paramètre doit ainsi rester pour l'instant uniquement un moyen de monitoring du statut

circulatoire du nouveau né, facile et bon marché, et de réalisation plus simple en pratique

que la technique NIRS.

3.6. Perspectives

De part son caractère non invasif, largement accessible et sa simplicité d'utilisation au

quotidien, le PI s'est progressivement développé afin d'offrir une mesure continue de la

perfusion périphérique dans des indications de plus en plus larges. Les avancées dans le

traitement du signal permettent aujourd'hui de disposer de valeurs de plus en plus précises

dont les tendances peuvent révéler les changements de la perfusion distale bien avant

l'analyse clinique.

Avec l'aide d'une expérience pratique grandissante au fil des années, le PI est susceptible de

démontrer aujourd'hui un intérêt clinique encore supérieur avec l'apparition de nouvelles

applications dans d'autres situations où la perfusion périphérique et le statut circulatoire

devront être évalués.

Son utilisation dans le dépistage des cardiopathies du cœur gauche considérées comme

particulièrement à risque peut-elle avoir un intérêt supplémentaire par rapport aux moyens

de détection déjà existants? La présence d'un obstacle sur la voie aortique engendre t-elle

des différences de mesure significatives par rapport aux sujets sains? Ces valeurs peuvent­

elles être corrélées avec des éléments plus objectifs tels que des mesures hémodynamiques

enregistrées par échographique doppler cardiaque? C'est à ces interrogations que nous

tenterons de répondre dans la dernière partie de ce travail.
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4. NOTRE ETU DE

4.1. Introduction

Jusqu'à présent, l'évaluation de la perfusion périphérique en situation d'instabilité

hémodynamique chez l'enfant ne reposait que sur l'utilisation de signes cliniques peu

sensibles et spécifiques d'une altération de la perfusion systémique et souvent peu

corrélés à la sévérité du tableau clinique général.

Le PI est un paramètre relativement récent, basé sur l'analyse du signal de l'oxymétrie

pulsée, et qui a été incorporé en complément des mesures de saturation sur certains

types d'appareils dits « de nouvelle génération» disponibles aujourd'hui sur le marché.

Ce nouvel outil est défini comme le rapport du signal pulsatile indexé au signal non

pulsatile de la composante infrarouge de la lumière traversant un tissu à un site de

mesure donné et s'exprime en pourcentage (AC/OC X 100).

Si peu de données sont disponibles sur les valeurs normales attendues de ce nouvel

indice tant en population adulte que pédiatrique en dehors de celles fournies par les

fabricants, quelques études suggèrent l'intérêt du PI comme témoin d'évaluation de la

perfusion périphérique dans les situations où celle-ci pourrait être modifiée (anesthésie,

sepsis, infection maternofoetale, hypothermie, ... ). Cependant, aucune expérience n'avait

été tentée dans le domaine de la cardiologie pédiatrique et de surcroît avec deux

mesures d'IPP réalisées au niveau de deux sites différents en raison de l'existence d'un

obstacle anatomique.

Nous avons ainsi voulu analyser de manière prospective les valeurs de PI aux membres

supérieurs et inférieurs chez des nourrissons porteurs d'un obstacle localisé sur la voie

d'éjection aortique tout en les comparant à celles de témoins sains du même âge, avec

pour hypothèse que des variations précoces du PI peuvent survenir pour ce type de

cardiopathie congénitale et qu'elles pourraient s'avérer une nouvelle aide au diagnostic.

Puis nous avons également étudié les corrélations entre les valeurs de PI enregistrées et

certains paramètres hémodynamiques cliniques ou obtenus par échographie doppler
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cardiaque en essayant de mettre en évidence si ce nouvel index pouvait être rattaché à une

mesure objective existante et si oui quelle pouvait être la nature de celle qui s'en approchait

le plus.

4.2. Objectifs de l'étude

L'objectif principal de notre étude était de montrer une différence significative entre les

deux groupes à l'aide des valeurs de Plou de leur différence pré et postductale.

Les objectifs secondaires comportaient la mise en évidence d'une corrélation entre les

mesures de PI et les variables mesurées par échodoppler cardiaque ainsi que les autres

paramètres cliniques (tensions artérielles). Nous avons ainsi étudié plus précisément les

corrélations entre différences de PI et gradients tensionnels, de vitesses et d'ITV de part et

d'autre de l'obstacle. Enfin, nous avons testé la valeur diagnostique de ce nouvel indice en

comparaison avec les méthodes déjà existantes tout en essayant de déterminer une valeur

seuil à partir de laquelle des investigations plus approfondies devraient être entreprises à la

recherche d'un obstacle localisé sur la voie aortique (coarctation) chez des individus

asymptomatiques.

4.3. Matériels et méthodes

4.3.1. Patients

Nous avons recueilli de manière prospective les données concernant deux populations de

patients (nourrissons pour la grande majorité) hospitalisés dans les services de

Cardiologie Pédiatrique, Réanimation Pédiatrique et Médecine Infantile du CHRU de

Nancy entre le 01/09/2008 et le 01/07/2009, la première pour suspicion diagnostique ou

suivi d'un obstacle du cœur gauche localisé sur la voie d'éjection aortique et la seconde
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comme groupe témoin de sujets sains mais justifiant d'une échographie cardiaque pour

un autre motif.

Les critères de non inclusion comportaient les patients admis pour un obstacle localisé en

amont du tronc artériel brachiocephalique au niveau de la valve aortique (sténose

valvulaire aortique), sur la voie pulmonaire ou en présence de localisations multiples. Les

critères d'exclusion comprenaient l'absence de relevé des données exigées par le

protocole.

Un consentement oral a été obtenu de la part d'au moins un des deux parents après

explications avancées sur les objectifs, le déroulement et les modalités de réalisation de

l'étude qui comportait pour chaque enfant un interrogatoire parental sur les données

administratives et anamnestiques, un examen clinique, une mesure du signal pulsatile

obtenu par oxymétrie pulsée aux membres supérieur droit (MSD) et inférieur gauche

(MIG) avec prise des tensions artérielles correspondantes ainsi et une échographie

cardiaque.

4.3.2. Collecte des données

Le recueil des données comportait les parties suivantes:

• Les données administratives: date de naissance, sexe, terme, âge et poids le

jour de réalisation des mesures

• Les éléments cliniques: type de pathologie permettant de classer les sujets au

sain des deux groupes, tensions artérielles aux MSD et MIG, présence ou

absence de pouls fémoraux (droite/gauche), administration éventuelle de

PROSTINE® au moment de l'inclusion

• Les paramètres de monitorage obtenus par oxymétrie pulsée: fréquence

cardiaque, saturations artérielles avec index de perfusion périphérique (PI) et

ses variations (VPI) aux MSD et MIG

• Les paramètres anatomiques et hémodynamiques observés par échographie

cardiaque et doppler : type et siège de l'obstacle, perméabilité du canal artériel,

anomalies associées, ITV sous aortique et abdominale, vitesse
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maximale/moyenne et gradient maximal! moyen au niveau sous aortique et de

l'aorte abdominale.

4.3.3. Déroulement de l'étude

Après vérification des critères d'inclusion et recueil du consentement parental, chaque

enfant était inclus dans le groupe malade ou dans le groupe témoin puis était soumis à un

examen clinique et aux explorations paracliniques définies ci-dessus dans un ordre aléatoire.

La présence ou l'absence des pouls fémoraux était affirmée par un même examinateur qui

réalisait conjointement les mesures de tensions artérielles à l'aide d'un brassard adapté à

l'âge de l'enfant au niveau du bras gauche et de la jambe droite. Un capteur spécifique en

fonction du poids de l'enfant était ensuite appliqué au niveau du pouce droit puis de l'hallux

gauche en position recommandée par le fabricant (MASIMO Corporation"') que nous avions

choisi pour la précision et la fiabilité des mesures de SpO, mais surtout pour la mise à

disposition de l'index de perfusion périphérique. Le moniteur et le capteur utilisés sont

représentés figure 30.

Figure 30. Appareil et capteur d'oxymétrie pulsée utilisés dans l'étude.
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Après obtention d'un signal pulsatile d'intensité, de qualité suffisante et si possible net de

tout artéfact à l'aide d'un oxymètre de pouls de nouvelle génération (MASIMO Radical Set),

les valeurs de fréquence cardiaque, saturations artérielles, PI, VPI pré et postductales étaient

notées dans la base de données de recueil de l'étude. La durée de l'enregistrement était

variable selon l'état d'agitation de l'enfant.

Après avis auprès d'un cardiopédiatre sénior, une échographie cardiaque servant d'examen

de référence à la classification des deux populations était alors réalisée avec analyse

morphologique complète des structures cardiaques et précision de la perméabilité du canal

artériel quelque soit l'âge de l'enfant. Cette dernière était ensuite complétée par une

analyse Doppler permettant l'estimation des vélocités et des gradients en amont et en aval

de l'obstacle au niveau sous valvulaire aortique et de l'aorte abdominale dans des incidences

similaires pour chaque patient mais avec une précision restant fonction du trajet du faisceau

incident avec le flux sanguin pulsatile.

4.3.4. Analyse statistique

Elle a été réalisée avec le soutien du Département d'Information Médicale (DIM) du CHRU

de Nancy à l'aide du logiciel SPSS Statistics 17.0. Nous avons utilisé un test de Mann et

Whitney pour les comparaisons de moyennes et un test du Khi 2 pour les variables

qualitatives alors que les corrélations ont été testées par un test de Spearman. Une valeur

de p inférieure à D,OS était considérée comme significative. Les résultats sont exprimés en

moyenne plus ou moins déviation standard.

4.4. Résultats

Sur une période de 10 mois, 30 patients d'âge pédiatrique ont été retenus pour notre étude

avec 19 enfants sains et 11 porteurs d'une cardiopathie obstructive du cœur gauche.

L'ensemble des paramètres cliniques ainsi que les mesures pré et postductale du PI ont été

obtenus pour les deux populations. Concernant les paramètres échographiques, les valeurs
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testées ont pu être recueillies au sein de toute la population enfants malades mais sont

restées incomplètes ou indisponibles chez 7 individus sains. Au total 3D enfants ont donc été

retenus pour ranalyse du PI en fonction des paramètres cliniques et 23 pour l'étude des

corrélations entre mesures échographiques et PI.

Pour la population « enfants sains}) qui a constitué notre groupe témoins (Statut D), une

échographie cardiaque a été proposée aux parents puis réalisée pour les motifs suivants:

bilan de syndrome malformatif avec atrésie oesophagienne (n=1), malaise du nourrisson

(n=1), hypertension artérielle inexpliquée (n=1), cyanose des membres inférieurs (n=1),

difficultés alimentaires (n=2), détresse respiratoire (n=3), troubles du rythme cardiaque

(n=6), découverte d'un souffle (n=2), suspicion de maladie de Kawasaki (n=1), suivi pour

anévrysme du ventricule gauche (n=l). Aucun des individus ne s'est révélé porteur d'un

obstacle gauche.

Pour la population « enfants malades}), nous avons redéfini un groupe de 9 patients

porteurs d'un obstacle localisé sur la voie d'éjection aortique (Statut 1 = coarctation) ainsi

qu'un groupe de 2 patients atteints d'une sténose valvulaire aortique et sous aortique

(Statut 2). Ces deux derniers ont été exclus de l'analyse comparative car les mesures d'IPP

réalisées toutes deux en aval de l'obstacle n'étaient pas interprétables au même titre que

celles effectuées de part et d'autre de l'anomalie.

Les paramètres cliniques et anatomiques ainsi que le suivi évolutif de chaque patient porteur

d'une coarctation aortique sont résumés dans le tableau 1:
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Patients Type de Age Description anatomique Suivi

coarctatIon (Jours)

1 Isthmique sous 43 Arche gothique avec isthme mesuré à 2,5 Crafoord modifié à J 45

ductale avec mm et prolongement diastolique HTA résiduelle

bicuspidie HVG importante secondaire

aortique

2 Isthmique isolée 4 Crosse aortique modérément dilatée sur Crafoord simple à J 6

sa partie ascendante, plutôt Prolongement

hypoplasique (3mm) sur sa partie diastolique persistant à

horizontale et très serrée au niveau 4 mois sans
isthmique retentissement dinique

3 Syndrome de 279 Coarctation isthmique de l'aorte avec Fermeture

coarctation hypoplasie de l'aorte horizontale (5mm) percutanée de la CIV

CIV mi septale (8mm) à J 378 (Amplatz)

CIA OS avec shunt interatrial Fermeture chirurgicale

Sténose valvulaire pulmonaire peu serrée par patch à J 392

Bicuspidie aortique Evoiution favorable

4 Isthmique isolée 2662 Localisée au pied de la sous c1avière Crafoord modifié à J

gauche 2699

Légère hypoplasie d'amont sans

bicuspidie aortique ni autre anomalie

S Associée à un 7 Hypoplasie de l'aorte horizontale (3,2 Manœuvre de Rashkind

VDDI Taussig- mm) à J 2

Bing Isthme à 2 mm Cure de coarctation par

CIVet CIA larges (7 et 5mm) technique de

Waldhausen avec

cerclage de l'AP à J 14

6 Isthmique en 20 Bicuspidie aortique horizontale non Crafoord modifié à J 24

aval de la sous sténosante et non fuyante

c1avière gauche

7 Moyennement 403 Kinking isthmique avec réduction de Surveillance clinique et

serrée calibre mesurée à 4 mm et ventricule échographique simples

gauche iégèrement hypertrophique

8 Syndrome de 24 Petit ventricule gauche (13mm) Surveillance simple puis

Shane Kinking isthmique mesuré à 2,S mm évolution à 3 mois de

CIA large (6mm) avec CIV multiples (sous vie vers une coarctation

aortique et musculaires) serrée
HTAP infra systémique Cure complète de

coarctation à J 140

9 Isthmique en 38 Syndrome polymalformatif avec atrésie Crafoord modifié à J 45

aval de la sous de l'œsophage (stade III) Suites simpies

c1avière gauche Hypoplasie de l'AP gauche

CMH

ClV musculaire (3mm) et CIA OS
.. ..Tableau 1: Caracteristiques cllOiques de la population « coarctatIOn aortique) (CIV: commUnicatIon

interventriculalrej CIA os: communication Interatriale ostium secondumj VDDI: ventricule droit double issuej

HTAP: hypertension artérielle pulmonaire; CMH: cardiomyopathie hypertrophique; HVG: hypertrophie

ventriculaire gauche).
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La comparaison entre les groupes « témoins» et « coarctation aortique» a permis de mettre

en évidence les facteurs cliniques et paracliniques permettant de différencier les deux

populations, avec un intérêt particulier porté sur les mesures pré et postductale de l'index

de perfusion périphérique.

Les résultats sont présentés dans les tableaux 2, 3, et 4.

Témoins Coarctation Significativité

aortique

n 19 9 -
Sex ratio M/F 3,75 0,29 0,01

Poids (g) 4948 6000 NS

Age moyen et médiane (jours) 188,9; 25 386,5; 37 NS

Terme (SA) 37,9 38,0 NS

Fréquence cardiaque (BPM) 144 133 NS

Pouls fémoral droit palpé 100% 22,2% :$ 0,001

Pouls fémoral gauche palpé 100% 22,2% S 0,001

Traitement par PROSTINE'" 0% 0% NS

SP02 MSD (%) 98,3 96,9 NS

SP02 MIG (%) 98,2 98,3 NS

Tension artérielle systolique MSD (mm Hg) 87,6 108,3 NS

Tension artérielle diastolique MSD (mm Hg) 48,1 58 NS

Tension artérielle systolique MIG (mm Hg) 86,9 73,2 NS

Tension artérielle diastolique MIG (mm Hg) 48,3 41,3 NS

Tableau 2. Comparaison des caractéristiques cliniques des groupes « témoins» et « coarctation» (M:

masculin; F: féminin; SA: semaine d'aménorrhée; BPM: battements par minute; MSD: membre supérieur

droit; MIG: membre inférieur gauche).

Sur le plan clinique, les éléments permettant de détecter la présence d'une coarctation dans

notre population d'étude comportent la palpation des pouls fémoraux en rappelant que

l'examen a le plus souvent été réalisé à l'entrée alors qu'il existait déjà une suspicion

clinique et/ou échographique du diagnostic. Les mesures tensionnelles et de saturation

prises isolément au membre supérieur droit et au membre inférieur gauche ne sont pas

significatives. Il existe également une répartition différente au niveau du sexe entre les deux

groupes avec une proportion de garçons significativement supérieure s'étant présentée dans

le groupe témoins.
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Concernant les données échographiques, les vitesses et gradients maximaux et moyens

observés en aval de l'obstacle sont significativement inférieurs chez les enfants porteurs

d'une coarctation ce qui permet de différencier les deux groupes (tableau 3).

Témoins Coarctation 5ignificativité

aortique

n 11 9 -

ITV sous aortique (cm) 12,8 18 N5

V max sous aortique (mis) 0,95 1,25 N5

V moy sous aortique 0,61 0,73 N5

Gradient max sous aortique (mm Hg) 4,03 7,12 N5

Gradient moy sous aortique (mm Hg) 1,96 3,33 N5

ITV aorte abdominale (cm) 13,2 12,5 N5

V max aorte abdominale (mis) 0,87 0,52 0,012

V moy aorte abdominale (mis) 0,52 0,32 0,012

Gradient max aorte abdominale (mm Hg) 3,50 1,17 0,012

Gradient moy aorte abdominale (mmHg) 1,55 0,54 0,015

Canal artériel ouvert 10,5% 22,2% N5

Tableau 3. Comparaison des paramètres échographiques des groupes « témoins» et « coarctation» (ITV:

intégrale temps vitesse j V max: vitesse maximale; V moy: vitesse moyenne; Gradient max: gradient

maximal i Gradient moy: gradient moyen).
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La répartition entre les différentes valeurs observées (médiane, écart interquartile, étendue)

est représentée sur la figure 31 pour les variables significatives.
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Figure 31. Box plot représentatifs des paramètres échographiques significatifs entre les deux groupes (Ao

abd: aorte abdominale; V: vitesse; max: maximal; MOY: moyen; Gd: gradient; Statut 0: témoins; Statut 1:

coarctation).

Concernant notre premier objectif d'étude, nous avons mis en évidence une différence entre

les deux populations relative aux mesures de l'index de perfusion périphérique enregistrées

au membre inférieur gauche. Ce dernier se trouve ainsi significativement diminué en aval de

l'obstacle anatomique. Les autres mesures réalisées (PI au membre supérieur droit et VPI) ne
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permettent pas de distinguer le groupe malade des individus sains (Tableau 4). Les valeurs

d'index de perfusion périphérique observées au membre inférieur gauche et au membre

supérieur droit ainsi que leur distribution dans chaque groupe sont indiquées figure 32.

Variables Témoins Coarctation aortique Significativité

PI MSD 1,54; (0,63-3,19) 2,63; (0,76-5,35) NS

PVI MSD 25; (10-39) 23; (15-37) NS

PI MIG 1,26; (0,55-3,15) 0,84; (0,39-2,40) 0,016

PVI MIG 25; (10-45) 26; (15-40) NS

Tableau 4. Comparaison des valeurs d'index de perfusion périphérique (médiane) et de ses variations avec le

cycle respiratoire entre les groupes « témoins» et « coarctation » (PI: perfusion index; PVI: pleth variability

index)
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Figure 32. Valeurs et distribution du PI au membre supérieur droit et au membre inférieur gauche dans les

deux groupes. Statut 0: témoins. Statut 1: malades.

A partir de l'exemple du gradient tensionnel classiquement décrit comme point d'appel

d'une coarctation de l'aorte, nous avons également testé les différences pré et postductale

caculées à partir des valeurs de saturation, du PI, d'ITV et de vitesses receuillies au membre

supérieur droit et au membre inférieur gauche. Tous ces paramètres étudiés sont

statistiquement significatifs à l'exception des valeurs d'oxymétrie avec une différence

calculée plus élevée dans le groupe « coarctation» (Tableau 5).

Les valeurs obtenues sont présentées figure 33 et 34.
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Variables Témoins Coarctation aortique Significativité

TAS MSD - TAS MIG (mmHg) 0,68 35,1 < 0,001

TAD MSD - TAD MIG (mmHg) -0,1 16,4 0,001

SP02 MSD - SP02 MIG (%) 0,1 -1,44 NS

PI MSD - PI MIG 0,13 1,85 < 0,001

Sous Ao ITV - Ao abd ITV (cm) -1,54 5,51 0,049

Vmax Sous Ao - Vmax abd (mis) 0,00 0,73 0,001

Tableau 5. Comparaison des gradients calculés entre les groupes « témoins» et «( coarctation » (TAS: tension

artérielle systolique; TAD: tension artérielle diastolique; PI: index de perfusion périphérique; M5D: membre

supérieur droit; MIG: membre inférieur gauche; Ao: aortique; abd: abdominal; ITV: intégrale temps

vitesse; Vmax: vitesse maximale; Vmoy: vitesse moyenne).
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Figure 33. Gradients tensionnels observés dans les deux groupes
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Figure 34. Gradients d'ITV, d'index de perfusion et de vitesses dans les deux groupes

Afin de mieux étudier l'intérêt de ces différentes variables à des fins de dépistage, nous

avons par ailleurs établi pour chaque mesure significative une courbe ROC ce qui nous a

permis de déterminer quelle était celle se prêtant le mieux à être utilisée comme test

diagnostique. La valeur de référence reste le gradient tensionnel systolique, suivi par la

différence de PI et le gradient tensionnel diastolique. Le gradient échographique ITV est

simplement mentionné à visée comparative (Figure 35).
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Figure 35. Courbe ROC des différents paramètres significatifs entre les deux groupes

En analysant plus précisément cette courbe, nous avons également pu déterminer deux

valeurs seuil à visée diagnostique pour les deux paramètres les plus significatifs à savoir le

gradient tensionnel systolique et la différence pré-postductale de PI.

Un gradient tensionnel systolique au-dessus de 18 mmHg offre ainsi une sensibilité de 89%

pour une spécificité supérieure à 95% alors qu'une différence de PI au-delà de 0,50 assure

une sensibilité de 89% pour une spécificité supérieure à 90%. Les valeurs seuils

décisionnelles des autres paramètres (gradient ITV et de vitesses) n'ont pas été déterminées

car elles ne présentent que peu d'intérêt en terme de dépistage de masse.

En dehors de cette différence significative observée entre les deux populations relative aux

mesures pré et postductale de PI, il est intéressant de noter que malgré la faiblesse de notre

effectif, la distribution observée des gradients de PI se rapproche de celle d'une loi normale,

du moins chez les individus malades (Figure 36).

117



o

"
f\

"
- r-

" rJ- \,
"

" .
"

,
.11Al 000 '"

Figure 36. Répartition des valeurs observées relatives aux gradients de PI dans chaque groupe. (Statut 0 :

témoins; statutl : malades).

Dans un intérêt pratique et afin de ne réaliser qu'une seule mesure à des fins de dépistage,

nous avons également construit une nouvelle courbe ROC ne prenant en compte que la

valeur du PI mesurée au pied gauche (figure 37). Nous précisons que la valeur inverse a été

utilisée pour des raisons de présentation visuelle.
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Figure 37. Courbe ROC établie à partir du paramètre IPP MIG (courbe bleue) à Interpréter en fonction de la

ligne de base (ligne verte).
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Cette dernière nous a permis de définir une valeur seuil à 1,25 avec une sensibilité de 89% et

une spécificité de 58% avec une surface calculée sous la courbe à 0,784.

Les corrélations entre les mesures de PI obtenues (MSD, MIG) et les paramètres

hémodynamiques échographiques (ITV, vitesses maximale et moyenne sous aortique et

abdominales) ont été testées, de même que celles avec les valeurs de tension artérielle

enregistrées aux membres correspondants.

Nous avons ainsi observé une corrélation significative entre PI mesuré au pied gauche et

vitesse du flux sanguin correspondant estimé par Doppler au niveau de l'aorte abdominale

avec un coefficient de corrélation à 0,445 (p = 0,03). Un résultat similaire a par ailleurs été

constaté entre PI enregistré à la main droite et vitesse déterminée en amont en situation en

sous aortique (r = 0,424; P = 0,03). Les graphes sont représentés par la figure 38.
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Figure 38. Courbes de corrélation entre PI pré et post-ductal et vitesses calculées par Doppler

La seconde corrélation que nous avons mise en évidence (figure 39) concerne celle entre les

différences pré et post-ductale de PI et le gradient tensionnel systolique (r= 0,539; P =

0,003). Les autres corrélations testées pour les paramètres suivants (diff PI - diff TAD ; diff PI

- diff ITV; diff PI - diff vitesses échographiques) ne sont pas significatives. De plus, il ne

semble pas exister de lien entre PI et tension artérielle mesurée au même membre, ni entre

PI et ITV correspondant.
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Figure 39. Courbe de corrélation entre différence pré et postductale de PI et gradient tensionner systolique

4.5. Discussion

Conformément à notre hypothèse de départ, les valeurs pré et postductale de PI sont

différentes entre les enfants sains et ceux porteurs d'une coarctation de l'aorte. Les valeurs

de PI postductal sont inférieures et les différences préjpostductales de PI sont plus élevées

pour ces derniers patients.

Nous avons également pu établir une corrélation entre les valeurs de PI postductal et les

vitesses maximales et moyennes obtenues par échographie doppler cardiaque au niveau de

l'aorte abdominale en aval de l'obstacle. La différence préjpostducale du PI est également

corrélée avec le gradient tensionnel entre le membre supérieur droit et le membre inférieur

gauche. Il ne semble cependant pas exister de corrélation directe entre les valeurs de PI et

les tensions artérielles ou d'ITV correspondantes.

L'objet de cette étude est original. Il s'agit d'une part de la seconde étude s'intéressant à

l'intérêt d'une mesure pré et postductale du PI dans les cardiopathies systémiques

ductodépendantes, et d'autre part, de la première étude à établir une corrélation entre

index de perfusion et les paramètres cliniques ou échographiques. La population de notre
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étude est représentative des patients admis en cardiologie ou en réanimation pédiatrique

pour une cardiopathie obstructive du cœur gauche avec une nette prédominance des cas de

coarctation de l'aorte.

Cette étude présente néanmoins des limites. La population est restreinte (en raison de la

faible incidence de la maladie avec environ un cas mensuel) et pourrait s'avérer incapable de

mettre en évidence d'autres paramètres influant sur le PI. Elle est également inhomogène.

Nous avons séparé le groupe « coarctation» du groupe « sténose valvulaire aortique ou sous

aortique», et certaines formes de coarctation sont dites isolées alors que d'autres sont

associées à d'autres malformations cardiaques modérées (CIA, CIV) ou sévères (VDDI). Le

nombre restreint de malades ne nous a pas permis de réaliser de sous groupes en fonction

de la sévérité de l'obstacle, de la perméabilité du canal artériel ou d'un éventuel traitement

par PROSTINE® débuté au moment de l'inclusion. On pourrait penser que ces facteurs

influent sur nos résultats. Il existe une différence au niveau de la répartition des sexes entre

les deux populations, avec une prépondérance féminine chez les malades et un nombre plus

élevé de garçons chez les individus sains, ce qui va à l'encontre des données de la littérature

(31,32). Enfin il n'a pas été possible d'étudier une classe d'âge spécifique même si la

majorité de nos mesures concernent des nouveaux nés et des nourrissons.

La méthodologie utilisée induit des biais. Ainsi, les mesures recueillies aussi bien cliniques

(pouls, TA), oxymétriques (saturation, PI, VPI) ou échographiques n'ont pas été réalisées en

aveugle, une forte suspicion diagnostique ayant déjà été posée avant l'inclusion.

De plus, si un même opérateur a procédé à l'enregistrement de l'ensemble des paramètres

cliniques et pléthysmographiques à l'exception d'un seul patient du groupe malade,

plusieurs cardiologues ont participé à l'analyse échographique des sujets. En effet, si la

méthode d'analyse des valeurs d'ITV et de vitesses est bien codifiée au niveau sous aortique,

la détermination des mêmes paramètres au niveau de l'aorte abdominale reste plus discutée

notamment au niveau de la zone exacte de mesure. Nous n'avons également pas déterminé

de temps de moyennage des mesures pour les valeurs du PI. La durée de l'enregistrement

est donc variable mais n'a pas fait l'objet d'une attention particulière. L'exactitude des

différentes variables reste dépendante de la coopération et de l'état d'agitation de l'enfant.
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Les autres limites de cette étude sont liées aux incertitudes rencontrées avec le PI. Nous

n'avons effectué qu'une seule mesure à des fins de détection en sachant que de nombreux

autres paramètres (température, activité neurohormonale, sepsis, hémodynamique

centrale, médicaments, ... ) peuvent entraîner des altérations de la perfusion périphérique

surtout chez les patients en état instable ou critique (130) .

De nombreuses données rencontrées dans la littérature sont concordantes avec les résultats

de notre étude. Premièrement sur le plan clinique, nous avons pu observer qu'il existe bien

un gradient tensionnel systolique et diastolique plus élevé dans le groupe « coarctation»

avec un seuil décisionnel que nous avons déterminé à 18 mmHg pour les mesures

systoliques. Ce résultat est comparable à celui classiquement décrit pour faire le diagnostic

de cette pathologie et qui a été établi à 20 mmHg (145). A l'opposé aucune valeur

tensionnelle prise isolément n'a pu servir de critère permettant de différencier les deux

populations. L'intérêt de l'absence ou de la diminution des pouls fémoraux est également

retrouvée, mais il s'agit d'une évaluation subjective et à faible valeur prédictive négative ce

qui explique que plus de la moitié des nouveaux nés ne sont pas dépistés par cette seule

technique lors de l'examen de sortie de maternité à un âge où, le canal artériel est encore

potentiellement ouvert.

Sur le plan échographique, les paramètres différents entre les deux groupes concernent ceux

recueillis en aval de l'obstacle au niveau de l'aorte abdominale avec une diminution plus

marquée de la vitesse des flux et du gradient de pression chez les enfants porteurs d'une

coarctation de l'aorte avérée. Nous rejoignons là les résultats d'autres auteurs qui ont pu

montrer le lien existant entre la réduction des vitesses enregistrée à ce niveau et la sévérité

de la forme anatomique de la coarctation (146). D'autres avancent également qu'il existe

une accélération du flux sur l'aorte ascendante secondairement à l'anomalie (38). Si cette

dernière a bien été constatée ici avec des valeurs de vitesse maximale et moyenne

supérieures dans le groupe coarctation, les différences observées n'ont pas été suffisantes

pour obtenir un test significatif. Le manque de puissance lié à la petite taille de notre effectif

pourrait en partie expliquer ces résultats discordants. Toutefois, il faut à nouveau préciser

que ces critères échographiques n'ont d'intérêt qu'une fois le diagnostic établi et qu'ils ne
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peuvent bien entendu pas être appliqués chez tous les nouveaux nés pour des raisons de

coût, de formation du personnel, et de durée de réalisation des mesures.

Sur le plan oxymétrique, nous n'avons pas noté de différence au niveau des valeurs de

saturation postductale enregistrées entre les deux groupes contrairement aux travaux de

Hoke (92). A l'inverse, la saturation postductale mesurée dans le groupe coarctation était

même supérieure à la saturation préductale ce qui va à l'encontre de l'hypothèse selon

laquelle le shunt droit-gauche par le canal artériel serait à l'origine d'une saturation plus

faible au membre inférieur. L'explication de cette divergence de résultats pourrait être liée à

la catégorie d'âge différente des populations étudiées dans ces études. En effet, les valeurs

observées dans l'étude précédemment citée ont uniquement été recueillies entre les

premières heures et les premiers jours de vie alors que nous avons réalisé des mesures plus

tardives avec un canal artériel fermé dans la majorité des cas.

Hoke et al. démontraient également des différences entre les valeurs de saturation pré et

postductales (SP02 MSD - SP02 MIG), elles ne le sont pas dans notre étude entre les deux

groupes et en particulier il n'existe chez aucun individu du groupe « coarctation» de valeur

supérieure à 3%. Là encore la méthode de notre étude ne nous ont pas permis d'étudier

cette variable lors de mise en place de la circulation transitionnelle pour tous les patients.

Granelli et al. avaient constaté que 50% des nouveaux nés porteurs de ce type de pathologie

n'ont pu être dépistés par cette technique de gradient oxymétrique (97).

Plusieurs données de la littérature permettent de comparer nos mesures de PI. Chez

l'adulte, une étude descriptive s'intéressant aux valeurs de l'index de perfusion chez des

sujets sains et en état critique a montré une large dispersion des mesures enregistrées avec

une valeur seuil établie à 1,4 pour identifier les deux groupes (147). Le système utilisé était

un moniteur Philips Medical System Virida/56S avec des limites d'index de perfusion haute

et basse annoncées par le fabricant de 0,3-10. Même s'il s'agit d'une population différente

au niveau de l'âge et des pathologies observées, cette dernière se rapproche de celle de

notre étude que nous avons déterminée à 1,25 et qui témoigne également d'une situation à

risque en terme de perfusion périphérique. La distribution des valeurs de PI semble

également plus étendue dans la population saine que dans la population malade, que ce soit

dans notre groupe pédiatrique ou dans ce groupe d'adultes. Une autre étude menée dans
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une population d'expectantes et de nouveaux nés a montré que le PI maternel observé lors

de la phase préanesthésique d'une césarienne programmée est un facteur prédictif

indépendant de survenue d'un épisode de détresse respiratoire néonatal précoce (148).

Toutes les grossesses avaient été menées à terme sans incident particulier avec une valeur

décisionnelle fixée à 1,9. L'hypothèse avancée est celle d'une relation entre index de

perfusion et maladie inflammatoire placentaire révélée par l'étude histologique en l'absence

de manifestations cliniques maternelles. Si les mécanismes visant à expliquer ce lien

demeurent encore incertains, on peut par ailleurs supposer que d'autres facteurs soient à

l'origine d'un défaut de la perfusion périphérique objectivé par le PI. Ainsi, en 2005 dans une

population de nouveaux nés à terme sains ou porteurs d'une infection péri-natale, De Felice

et al. démontraient que les patients infectés avaient un PI enregistré au pied à 1 et 5

minutes de vie significativement plus bas que les individus sains (1,74 vs 4,50 et 2,18 vs 4A2,

P ::; 0,0001) avec des paramètres d'adaptation cliniques également inférieurs (142). Même

s'il est difficile de comparer nos résultats avec ceux présentés ici en raison de la moyenne

d'âge et du contexte, l'index de perfusion semble dans les deux cas un outil intéressant afin

d'identifier des populations présentant des troubles circulatoires. Les résultats que nous

avons obtenus en terme de sensibilité et de spécificité pour une valeur seuil de PI de 1,25 au

pied gauche (89% et 58%) sont inférieurs à ceux décrits (100% et 99A%).

Les enfants dont les valeurs de PI sont anormalement basses doivent faire l'objet d'une

attention particulière afin de ne pas être regroupés de manière trop hâtive dans le groupe

des faux positifs. Il arrive ainsi que certains enfants ne s'avèrent pas porteurs de la

pathologie recherchée mais que la baisse du PI soit secondaire à une autre étiologie. Cette

situation a été observée dans l'étude précédente où les deux seuls nouveau-nés faussement

positifs et n'ayant pas de chorioamniotite souffraient d'une cardiopathie congénitale. L'un

avait une anomalie d'Ebstein avec un PI mesuré au pied dans les 5 minutes suivant la

naissance à 0,68. L'autre était porteur d'une cardiopathie obstructive du cœur gauche

(coarctation) avec une mesure postductale à la cinquième minute de OJ5. Ces patients se

situaient donc au dessous de notre seuil de 1,25 en sachant que les mesures effectuées ici

étaient issues du même appareil. Certains faux positifs de notre étude pourraient ainsi

s'expliquer par le fait que nous avons choisi des enfants indemnes de cardiopathie

obstructive gauche mais potentiellement porteurs d'une autre affection ayant justifié la

124



réalisation d'une échographie cardiaque. Les quatres valeurs les plus basses concernent ainsi

deux enfants porteurs d'une pathologie respiratoire (pneumopathie, bronchiolite) avec des

valeurs respectives de 0,71 et 0,55 et deux atteints de troubles du rythme cardiaque (flutter

ou tachycardie supraventriculaire) avec des valeurs respectives de 0,96 et 0,94. Aucune

étude publiée à ce jour n'a étudié les variations de PI dans ce type de pathologies mais il est

probable qu'elles soient également à l'origine de troubles de la perfusion distale.

En partant de cette constatation que le PI pouvait être utilisé comme moyen de détection

des maladies causant des troubles circulatoire, certains auteurs ont réussi à déterminer une

gamme de valeurs normales chez le nouveau né afin de les comparer à celles d'un groupe de

9 sujets souffrant de circulation systémique ductodépendante (149). Cette étude

multicentrique de dépistage par oxymétrie pulsée a ainsi été la première dans laquelle une

mesure pré-ductale et une mesure postductale ont à la fois été réalisées avant le jour de

sortie de la maternité, à un âge compris entre 1h et 5 jours. L'appareil utilisé était identique

au nôtre. Les courbes de distribution des valeurs PI MSD et PI MIG qu'observaient les

auteurs n'étaient pas de distribution normale, ce qui est concordant avec nos résultats. Les

travaux de Lima et al. aboutissaient à cette même conclusion (147). Les différences

moyennes (PI MSD - PI MIG) que nous avons calculées sont également assez proches de

celle retrouvées par Granelli et al. avec des valeurs respectives de -0,02 et 0,13 pour le

groupe témoin. Notre étude est par contre la seule à avoir établi de manière spécifique une

différence moyenne élevée dans le groupe malade avec une valeur de 1,85. Les valeurs de PI

recueillies dans les deux groupes COG peuvent être difficilement comparées en raison du

caractère plus hétérogène de la population de malades de l'étude suédoise (4 coarctations

aortiques, 2 interruptions de l'arche aortique, 2 hypoplasies du cœur gauche et une sténose

valvulaire aortique critique). Nous avons établi pour le sous groupe « coarctation» une

valeur postductale seuil de 1,25 pour laquelle la probabilité de coarctation est de 89%, alors

que tous les patients de l'étude de Granelli avaient un PI pré ou postductal inférieur à 1,00

et que 56% d'entre eux étaient en dessous de la limite de 0,70. Il paraît difficile de

déterminer une valeur seuil de détection valable pour toutes les COG.

Notre étude tend à démontrer que l'analyse d'un seul paramètre objectif (PI MIG < 1,25)

mesuré à une seule extrémité peut être un moyen de détection à lui seul des sujets porteurs

125



d'une coarctation de l'aorte. En effet, ni les valeurs de tension artérielle ni les chiffres de

saturation pris isolément dans notre population ne permettent d'identifier les sujets sains

des sujets atteints de cette pathologie. De plus, il reprend toutes les conditions

indispensables que doit comporter un test de dépistage:

o Sensible et spécifique

o Simple et rapide d'utilisation

o Non invasif et non douloureux

o Economique

o Affection relativement fréquente

o Pronostic de l'affection modifié par la prise en charge précoce

On augmente la puissance de ce test, par la réalisation d'une seconde mesure du PI au

membre supérieur. La différence de PI dont la valeur seuil est établie à 0,50 offre une

sensibilité de 89% pour une spécificité de 90%. Ces résultats sont certes légèrement

inférieurs à ceux observés avec le calcul du gradient tensionnel mais l'AUC de 0,889 est

supérieure à celle des paramètres calculés par échographie cardiaque. Le seul cas de faux

négatif observé dans notre étude concerne celui d'un nouveau né âgé de 24 jours au

moment du recueil avec une diff PI < 0,50. La forme était plus celle d'un kinking aortique

avec légère extension diastolique qu'une véritable forme de coarctation. Un retour au

domicile avec une surveillance clinique et échographique simple a eu lieu 6 jours après

l'inclusion puis l'évolution a finalement été celle d'une coarctation avec cure complète

réalisée à 3 mois de vie (patient N" 8). Le fait de n'avoir pas dépisté cet enfant n'aurait donc

pas entraîné de conséquences immédiates.

Ce nouvel index objectif se présente comme une méthode originale, non invasive et fiable

dans la détection de certains patients à risque de troubles circulatoires et notamment ceux

porteurs d'une cardiopathie congénitale non diagnostiquée en période anténatale. En

comparaison avec les stratégies antérieures basées sur la saturation et de part son lien étroit

avec l'oxymétrie pulsée, il offre à ce jour la seule mesure capable d'identifier à la fois

cardiopathies cyanogènes et systémiques ducto-dépendantes. Il peut être un complément
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utile ou même remplacer les évaluations cliniques reposant sur la palpation des pouls

fémoraux et le gradient tensionnel.
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Conclusion

Les enfants souffrant d'une maladie cardiaque congénitale ne sont parfois pas détectés

lors des examens physiques néonataux de routine. Il a été montré que le dépistage néonatal

échouait principalement sur certaines formes de cardiopathies dites systémiques

ductodépendantes, en raison de l'absence de manifestations cliniques évidentes observées

lors de l'examen de sortie de maternité, à un âge où, le canal artériel est encore

potentiellement ouvert. Ces malformations non diagnostiquées présentant le plus de risque

de défaillance circulatoire peuvent être regroupées sous le terme de cardiopathies

obstructives du cœur gauche représentées principalement par la coarctation de l'aorte.

L'index de perfusion périphérique (PI), est un nouveau paramètre obtenu à partir de

l'analyse de la courbe de pléthysmographie, et semble un outil intéressant pour identifier les

patients porteurs de ces pathologies. En montrant des valeurs anormalement basses en aval

de l'obstacle anatomique, il offre une nouvelle technique facile d'utilisation, fiable, non

invasive mais surtout beaucoup moins subjective que l'examen clinique. Son efficacité peut

même s'avérer encore supérieure en prenant le soin de réaliser le calcul de la différence pré

et postductale.

Même s'il ne peut être considéré comme une mesure physiologique puisqu'établie à partir

d'un calcul spectrophotomètrique, l'existence d'une corrélation avec les valeurs cliniques

tensionnelles et certains paramètres obtenus par doppler cardiaque (vitesse des flux

sanguins) ne fait que renforcer l'intérêt que doit être apporté à ce nouvel indice.

Bien que notre effectif soit faible et que des études prospectives soient nécessaires pour

confirmer ces résultats, nous pensons que la mesure du PI est un outil fiable de détection

des enfants porteurs d'une coarctation de l'aorte. L'oxymétrie pulsée combinée à cet index

de perfusion présenterait alors l'intérêt majeur de dépister à la fois les cardiopathies

cyanogènes et les obstacles du cœur gauche ducto-dépendants et serait une aide précieuse

au pédiatre de maternité lors de l'examen de sortie systématique.
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