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LISTE DES ABREVIATIONS

: Auricule droit

: Auricule gauche

: Artére pulmonaire

: Bloc auriculo-ventriculaire

: Communication inter-auriculaire

: Communication inter-ventriculaire
: Coarctation de l'aorte

: Electro-cardiogramme

: Espace inter-costal gauche

: Hypertension artérielle pulmonaire
: Fuite mitrale

: Fuite tricuspide

. Insuffisance cardiaque

: Imagerie par résonnance magnétique
. Insuffisance tricuspide

: Artére inter-ventriculaire antérieure
: Artére inter-ventriculaire postérieure
: Nceud auriculo-ventriculaire

: Pression artérielle pulmonaire

: Persistance de canal artériel

: Retour veineux pulmonaire

: Septum inter-auriculaire



SIvV : Septum inter-ventriculaire

SP : Sténose pulmonaire

TCGV : Transposition corrigée des gros vaisseaux
VAV : Valve auriculo-ventriculaire

VD : Ventricule droit

VG : Ventricule gauche

VMD : Ventricule gauche morphologiquement droit

VMG : Ventricule droit morphologiquement gauche



INTRODUCTION




La transposition corrigée des gros vaisseaux ou double discordance est une
affection ; rare moins de 1%. Elle constitue une forme complexe et inhabituelle de
cardiopathie congénitale.

Souvent asymptomatique, dans sa forme isolée dans une population
pédiatrique. La bradycardie, le souffle et la cyanose peuvent étre un mode de
révélation.

Elle est actuellement de mieux en mieux connue au Maroc grace a la
disponibilité de I’échocardiographie doppler qui constitue la base du diagnostic.

A travers cinq cas pédiatriques nous proposons un travail rétrospectif, avec
étude clinique, échocardiographique et évolutive de cette affection.

L’objectif de cette étude est de faire le point sur cette affection, d’étudier les
différents modes de révélation, de montrer les difficultés diagnostiques et
thérapeutiques, et enfin de souligner I'intérét de I’échocardiographie entre une main

expérimenteée.
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A/ Description anatomique :

La premiére description anatomique de la pathologie aurait été réalisée
par Rokitansky en 1875. Les premiéres descriptions cliniques publiées sont
celles d’Anderson en 1957 (1) et de schieber en 1961.

Le principe de cette cardiopathie est de présenter une transposition des
gros vaisseaux. (une L transposition selon la classification de Van Praagh),

<<corrigée>> par la présence d’une discordance atrio-ventriculaire.

Usual Atrial Arrangement Mirror-image Atrial Arrangemen

Figure 1 et 2: Schéma d'une transposition corrigée des gros vaisseaux en situs

solitus (S;L;L) ("'image de gauche) et en situs inversus (I;D;D) (I'image de droite) (2)



En effet, dans le cadre d’'une TCGV en situs solitus, la segmentation
habituelle des ventricules est en boucle gauche (type <<L loop>>), selon la
classification de Van Praagh. Le ventricule G (VG) se situe donc en geénéral
du co6té droit et le ventricule droit (VD) du c6té gauche. Les valves atrio-
ventriculaires, qui dépendent des ventricules, sont également <<inversées>>.
La conformation est donc de type (S ;L ;L) selon la méme classification. En
cas de situs inversus, la conformation est en miroir de celle en situs solitus

et la segmentation est de type (I ;D ;D).(3,4,5,6)

a/ Terminologie

La transposition des gros vaisseaux <<corrigée>> par la discordance
atrio-ventriculaire porte donc le nom de transposition corrigée des gros
vaisseaux. La dénomination de double discordance peut également étre
employée. Que le cceur se trouve en situs solitus ou inversus, la TCGV place
les cavités ventriculaires du <<mauvais cb6té>>. Par convention, la
dénomination des ventricules se fait donc en fonction de leur morphologie et
non de leur latéralisation. Il convient toutefois de la préciser dans la
dénomination de ces cavités.

Dans la TCGV en situs solitus, le ventricule situé a droite, anatomiquement
reli€ I'atrium droit et & I'artéere pulmonaire et de morphologie gauche sera
appelé ventricule morphologiquement gauche (VMG) situé a droite. Les structures
valvulaires atrio-ventriculaires sont anatomiquement rattachées aux ventricules.
Par conséquent, la valve située entre ce ventricule et I’atrium droit sera donc
dénommeée valve mitrale puisque de morphologie gauche. Le ventricule situé a
gauche, anatomiquement relié a I'atrium gauche et a I’aorte et de morphologie

droite sera appelé ventricule morphologiguement droit (VMD) situé a gauche.
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La valve le reliant a I'atrium gauche, de morphologie droite également, sera
dénommeée valve tricuspide.

En cas de situs inversus, les ventricules morphologiqguement droits et
gauches sont, de la méme facon, situés respectivement a droite et a

gauche.(3)

b/ Ventricules

A droite se situe donc le ventricule morphologiquement gauche. i
existe en général une continuité fibreuse entre la valve mitrale et la valve
pulmonaire, sans infundibulum. Il ne posséde pas de créte supra ventriculaire
et les trabéculations musculaires sont tres fines. Ce ventricule s’ouvre vers

un orifice aortique antérieur et gauche.
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Figure 2: Photographie d'un ventricule morphologiquement gauche en vue

antérieure(2)
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Figure 3: Photographie d'une coupe transversale d’un ventricule morphologiquement

gauche (2)
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A gauche se situe le ventricule morphologiquement droit. Il possede un
infundibulum bien développé séparant les valves aortique et tricuspide. I
s’agit d’un ventricule ayant l’apparence interne d’un VD avec un créte supra
ventriculaire, des trabéculations épaisses et une bandelette septo-marginale
(bandelette modératrice). 1l s’ouvre sur un tronc pulmonaire postérieur et

droit, parallele a l'aorte.
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Figure 4: Photographie d'un ventricule morphologiquement droit en vue

antérieure(2)
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Figure 5: Photographie d'une coupe transversale d’un ventricule morphologiquement

droit en vue antérieure(2)
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Il a été décrit dans trés rares cas la présence d’un conus bilatéral, ou
I’'absence de connus a droite comme a gauche.(6,7)

L’apex du cceur est formé a gauche par le VMD. Le VMG est le plus
souvent position légérement inférieure et postérieure par rapport au VMD. I
existe une dextrocardie dans a peu pres 25% des cas (8). Tres
exceptionnellement il s’agit d’une mésocardie. En cas de situs inversus, le

cceur est toujours en dextrocardie.(6)

c/ Voie d’éjection du VMG

La voie pulmonaire se situe dans un plan axial et fait suite a la voie
d’éjection du VMG. Elle est imbriquée entre les valves mitrale et tricuspide,
de facon beaucoup plus importante que la voie aortique dans un coeur
normal. Cette particularité est également plus marquée dans la TCGV que
dans la TGV. Du fait de sa situation, la valve pulmonaire est donc
postérieure et droite par rapport a la valve aortique. Quand le septum est
intact, la limite gauche de la voie d’éjection droite est comblée par un
segment du septum membraneux faisant partie de la voie d’éjection du
ventricule morphologiquement droit. C’est la que se situe la CIV quand cette
partie du septum n’est pas développée. La partie antérieure du septum inter
ventriculaire s’étend et fusionne avec le septum conal pour former la limite
antérieure de la voie d’éjection pulmonaire. Les limites inférieures et latérales
correspondent a la communication de la voie d’éjection avec la cavité
ventriculaire, la partie supérieure correspond a la continuité fibreuse mitro-

pulmonaire, et la partie inférieure correspond a la créte ventriculaire.(6,9)
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d/ Septums inter atrial et inter ventriculaire

Dans une TCGV, les septums inter atrial (SIA) et inter ventriculaire (SIV)
ne sont pas alignés correctement. A I’exception de la zone de continuité
fibreuse du trigone qui réunit les valves tricuspide mitrale et pulmonaire,
Ilattache du SIA au squelette du cceur est globalement déplacée vers la

b

droite par rapport a l’attache du SIV. En vue antérieure, les deux septums ne
sont pas alignés et forment un angle aigu ouvert vers le haut avec le SIV a
gauche et le SIA a droite. C’est donc le SIA qui en général est déplacé vers
la droite. Le SIV se situe quant a lui dans un plan sagittal (et non oblique
vers l'avant et la gauche). Du fait du mauvais alignement et du <<hiatus>>
entre les septums, la portion membraneuse du septum est élargie, comblant
I’espace entre SIA, SIV et septum conal. Sa portion atrio-ventriculaire se situe
entre I'AG et le VMG. Il est habituel de constater un anévrysme du septum
membraneux, qu’une CIV soit présente ou non. En cas de CIV, I'anévrysme
siege dans la partie supérieure du septum.(6,10,11)

Mauvais alignement septal :

Le mauvais alignement des SIA et SIV est une caractéristique classique
des TCGV. (12,13) Il existe habituellement une divergence entre ces deux
septums. L’angle entre SIA et SIV détermine un espace triangulaire dans
lequel vient d’imbriquer la voie pulmonaire. 1l semble qu’il y’ait une
corrélation entre le mauvais alignement des septums (et donc I'importance de
leur divergence) et le degré d’hypoplasie pulmonaire. De ce fait, en cas
d’atrésie pulmonaire, les SIA et SIV sont mieux alignés et I’anatomie des
voies de conduction mieux respectée. C’est peut-étre ce qui explique la

réputation des TCGV en situs inversus d’avoir un meilleur alignement septal

et des voies de conduction normales. En effet, la plupart des cas étudiés
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dans la littérature et qui ont servi pour établir cette assertion étaient

porteurs d’une atrésie pulmonaire.

v§ AS VS AS

Figure 6: Schéma illustrant la relation entre l'importance du mauvais alignement
septal et I'hypoplasie de la voie pulmonaire (P). (VS Ventricular septum, AS Atrial

septum, A Aorte, T Tricuspide, M Mitrale)

e/ Voies de conduction

Les voies de conduction dans les TCGV ont fait I'objet d’études tres
précises, notamment par Anderson. Du fait de la double discordance, elles
ont en effet une disposition tres spécifique a [I'origine d’une grande
vulnérabilité. Comprendre [I’anatomie des voies de conduction dans cette
cardiopathie permet d’expliquer la fréquence des troubles de conduction
associes.

Une des caractéristiques des TCGV est, comme nous |’avons développé

plus haut, un défaut d’alignement des septum inter-atrial et inter-ventriculaire.
19



Du fait de cette divergence septale, I'anneau pulmonaire empiéte sur la
portion moyenne du septum inter-ventriculaire. Le septum postérieur est en
général ascensionné vers la partie postérieure du septum inter-atrial qu’il
rejoint en arriere du sinus coronaire. L’espace laissé entre ces deux septums
par leur mauvais alignement est comblé par le septum membraneux situé
entre I’AG et le ventricule morphologiguement droit situé a gauche. Le
septum inter-atrial bifurque en arriéere de I’AP qui elle-méme est imbriquée
entre les valves tricuspide et mitrale.

L’anatomie particuliere de la jonction entre septum inter-atrial, inter-
ventriculaire et la voie d’éjection sous-pulmonaire explique la disposition
inhabituelle des voies de conduction.

Le noeud auriculo-ventriculaire (NAV) n’est pas situé dans le triangle de
Koch, mais a la limite antérieure de [I'orifice mitral, a I’endroit ou le bord
droit du septum inter-atrial s’engage latéralement et a droite derriéere la valve
pulmonaire. Le faisceau atrio-ventriculaire émerge a la partie profonde du
NAV, a l'extrémité latérale de la continuité mitro-pulmonaire. Il passe ensuite
latéralement a la partie antérieure du toit de la voie d’éjection, juste en
dessous de la valve pulmonaire. 1l encercle donc la partie latérale de
I’'anneau pulmonaire puis descend Ilégerement pour rejoindre la portion
antérieure du septum inter-ventriculaire. C’est justement cette portion
particulierement longue encerclant I'anneau pulmonaire qui peut étre infiltrée
(voire interrompue) par du tissu fibreux chez les sujets adultes. Aprés avoir
rejoint le septum, le faisceau descend sa portion antérieure sur sa partie
droite, en avant de la CIV, ou en avant du septum membraneux en l’absence
de CIV. Il vire ensuite a gauche et bifurque. La branche gauche, fine, rejoint

la portion moyenne du septum pour s’enfouir profondément dans le VMG. La
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branche droite passe sous la forme d’un fin cordon dans le VMD sous les
muscles papillaires.

Cette disposition particuliere des voies de conduction se retrouve
surtout dans les doubles discordances en situs solitus. En effet, les doubles
discordances en situs inversus auraient un meilleur alignement septal, et de
ce fait des voies de conduction en position plus conventionnelle. Il existe par
ailleurs dans un certain nombre de cas un deuxieme nceud hypoplasique
situé dans la partie postérieure du septum inter atrial en avant du sinus

coronaire, mais qui ne se connecte pas aux tissus ventriculaires.(6,13)

f/ Arteres coronaires

La distribution des artéres coronaires suit la morphologie des
ventricules. Ainsi l’artére coronaire située a droite est [I'artéere coronaire
gauche, avec son tronc commun a l'origine de Il'artéere IVA et de [I'artére
circonflexe qui vascularisent le VMG. L’artere coronaire située a gauche est
de la méme facon I'artére coronaire droite avec sa branche infundibulaire.
Concernant la position des ostiums, le sinus antérieur étant le non coronaire,
I’artere coronaire gauche nait du sinus postérieur droit et passe directement
en regard de la valve pulmonaire pour se diviser en IVA et circonflexe.
L’artére circonflexe passe ensuite en regard de Il'auricule droit dans le sillon
auriculo ventriculaire. L’artére coronaire droite nait du sinus postérieur et
gauche, et chemine dans le sillon auriculo ventriculaire en regard de
I’auricule gauche pour se terminer en artere IVP.

La variation la plus fréquente est la naissance d’une artére coronaire
uniqgue au niveau du sinus droit, donnant le tronc commun et [artére

coronaire droite.(6)
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B/ Rappel physiopathologiqgue :

Dans cette cardiopathie, le sang veineux désaturé issu des veines caves
rentre dans [I'atrium droit puis traverse la valve mitrale pour se retrouver
dans un VMG situé a droite en position sous-pulmonaire. Ce ventricule en
I’labsence de sténose pulmonaire, de CIV ou d’hypertension artérielle
pulmonaire, fonctionne a basses pressions. |l éjecte le sang désaturé dans
I’artére pulmonaire.

Le sang saturé issu des poumons arrive dans I’atrium gauche puis se
jette dans un VMD situé a gauche en position systémique en traversant la
valve tricuspide. Ce ventricule fonctionne a hautes pressions, et éjecte le
sang saturé dans l’aorte.

I N’y a donc pas de shunt dans cette cardiopathie et les sangs saturés
et désaturés s’écoulent <<normalement>>. Toute la gravité de cette
cardiopathie (en dehors des possibles lésions associées) tient au fait que le
ventricule systémique soit un ventricule de morphologie droite non adapté a
cette fonction. En effet, ni sa forme (en croissant triparti) ni son épaisseur, ni
la qualité de ses fibres myocardiques, ni sa valve atrio ventriculaire et sa
vascularisation ne sont adaptées a un fonctionnement a hautes pressions. En
conséquence, de facon plus ou moins rapide, il est amené a s’hypertrophier,
allant jusqu’a se dilater, altérant sa fonction et favorisant I’apparition ou
laugmentation d’une IT préexistante qui elle-méme aggrave la dysfonction

ventriculaire.
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C/ Rappel épidémiologique :

La transposition corrigée des gros vaisseaux (TCGV) est une affection
rare qui représente moins de 1% des cardiopathies congénitales. La forme
isolée de cette cardiopathie ne représente quant a elle que 10% a 20% de
I’ensemble des TCGV. Enfin cette cardiopathie semble étre plus fréquente en

Asie que dans le reste du monde.(62,63,64)
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MATERIEL
ET
METHODES




A/ MATERIEL :

Notre étude rétrospective porte sur des cas présentant une cardiopathie
congénitale complexe appelée la transposition corrigée des gros vaisseaux,
hospitalisés ou bien suivis en consultation de cardio-pédiatrie du CHU Hassan
Il de Fés.

Les malades sont de deux sexes, de différent age allant du nouveau-né
au grand enfant.

Les patients sont adressés soit par les structures hospitalieres soit par
les médecins privés, ou viennent directement a la consultation de cardio-
pédiatrie.

Les patients sont vus en consultation et bénéficient d’'un examen
clinique et d’une échocardiographie.

Au terme du bilan clinique et paraclinique et apres confirmation de la
malformation deux conduites a tenir restent possible :

Soit les malades sont suivis en ambulatoire quand il s’agit d’'une forme
isolée bien tolérée. Soit que les malades présentent une complication cardio-
vasculaire et nécessitent un complément de bilan, ils sont alors hospitalisés

et adressés par la suite en chirurgie cardio-vasculaire.
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B/ METHODE D’ETUDE :

Ce travail rétrospectif s’est intéressé a [I’étude d’une cardiopathie
congénitale appelée transposition corrigée des gros vaisseaux.

Nous avons collecté cinq dossiers de TCGV, a partir desquels on a
rédigé cinq observations médicales ou tous les renseignements disponibles
sont notés notamment un interrogatoire recherchant en particulier la notion
de consanguinité et et de cardiopathies dans la famille et le mode de
révélation (cyanose dans le cadre d’une CIV ou CAV associé ou bien souvent
découverte fortuite). Les patients ont aussi bénéficié d’un examen cardio-
vasculaire a la recherche d’un souffle surajouté et de signes d’insuffisance
cardiaque, et un examen somatique.

Les examens réalisés ont souvent consisté en un électrocardiogramme,
une radiographie de  thorax, un  bilan  biologique. Surtout une
échocardiographie doppler qui a toujours été réalisée.

Au terme du bilan clinique et paraclinigue deux éventualités se
présentent :

Soit qu’il n’y a pas d’indication interventionnelle. Cette situation se voit
dans les cas de TCGV isolées sans lésions associées et bien tolérées, et qui
nécessitent un suivi régulier par échocardiographie pour voir I’évolution et
notamment déceler une dysfonction du ventricule gauche morphologiquement
droit.

Soit gu’il y’a une indication interventionnelle. Et cette situation se voit
dans les cas de TCGV mal tolérées ou associées a d’autres Ilésions
cardiovasculaires, et qui nécessitent un suivi cardiopédiatrique postopératoire
qui comprend une surveillance réguliére clinique et surtout
échocardiographique.

Dans cette série un patient a été opéré a Rabat au sein du service de

chirurgie cardio-vasculaire au CHU Ibn Sina pour coarctation de l'aorte.

26



RESULTATS




OBSERVATION N°1 :

Il s’agit de I’enfant Dahdouh Adam &agé de 9 mois,né le 05/02/2008 seul
enfant vivant, habitant Moulay abdellah issu d’un pére et d’une meére d’origine Jebli,
pas de notion de consanguinité chez les parents.

Les antécédants familiaux sont sans particularités, la grossesse était non
suivie aboutissant a un accouchement par voie basse, avec notion d’un tératome
pendant la grossesse.

Le début de la symptomatologie remonte a I’age de 3 mois le 05/05/2008 par
la survenue de difficultés alimentaires avec cyanose et des sueurs au moment des
téteés.

A I’examen c’est un nourrisson dont le poids est de 9 Kg, on note a I’examen
cardiovasculaire la présence d’un souffle surajouté latéro basal gauche.

Au terme de I’examen clinique on a réalisé une échocardiographie qui est
revenue avec un situs solitus, un ventricule gauche a droite et le ventricule droit a
gauche, une LTGV et une CIV large shuntant depuis VD vers VG avec une HTAP, une
dilatation importante du ventricule droit avec insuffisance mitrale importante Vmax
4 m/s, pas d’obstacle ni sur la voie gauche ni sur la voie droite avec présence d’un
canal artériel 6mm.

La radiographie pulmonaire non trouvée.

Donc on a sorti le patient le 05/05/08 sous Lasilix et k+ puis il a été perdu du
vue jusqu’a le 20/05/2011 ou il s’est adréssé de nouveau a notre formation avec
des signes d’insuffisance cardiaque moins évidents en revanche une fatigabilité
significative et une polypnée et une toux associées a une fievre.

La saturation a I’air ambiant est de 80% alors qu’elle est de 90% sous O2 puis
une échocardiographie a été réalisée objectivant une HTAP avec un ventricule
gauche en banane.

Les possibilités chirurgicales sont tres réduites voir nulles. On a mis le patient

sous Lasilix et du potassium et du Lopril.
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OBSERVATION N°2

Il s’agit de I’enfant Walid Mammakh &4gé a son admission de 15 mois, né le
mois de novembre 2008 issu d’'un marriage non consanguin, originaire de
Ouled Jamai, sans antécédents pathologiques notables G1P1 dont la grossesse
s’est déroulée normalement aboutissant a un accouchement a domicile.

L’histoire de la maladie a débuté 10 jours aprés la naissance par
I'installation d’un syndrome de détresse respiratoire associé a des difficultés
alimentaires d’ou son hospitalisation a I’hopital Ibn Khatib a Feés, puis apres
quelques mois il a consulté a notre formation et on a décidé de I'adresser a
Rabat pour cerclage.

Une échocardiographie a été faite le 02/11/09 dont le compte rendu a
objectivé :

- Coeur en criss cross.

- RVP trés généreux a I’oreillette gauche.

- SIA intact.

- Discordance auriculo-ventriculaire avec inversion ventriculaire, le
ventricule de morphologie droite est situé a gauche et le ventricule de
morphologie gauche est situé a droite.

- Large CIV sous pulmonaire s’étendant au septum d’admission, non
restrictive, shuntant en bidirectionnel, avec un shunt en systole
exclusivement droite-gauche et en diastole gauche-droite.

- Overriding de la valve tricuspide avec des cordages tricuspidiens

s’insérant sur la créte septale, une fuite tricuspidienne minime.

- Une fuite mitrale minime.
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- Discordance ventriculo-artielle avec L-transposition des gros vaisseaux

avec :

Q_)/

§ une grosse AP recevant un débit trés important avec une PAPmM

80mmHg, une PAPd difficile & préciser mais importante.

Q_)/

§ une petite aorte ayant stricté au niveau de I'isthme aortique
I’origine d’une coarctation au pied de la sous-claviere gauche, elle
est hyper-serrée que la moitié inférieure du corps est perfusé par un
canal artériel systémique, flux systolique se prolongeant en diastole
avec une vitesse>3m/s, I’aorte horizontale=9mm.

§ en conclusion : double discordance avec CIV trés large et grande
HTAP encore de début et une coarctation hypersérrée avec canal
systémique ; fuite tricuspide modérée.

D’ou I'indication d’un cerclage de I’artére pulmonaire avec cure de coarctation
et section suture du canal.

Pour le compte rendu opératoire le 04/01/2010 on a réalisé une thoracotomie
par le 4eme EICG puis ouverture de la plevre mediastinale, I’aorte descendante de
bon calibre est branchée directement sur un énorme canal artériel qui la perfuse, la
crosse de I'aorte et I'isthme sont hypoplasiques « 5mm » apres une large dissection,
on a fait un clampage de la crosse derriére I’artére sous-claviere et clampage de
I’artere sous-claviere gauche et clampage du canal artériel et de I'aorte
descendante, puis résection de la partie clampée, et réalisation d’une anastomose
type Crawford modifiée termino-terminale étendu vers I’artere sous claviere gauche
par un surjet proléene 6/0. Donc la durée est de 26 minutes. Puis ouverture du
péricarde en rétrophrénique, cerclage de [I'artéere pulmonaire qui est
monstrueuse=34mm. Le tout dans un contexte de stabilit¢é de [I'état

hémodynamique. En fin fermeture sur un drain pleural selon la technique habituelle.
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Pour I’évolution : un mois aprés l'intervention I’enfant a présenté une toux
seche avec encombrement bronchique et un poids de 7 Kg 800, une radiographie
thoracique a été faite objectivant une cardiomégalie manifeste avec HTAP, donc on a
décidé de garder le malade sous LASILIX du Potassium et Maltofer. Puis aprés une
semaine de cela I’évolution est favorable, pas de dyspnée, ni cyanose, I’enfant téte
bien et apyrétique.

Aprés 8 mois le 15/10/2010 I'’enfant est revenu a notre formation, ne
présentait pas de difficultés alimentaires, en revanche une dyspnée a un effort
important et il est pale (3 mois de traitement martial), I’enfant a pris du poids qui
est de 9 Kg et 75 cm de taille et une Sa02 a 82%, toujours sous Lasilix ; donc étant
donné la situation clinique actuelle (pas de signes de détresse, saturation O2 a 82%,
et pas de signes d’insuffisance cardiaque) la situation est celle d’'une CIV, une
échocardiographie a été réalisée revenant avec un cerclage bien protecteur portant
sur le versant serré ainsi qu’un discret overriding de la valve tricuspide avec
insertion sur la créte du septum ; et on a instauré un traitement diurétique.

Le 0570672011 I’enfant téte bien ne présente pas de signes d’insuffisance
cardiaque, effort mal toléré, a ’examen on trouve un souffle de sténose pulmonaire
avec une saturation a 80%, une prise de poids est notée, on a fait une
échocardiographie qui montre que le cerclage demeure toujours protecteur plutét

serré (Gmax 80, sys 45)
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OBSERVATION N°3

Il s’agit de I’enfant Naima Dahrouj agée de 10 ans, 6eme d’une fratrie de 7,
issu d’un pére agé de 60 ans et d’une mére agée de 50 ans originaires de Karyat Ba
Mohammed , habitant Ghafsay avant de s’installer a Fés a Aouinat Hajaj depuis 4
ans seulement.

Au niveau des antécédants familiaux on note la notion d’une consanguinité du
ler degré et notion d’un diabete chez le pére et chez I'oncle paternel sinon rien de
particulier ni chez la mere ni chez les freres et sceurs ; la grossesse a été suivie au
niveau du centre de santé aboutissant a un accouchement a domicile sans
particularités.

L’histoire de la maladie se résume par la découverte fortuite le 05/05/08 d’un
souffle lors d’une consultation scolaire.

Au niveau de I’examen cardiovasculaire on retrouve un souffle discret
d’insuffisance tricuspide.

Une radiographie pulmonaire a été faite objectivant une cardiomégalie.

Une échocardiographie a été faite revenant avec un situs solitus, une
discordance mitro-aortique, un ventricule droit qui est a gauche dilaté, un ventricule
gauche a droite, artére pulmonaire a droite et postérieure, aorte a gauche et
antérieure, pas d’obstacle droit ou gauche, septums inter-auriculaire et inter-
ventriculaire intact, pas de CIA ni CIV ni canal, en conclusion il s’agit d’une LTGV
sans lésions associées.

Pour I’évolution le 06/01/2012 I’enfant va bien sans soucis pas d’insuffisance

cardiaque.
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OBSERVATION N°4

Il s’agit du nourrisson Lakaal Redouane, agé de 10 mois, né le
01/01/2011 4éme d’une fratrie de 4 enfants, issu d’'un mariage non
consanguin, d’'une meére agée de 30 ans femme au foyer et d’un pere agé
de 30 ans Fellah de profession, originaire et habitant Fes, non mutualiste de
bas niveau socio-économique.

Hospitalisé le 02/08/2011 pour détresse respiratoire et des accés de
cyanose associés a un retard de croissance staturo-pondéral.

Ayant comme antécédents une grossesse non suivie menée a terme
selon la maman aboutissant a un accouchement par voie basse médicalisé
avec notion de cyanose néonatale, une notion d’atopie allergique a type de
rhinite allergique, et notion d’hospitalisation le 24/10/2010 en service de
néonatologie pour prise en charge d’'une pneumopathie pendant 5 jours mis
sous Triaxone puis Josacine.

L’histoire de la maladie remonte a I’age de un mois par la constatation
de stagnation pondérale par la maman mois aprés mois associée a des acces
de cyanose lors des cris et des tétées, la maman rapporte la notion de
vomissements intermittents sans diarrhées ni signes urinaires, le tout évoluant
dans un contexte d’apyrexie.

L’examen clinique trouve un nourrisson conscient, apyrétique a 36,6,
des conjonctives normo-colorées. Un poids a 4 Kg (-4 DS), une taille a 62
cm (-2 DS), une FC a 100 batt/min, une FR a 56 c¢/min, un temps de
recoloration supérieur a 3 secondes, et une cyanose au moment des cris.

L’examen abdominal trouve un abdomen souple qui respire

normalement, sans masse palpable.
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L’examen cardio-vasculaire montre des B1 B2 qui sont bien percus, des
pouls périphériques difficilement percus, et un souffle systolique est retrouvé
au niveau des 4 foyers, par contre on ne note pas la présence de signes
d’insuffisance cardiaque.

L’examen pleuro-pulmonaire trouve un thorax déformé, une polypnée a
56 c¢/min, un tirage intercostal, et pas de rales a I’auscultation.

L’examen neurologique est sans particularités.

Les aires ganglionnaires sont libres.

Le reste de I'examen somatique est sans particularités.

On a demandé des bilans biologiques dont une NFS revenant avec une
Hb a 11.7 g/dl, des GB a 10001 elmts/mm3, PNN=5550/mm3, lymphocytes
a 3500/mm3, des plaquettes a 312000 elmts/mma3.

Et un ionogramme revenant avec une urée a 0.8 g/l, une créatinine a
5 mg/l, Na=141 meq/l, K+=4.1 meqg/l, une glycémie a 0.91 g/l, et une CRP
a 4 mg/l.

Sur le plan radiologique on a réalisé une radiographie thoracique qui
est sans particularités, une radiographie du rachitisme lombaire demandée
dans le cadre de rachitisme qui est sans anomalies.

Une échocardiographie est faite objectivant une transposition corrigée
des gros vaisseaux et une CIV large avec HTAP sévére, une dilatation de
I’artéere pulmonaire ainsi qu’une fuite tricuspide importante et une dilatation

hypertrophique du ventricule droit.
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Sur le plan thérapeutique mise sous Lasilix et Potassium.

L’évoltuion immédiate a été marquée par une bonne évolution sur le
plan clinique.

Puis un angioscanner est réalisé le 15/08/2011 revenant avec un aspect
en faveur d’une transposition des gros vaisseaux associée a une interruption
de l’arche aortique.

Le 20/09/2011 le nourrisson est stable, apyrétique a 37 puis I’évolution
hebdomadaire est surtout marquée par des infections pulmonaires a
répétition, un bilan préopératoire a été réalisé revenant sans particularités .

Le nourisson est vu réguliérement chaque 15 jours jusqu’a I'intervention.
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OBSERVATION N°5

I s’agit du nourisson Basmat Aitouaali &gé d’'un mois, né le
28/12/2011 issu d’'un peére et d’une meére originaires de Taroudant, pas de
notion de consanguinité chez les parents.

Au niveau antécédents, G2P2 (2 enfants vivants) la grossesse n’a pas été
suivie avec notion d’une infection wurinaire traitée par des antibiotiques
pendant sept jours (pas de documents), lI’accouchement était par voie haute
aboutissant a un nouveau-né dont le poids de naissance est de 2 Kg avec
un Apgar inférieur a 7.

L’histoire de la maladie a débuté a la naissance ou I'enfant a été
hospitalisé en néonatologie pour détresse respiratoire associée a un souffle
cardiague dont il a bénéficié d’un bilan biologique sans particularités fait
d’hémogramme revenant avec des globules blancs a 27600/mm3 et une CRP
négative. Puis a J5 de vie on a recu I’enfant a notre formation qui s’est
amélioré sur le plan respiratoire avec une Sa0O2 de 95% et un poids de 2600
g mais I’enfant reste toujours dépendant de I’oxygénothérapie, on a réalisé
une échocardiographie revenant avec une transposition corrigée des gros
vaisseaux et une CIV large et une hypoplasie du ventricule gauche
morphologiquement droit et pas de protection sur l’artéere pulmonaire, afin de
cela on donné un rendez-vous de un mois pour cerclage.

Aprés un mois le 30/01/2012, I’enfant s’est présenté a notre formation,
la meéere a rapporté quelques épisodes de difficultés alimentaires par contre
I’enfant téte bien le sein et il prend du poids mais faible (poids actuel de 3
Kg), on note I'absence de signes de détresse respiratoire et de signes
d’insuffisance cardiaque, et toujours présence d’un souffle a I'auscultation. Le

contréle échocardiographique montre une transposition corrigée des gros
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vaisseaux D-TGV et une CIV tres large, un ventricule morphologiquement
droit hypoplasique et un gradient de débit a droite. Le patient est mis sous
traitement diurétique et un cerclage est prévu.

Le 20/02/2012 I’enfant s’est présenté de nouveau, il est rose téte bien, pas de
signes d’insuffisance cardiaque, il a repris du poids avec un poids actuel de 3Kg 400
et une taille a 51 cm, le pouls est a 166 bat/min et une saturation a 80%, on a
réalis€ un bilan biologique préopératoire revenant sans particularités et une
radiographie thoracique objectivant une cardiomégalie, une échographie
transfontanellaire et abdominale normales, et une échocardiographie réalisée
revenant toujours avec une artére pulmonaire sans protection, donc on a donné un

rendez dans un mois pour cerclage.
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TABLEAUX RECAPITULATIES
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TABLEAU RECAPITULATIF :

patients Données cliniques Données échographiques Traitement et évolution
Cyanose+difficultés alimentaires+sueurs au L-TGV+CIV+PCA+HTAP avec un VMD dilaté -Lasilix+Potassium et du Lopril.
1 moment des tétés+souffle a I'examen. et une IT importante. -Signes d’IC moins évidents+VMD en
banane.
Détresse respiratoire+difficulté alimentaires. Double discordance+CIV+HTAP+coarctation | -Opéré(cerclage de I'’AP+cure de
de l'aorte+PCA+fuite tricuspide coarctation+section-suture du canal),
modérée+fuite mitrale minime. Lasilix+Potassium.
2 -Cerclage toujours protecteur, I'enfant téte
bien, prise de poids, pas de signes d’IC.
Découverte fortuite d’un souffle lors d’une L-TGV sans lésions associées+VMD dilaté. -L’enfant va bien sans soucis, pas de signes
S consultation scolaire. d’IC.
Cyanose+détresse respiratoire+souffle a Double discordance+CIV+HTAP+dilatation de | -Lasilix+Potassium.
I'examen. I’AP+fuite tricuspide importante+VMD -bonne évolution immédiate sur le plan
hypertrophique. clinigue puis des infections respiratoires a
4 répétitions, programmeé pour intervention
chirurgicale.
Détresse respiratoire+souffle a I'examen. D-TGV+CIV+VMD hypoplasique, pas de -Lasilix+Potassium.
protection sur I’AP. -I'enfant téte bien+prise de poids, pas de
5 signes d’IC, pas de signes de détresse

respiratoire.
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TABLEAU RECAPITULANT LES DONNEES CLINIQUES :

Données cliniques

Détresse Difficultés Sueurs au moment Souffle a Découverte fortuite
cyanose : : : .
respiratoire alimentaires des tétés I’'examen d’un souffle
Patient 1
+ - + + + -
Patient 2
- + + - - -
Patient 3
- - - - - +
Patient 4 + + - - + -
Patient 5
- + - - + -
Total 2 3 2 1 3 1
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TABLEAU RECAPITULANT LES DONNEES ECHOGRAPHIQUES :

Données échographiques

CIV : communication inter-ventriculaire / HTAP :

TCGV avec lésions associées Aspect
TCGV du
. Clv HTAP PCA CoA CAV SP FT FM
isolée VMD
Patient 1 - + + + - - - | +++ | - dilaté
Patient 2 - + + + + - - ++ + -
Patient 3 + - - - - - - - - dilaté
) Hypertro
Patient 4 - + + - - - - +++ - _
phique
Hypopla
Patient 5 - + - - - - - - - _
sique
Total 1 4 3 2 1 0 0 3 1

hypertension artérielle pulmonaire / PCA : persistance de canal artériel / CoA :

coarctation de I'aorte / CAV : canal atrio-ventriculaire / SP : sténose pulmonaire / FT : fuite tricuspide / FM : fuite mitrale / VMD :

ventricule gauche morphologiquement droit.
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TABLEAU RECAPITULANT LES DONNEES THERAPEUTIQUES ET EVOLUTIVES :

Traitement Evolution
Médical Chirurgical Favorable Défavorable (IC)

Patient 1 + - - +/-
Patient 2 + + + -
Patient 3 - - + -
Patient 4 + - - +
Patient 5 + - + -

Total 4 1 3 2

IC : insuffisance cardiaque
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DISCUSSION




A I’heure actuelle le diagnostic de cette cardiopathie est le plus souvent réalisé
en période néo-natale, d’autant plus s’il existe des lésions associées. Les formes
isolées peuvent encore passer inapercues: ce sont dans ce cas, plus que des
symptémes, la découverte fortuite d’un souffle, d’une dextrocardie ou d’une

anomalie sur le cliché thoracique qui font soupconner une cardiopathie.

A/ ETUDE CLINIQUE

Les symptémes dépendent exclusivement, et les signes cliniques en tres
grande partie, des anomalies associées. Mais il existe néanmoins certaines

particularités cliniques liées a I’lanatomie de cette cardiopathie.

a) Interrogatoire :

@ LES ANTECEDENTS (17):

L’étude des antécédents familiaux doit étre minutieuse. Le risque de
récurrence lorsque le pére, un frére ou une soeur est atteint est de I’ordre de 2-3%.
Il est plus élevé lorsque la mére est en cause (4-15%).

L’étude des antécédents prénataux et néonataux recherchera les facteurs
favorisant les malformations cardiaques : rubéole congénitale, diabéte, alcoolisme
ou meédications comme le lithium et les antiépileptiques. La prématurité et la
dysmaturité sont également associées a une incidence accrue de cardiopathies. Le
résultat des échographies foetales sera collecté. Enfin, on s’informera de I’évolution
a la naissance (souffrance néonatale, cyanose transitoire).

L’existence d’une pathologie congénitale a composante cardiovasculaire
impligue un examen systématique. C’est le cas des trisomies (trisomies 21/13/18),
des monosomies (syndrome de Turner), des délétions partielles (syndrome du cri de
chat, syndrome de Di George) et d’autres syndromes (par ex. Marfan). L’incidence de
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cardiopathies est également nettement accrue en cas de malformation
extracardiaque.
@ MODE DE REVELATION

Hyperdébit pulmonaire et cyanose :

La présentation clinique peut étre celle d’'une CIV simple avec des signes
d’hyperdébit pulmonaire (tachypnée, dyspnée, distension thoracique...)

Elle peut également étre celle d’une tétralogie de Fallot avec une cyanose
principalement en cas de sténose sur la voie pulmonaire. Dans ces deux cas, la
symptomatologie oriente rapidement vers la réalisation d’examens complémentaires
qui établieront le diagnostic si celui-ci n’a pas été fait en période
anténatale.(18,19,62)

Bradycardie :

La présentation clinique peut étre celle d’une bradycardie en cas de bloc atrio-
ventriculaire du troisieme degré. Cette bradycardie est présente a la naissance ou se
déclare secondairement, a n’importe quel moment de [I’évolution de la
maladie.(18,20,21)

Insuffisance cardiaque :

On peut rencontrer un tableau d’insuffisance cardiaque en cas de dysfonction
du ventricule systémique et/ou de fuite importante de la VAV gauche.(18,62)

Dans notre série :

Un patient n’a eu aucune symptomatologie cardiaque mais diagnostiqué
a l'occasion de la découverte fortuite d’un souffle, alors que trois patients
étaient découverts a I'occasion d’une détresse respiratoire dans le cadre
d’une HTAP, la cyanose est retrouvée chez deux patients dans le cadre d’une

CIV associée.
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b) Examen géneral :

L’examen général doit rechercher surtout les malformations associées (fente
palatine, dysmorphie faciale, imperforation anale, pied bot, spina bifida, syndrome
main cceur, hypertélorisme, atrésie de I’cesophage...) et des signes en faveur de
prématurité.

On analysera les parameétres tels que le poids, la taille, et le périmétre cranien
en dérivations standards, et une mesure de la saturation artérielle en oxygene.

Dans notre série, on note un cas de retard staturo-pondéral. Nous ne pouvons
donc pas faire une corrélation significative entre la TCGV et son retentissement sur

le croissance des enfants.

c) Examen cardio-vasculaire :

@ L’INSPECTION

On recherchera une cyanose aigué qui est aisément reconnue alors que la
cyanose chronique est rarement détectée par un oeil non averti. Elle peut étre a
I’origine de malaises en cas de dette en oxygene (agitation, fiévre).

La polypnée est le signe le plus précoce de I'insuffisance cardiaque alors que
le tirage signe plutdt une pathologie respiratoire.

Les oedémes sont parfois difficiles a dépister chez le nourrisson et le jeune
enfant car leur siege est atypique (paupiéres, joues, face externe de la jambe). Une
prise de poids anormale est parfois révélatrice.(17)

@ LA PALPATION

La palpation thoracique détecte les fremissements (thrills); également le choc
de pointe, surtout pour exclure une dextrocardie, et une hyperactivité cardiaque.

Les pouls se palpés aux quatre membres et aux carotides. lls sont amples et

bondissants dans les affections qui augmentent la pression différentielle (canal
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artériel, régurgitation valvulaire aortique). La constatation d’une hyperpulsatilité
radiale associée a une hypopulsatilité fémorale permet d’affirmer la coarctation de
I'aorte. Les pouls sont diminués en cas d’obstacle cardiaque (rétrécissement
aortique) ou d’hypodébit (choc).

La mesure de la pression artérielle doit se faire avec un brassard adapté a
I’enfant dont le coussinet recouvre % du bras. L’enfant doit étre calme, rassuré et
apyrétique. Les valeurs normales dépendent de I’age, du sexe et surtout de la taille
du sujet. Lorsqu’on suspecte une coarctation de l'aorte, il est important de mesurer
la pression artérielle simultanément aux membres supérieurs et inférieurs.

L’hépatomégalie permet, dans une certaine mesure, de quantifier
I'insuffisance cardiaque. Il faut toute fois retenir le fait que le foie peut dépasser le
rebord costal sur la ligne médioclaviculaire de 3 cm chez le nourrisson, 2 cm a I’age
d’unanetlcmal’age de 4 ans.(17)

@ L’AUSCULTATION CARDIAQUE
La valve pulmonaire est plus a droite et postérieure qu’en situation normale. Il en
découle que le B2 pulmonaire peut étre inaudible, ou audible uniquement au niveau
de I'aire aortique ou au bord gauche du sternum dans sa partie inférieure. De la
méme facon,le souffle systolique de sténose pulmonaire peut étre plus bas comme
dans les sténoses infundibulaires, ou audible sur la droite du sternum et simuler un
souffle de sténose aortique(62,65). Il peut également étre moins audible qu’un
souffle classique de sténose pulmonaire.

La valve aortique étant quant a elle plus superficielle et gauche que sur un
cceur normal, le B2 aortique peut étre mieux entendu au foyer pulmonaire qu’au

foyer aortique.
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Un souffle holosystolique apical est souvent présent, concordant avc une
auscultation d’insuffisance mitrale en cas d’anomalie de la valve
tricuspide.(18,22,23,24,25,26,27)

Dans notre série, sur les six patients, quatre avaient un souffle a

I’auscultation.

B/ Examens complémentaires

a) Electrocardiogramme :

I n'existe pas de signes ECG spécifiques de la TCGV, mais certaines
particularités électrocardiographiques sont a noter. L’inversion de la morphologie
des QRS dans les dérivations droites et gauches est typique de la TCGV : on retrouve
un aspect gR ou gRs(voire monophasique Q ou Qr) dans les dérivations précordiales
droites, et un aspect rS ou RS dans les dérivations précordiales gauches. Cet aspect
de gR pourrait étre du a une hypertrophie du ventricule en position droite, mais il
est treés inhabituel en I'absence de TCGV malgré une hypertrophie trés importante. Il
est en fait lié a I'inversion des branches du faisceau de His, avec un influx électrique
qui se déplace de la droite vers la gauche, al’inverse d’un cceur normal.(18,19,24)

Enfin, I’'absence d’onde Q est trés fréquente dans les dérivations précordiales
gauches, sans que cela ne soit pour autant spécifique de cette affection. Elle prend
néansmoins beaucoup plus de valeur si elle est associée a une onde Q dans les
dérivations précordiales droites.

Troubles de conduction :

Comme nous I'avons briéevement évoqué auparavant, il est d’abord assez
commun de retrouver des troubles de conduction a type de BAV complets,
approximativement le un dixieme des enfants qui naissent avec une TCGV ont un

BAV complet(62,66,67). lls sont parfois présents des la naissance, mais leur
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fréquence augmente nettement avec I’age et les interventions chirurgicales. Il est
également possible chez un patient de retrouver des degrés variables de BAV sur
différents tracés.(18,28)

Troubles du rythme :

Une ACFA est possible chez des adultes présentant une insuffisance tricuspide
importante.

Des acces de tachycardie jonctionnelle sur faisceau de Wolf Parkinson White
peuvent s’observer en cas de maladie d’Ebstein. Cela reste cependant trés
rare.(18,29)

Autres :

Les anomalies de I'onde P sont fréquentes, et peuvent indiquer une
hypertrophie atriale gauche, droite ou bilatérale.

Dans notre série :

On a retrouvée chez un patient I’absence de I’onde Q en V5 V6.

b) Radiographie thoracique :

Les signes visibles sur un cliché thoracique sont bien sOr trés dépendant des
Iésions associées a la TCGV. Mais en regle générale, la position anormale des gros
vaisseaux donne un aspect inhabituel au médiastin supérieur. Sa configuration sur
une radiographie de thorax de face dépend effectivement de la taille des vaisseaux,
mais aussi de I’emplacement plus ou moins gauche de l'aorte, qui elle-méme
dépend du degré d’élargissement et de rotation cardiaque. La direction des gros
vaisseaux dans leur assension dans le médiastin supérieur influe également sur sa

morphologie.
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Dans le cas d’une TCGV, l’arche aortique est beaucoup plus proche du plan
sagittal ; par conséquent, sa courbure n’est pas vue de maniere évidente sur un
cliché de face. Cette position particuliére associée a la position médiane du tronc de
I’artéere pulmonaire peut ainsi donner un aspect de pédicule vasculaire étroit
(paradoxalement, malgré I’élargissement de I’AP lié a I’hyperdébit en cas de CIV).
Mais I'aorte peut parfois étre visualisée sur son bord gauche sous la forme d’une
ligne droite ininterrompue s’inclinant Iégérement vers le dedans.

L’AG peut étre anormalement élargi en cas d’IT importante et prolongée : on
retrouve alors un AG débordant le bord gauche du cceur, ou un double contour de
I’arc inférieur droit de la silhouette cardiaque.

Enfin, une hyper vascularisation pulmonaire peut se rencontrer en cas de
shunt gauche-droit important, mais une surcharge pulmonaire et des lignes de
Kerley peuvent aussi orienter vers une insuffisance de la VAV gauche.
(18,19,22,24,27)

Dans notre série, deux patients avait une aspect radiologique de
cardiomégalie, un autre patient avait un aspect radiologique en faveur d’une
hypervascularisation pulmonaire avec cardiomeégalie, et un troisiéme patient dont la

radiographie est revenue sans particularités.
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c) Echographie cardiaque :

Diagnostic anténatal
Le diagnostic anténatal est souvent difficile, mais certaines anomalies peuvent
orienter I’échographiste et le pousser a adresser la patiente a un centre spécialisé
qui confirmera la pathologie secondairement. Dans I’étude de Smarland (28) portant
sur le diagnostic de 34 TCGV sur une cohorte de 15861 échographies obstétricales,
la pathologie avait ainsi été détectée lors d’une échographie de routine dans 91%
des cas.
Les principaux signes échographiques décrits sont les suivants :
1) En faveur d’une discordance atrio-ventriculaire
- Une insertion différentielle inversée des valves atrio-ventriculaires
(retrouvée chez 76% des patients de cette étude).
- Une bandelette modératrice dans le ventricule postérieur et
gauche qui caractérise le VMD (88% des patients de cette étude).
2) En faveur d’une discordance ventriculo-artérielle
- Un trajet anormal des gros vaisseaux. L’absence de croisement des
gros vaisseaux (qui sont donc paralléles) oriente vers une

discordance ventriculo-artérielle.
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Figure 9: Exemple d'insertion difféerentielle inversée des valves atrio ventriculaires

sur une coupe 4 cavités (échographie foetale).(28)

Figure 8: Exemple d'une anomalie tricuspide de type
Ebstein dans le cadre d'une discordance

atrio-ventriculaire (éhographie foetale).(28)

RA=atrium droit ; LA=atrium gauche ; RV=ventricule droit ; LV=ventricule gauche ;

TV=valve tricuspide ; PA=artere pulmonaire ; AO=aorte
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Figure 10 : Visualisation de l'artere pulmonaire (AP)
Sortant du VMG(LV), témoignant d’une discordance
Ventriculo artérielle.(28)

Figure 11 : Echographie feetale mettant en évidence des gros vaisseaux
paralléles, avec une aorte antérieure et a gauche de I’artere pulmonaire.(28)

RA=atrium droit ; LA=atrium gauche ; RV=ventricule droit ; LV=ventricule gauche ;
TV=valve tricuspide ; PA=artére pulmonaire ; AO=aorte
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L’ceil de I’échographiste peut enfin étre attirée par des Iésions associées, qui,
rappelons-le, concernent 90% des cas de TCGV.

Echographie post natale

L’échographie met en évidence aprés la naissance les mémes anomalies que
celles décrites dans le cadre du diagnostic anténatal.

Au service de Pédiatrie de CHU de Fes, I'échocardiographie doppler reste le
moyen de diagnostic le plus utilisé pour le diagnostic de la TCGV, tous les patients
de notre série ont bénéficié d’une échocardiographie post-natale.

Elle doit noter le situs (en situs inversus étant fréquemment associé a cette
cardiopathie), et I’axe du cceur, I’association a une dextrocardie en cas de situs
solitus étant encore plus fréquente. Elle se déroule ensuite en trois étapes:
détermination de la discordance atrio-ventriculaire, détermination de la discordance
ventriculo-artérielle, puis détermination des lésions associées.

On retrouve les criteres décrits précédemment pour déterminer la discordance
atrio-ventriculaire. En général, les retours veineux pulmonaires et systémiques se
jettent normalement dans des atriums en bonne position. Mais il existe une
inadéquation entre les ventricules et les atriums : I’atrium droit communique avec
un ventricule de morphologie gauche tel que nous l'avons décrit plus haut, et
I’atrium gauche communique avec un ventricule de morphologie droite.

La discordance ventriculo-artérielle (avec des vaisseaux transposés) est
illustrée par des vaisseaux en situation antéro-postérieure, avec une aorte
antérieure sortant du VMG situé a droite, et une artére pulmonaire postérieure,
paralléle a I’aorte, et sortant du VMD.

Elle doit ensuite décrire les anomalies associées : présence d’une CIV cono-
ventriculaire, obstacle sur la voie d’éjection du VMG, dysplasie tricuspide, maladie

d’Ebstein,CIA...
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L’échographie permet également d’évaluer le fonctionnement des ventricules
et des valves, ce qui est particulierement important pour le VMD qui est en position
systémique. Malheureusement les calculs de volume et de masse sont mal adaptés
du fait des anomalies de géométrie des ventricules qui ne fonctionnent pas a des

régimes de pression adaptés.(28,62)

d) Autres examens non invasifs :

@ TDM

L’exploration des cardiopathies congénitales par angioscanographie est une
nouvelle technique proposée en complément de I’échographie cardiaque et de
I’angiographie. L’échographie est I'imagerie de choix pour I’exploration des
structures intracardiaques, cependant, des anomalies extracardiaques sont tres
souvent associées avec les anomalies intracardiaques, et parfois I’échographie
cardiaque peut étre insuffisante pour visualiser I’anatomie extracardiaque de facon
complete, en particulier pour détecter d’éventuelles anomalies de trajets artériels ou
veineux. Elle peut étre également prise en défaut pour détecter des anomalies des
arcs aortiques.

La technologie multicoupe a permis, en augmentant la vitesse d’acquisition de
facon considérable, d’obtenir des images tridimensionnelles de qualité en routine.
Les nouveaux scanners apportent ainsi des éléments importants avant une
intervention, et permettent aussi un suivi postopératoire efficace.

Le scanner s’avere ainsi souvent utile pour explorer les cardiopathies
congeénitales, en particulier les anomalies des arcs aortiques, les anomalies de retour

veineux, la coarctation aortique ou I’atrésie pulmonaire a septum ouvert.(29)
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0] IRM

L’IRM est un trés bon examen morphologique et permet de retrouver toutes
les anomalies précédemment décrites. Elle permet de plus d’avoir une meilleure
évaluation de la fonction cardiaque par la mesure précise des fractions d’éjection, de
raccourcissement, mais aussi de la détermination de la masse ventriculaire
(important pour le VMG dans le cadre d’un réentrainement). Cette derniére mesure
est plus aisée a obtenir en IRM car la masse est mesurée directement sur les coupes
et ne passe pas par une formule. Elle permet également d’étudier la cinétique du
septum et de quantifier les insuffisances valvulaires. On peut enfin rechercher des

zones de fibroses ou d’ischémie myocardique.(30)

e) Cathétérisme cardiaque et angiographie :

Le cathétérisme cardiaque n’est plus un outil diagnostique dans cette
cardiopathie, I’échographie suffisant en général a faire le diagnostic par le trajet
caractéristique des guides placés dans les cavités cardiaques. (18,62)

L’angiographie n’a plus actuellement de place non plus dans le diagnostic ou

le bilan de cette affection. (31)
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C/ HISTOIRE NATURELLE

L’histoire naturelle de la TCGV est fortement liée a la dysfonction ventriculaire
du VMD dont I'incidence augmente avec I’age. Les facteurs influencant la survenue
de cette dysfonction du VMD ne sont pas tous connus. Certains ont cependant été
clairement mis en évidence, comme I'insuffisance tricuspide, les Iésions cardiaques
associées, les BAV et les antécédents de chirurgie a coceur ouvert
(32,33,34,35,36,37).

Pour essayer d’appréhender ce que peut étre le devenir des enfants porteurs
de cette cardiopathie, il faut se pencher sur les quelques études s’intéressant a leur

devenir a long terme.

a) Analyse des principales études sur I’évolution a long terme des TCGV

Etude de Graham

Parmi les études publiées sur les TCGV, celle de Graham est la plus ancienne
et nous apporte quelques notions sur I’histoire naturelle de cette pathologie. Il
s’agissait d’une étude multicentrique sur 19 centres, rétrospective, incluant 182
patients de plus de 18 ans répartis en deux groupes, et pour lesquels le diagnostic
de TCGV avait été fait a I’age adulte. Le premier groupe était constitué de 132
patients présentant une TCGV avec des lésions associées significatives (CIV large
dans 68% des cas, sténose pulmonaire significative dans 47% des cas, atrésie
pulmonaire dans 8% des cas, insuffisance tricuspide sévere dans 57% des cas, et
maladie d’Ebstein dans 32% des cas). Le deuxiéme groupe de 50 patients présentant
une TCGV sans lésions significatives associées nous intéresse particulierement pour
I’étude du devenir des TCGV isolées.

Dans ce groupe, la prévalence de I'insuffisance cardiaque chronique tout age
confondu était de 34% (contre 51% dans le groupe 1). Aprés 45 ans, 1 patient sur 4
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porteur d’'une TCGV isolée en était atteint, contre 67% dans le groupe de patients
avec lésions associées. Il s’agit donc d’une complication fréquente augmentant avec
I’ldge, d’autant plus prévisible dans les cas de TCGV avec lésions associées. La
dysfonction du ventricule systémique ou VMD (55% des cas) et l'insuffisance
tricuspide (84% des cas) étaient également des complications courantes dans cette
étude, sans lien statistiquement significatif avec la prévalence des Iésions associées
initiales. Apreés 45 ans, 32% des patients atteints de TCGV isolée présentaient une
dysfonction du VMD (contre 56%, différence non significative, des patients avec
Iésions associées). Les TCGV isolées avaient également une incidence plus faible
mais non nulle d’arythmie significative, de troubles de la conduction nécessitant un
pacemaker ou de nécessité de chirurgie a cceur ouvert. L’insuffisance aortique faisait
enfin partie des complication a prendre en compte, puisqu’elle était retrouvée chez
25% des patients du groupe 2.

L’insuffisance cardiaque en rapport avec la dysfonction ventriculaire du VMD
et I'IlT était donc dans cette étude une complication fréquente des TCGV,
particulierement au cours de la cinquieme décennie, et ce méme en I’absence de
Iésions associées. Elle était particulierement liée a la dysfonction du VMD.
(32,38,39,40,41,42,43,44)

Etude de Presbitero

Elle s’intéressait a 18 patients atteints de TCGV isolée dont le diagnostic avait
été fait apres l'dge de 16 ans. Dans cette étude, le diagnostic (tardif) de la
pathologie avait été réalisé sur une anomalie de I'ECG (onde Q en V1V3), un BAV
complet, une arythmie atriale paroxystique, un souffle d’insuffisance de la valve
atrio-ventriculaire gauche, ou une anomalie d’un cliché thoracique de découverte

fortuite.
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La complication la plus précoce retrouvée dans cette série était un BAV
complet, présent chez 7 patients sur 18 : dans 3 de ces cas, le BAV Il était a
posteriori probablement présent dés la période néonatale, il était dans 4 cas
d’apparition plus tardive a 15, 30, 35, et 44 ans. Trois patients seulement avaient
nécessité la mise en place d’un pacemaker. Une insuffisance tricuspide significative
n’apparaissait que dans la troisieme décennie et dans 12% des cas. Mais quatre des
six patients agés de plus de 50 ans présentaient une IT significative. L’arythmie
supra ventriculaire apparaissait quant a elle aprés 40 ans chez trois des six patients,
pour atteindre 5 patients sur 6 aprés 50 ans. Enfin, les signes d’insuffisance
cardiaqgue chronique apparaissaient aprés 40 ans, et tous les patients agés de plus
de 40 ans présentaient une dysfonction du ventricule systémique.

En résumé, dans cette série et en I'absence de lésions associées, I’évolution
des patients atteints de TCGV semble donc favorable jusqu’a la cinquieme décennie,
ou I'IT, la dysfonction du ventricule systémique et [I'insuffisance cardiaque
deviennent presque inévitables. Cette détérioration clinique apres 40 ans semble
étre plurifactorielle : le BAV Ill d’une part, I’'association IT-dysfonction du VMD et les
arythmies favorisées par I'augmentation des pressions artérielles G d’autre part. le
cas de la valve tricuspide est un peu particulier: elle semble devenir
significativement fuyante avec I’age, mais il est difficile de faire la part des choses
entre la responsabilité de I'I'T dans la survenue de la dysfonction du VMD, et la
responsabilité de la dysfonction du VMD dans la majoration de I'IT par dilatation de
I’'anneau tricuspide. |l existe également d’autres facteurs a [Il'origine de la
dysfonction du ventricule systémique ; une des hypotheses serait I'inadaptation du
réseau coronaire droit a la fonction systémique du VMD. Par ailleurs, la dysfonction

du VMG semble avoir une incidence faible, favorisée par la sténose pulmonaire. (45)
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Etude de Beauchesne

Elle reprenait le registre des TCGV vues entre 1986 et 2000 avec les criteres
d’inclusion suivants: TCGV avec deux ventricules bien formés, et premiere
consultation dans I'institution aprés I’age de 18 ans. 73 patients répondaient a ces
critéres, et 44 de ces 73 patients inclus n’avaient jamais eu de chirurgie cardiaque
auparavant. Le diagnostic avait été réalisé aprés 18 ans chez 29 des 44 patients (5
aprés 60 ans), et 1 patient sur 2 seulement présentaient des lésions associées. Ce
faible pourcentage de lésions associées s’expliquant par le fait que ces patients
avaient atteint I’&ge adulte sans avoir eu besoin de chirurgie. lls avaient donc des
formes moins graves de TCGV ce qui leur avait permis de traverser I’enfance en
restant asymptomatique. Une IT supérieure ou égale a ¥ était notée chez 26 des 44
malades: 16 d’entre eux avaient une valve tricuspide anormale, 12 une
malformation de type Ebstein, 4 une dysplasie. En moyenne, la fraction d’éjection
des VMD était abaissée a 41%, et la capacité fonctionnelle des patients a I’effort était
altérée. Une dyspnée était le symptéme le plus fréquent, présent chez 20 des 44
patients.

Au cours du suivi, 2/3 des patients ont eu besoin d’une chirurgie a un age
moyen de 44 ans. Dans tous les cas, il s’agissait d’'un remplacement de la valve

tricuspide plus ou moins associée a un autre geste (cure de CIV, de CIA...). (46)

b) Dysfonction du VMD et insuffisance tricuspide

Ces études viennent donc toutes souligner le fait que I’évolution vers I'IT et la
dysfonction du VMD est le probléeme majeur des patients avec TCGV sans lésion
significative associée. Elles soulignent que les patients porteurs d’une TCGV isolée
atteignant I’dge adulte sans avoir posé de probléme auparavant montrent les

premiers signes d’une défaillance du ventricule systémique autour de 20 ans. Apres
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40 ans, un a deux tiers d’entre eux présentent une dysfonction du VMD avérée avec
en corollaire une IT significative. Elles montrent également qu’a cet dge seule une
correction classique est réalisable, a type de plastie ou de remplacement valvulaire
tricuspide. Malheureusement, les résultats de la chirurgie tricuspide sur un
ventricule droit défaillant en position systémique sont trés décevants avec par
exemple une survie 53% a 5 ans dans la série de Hraska.(47,48)

Il ne faut néanmoins pas penser que ces études refletent I’évolution de toutes
les formes isolées de TCGV. Elles ne s’intéressent en effet qu’aux formes vues a
I’dge adulte et/ou non opérées avant, et occultent toutes les formes qui se sont
compliquées au cours de I’enfance ou de I’adolescence. Les séries chirurgicales sur
les corrections classiques ou anatomiques comptent un nombre non négligeable de
formes isolées principalement compliquées d’IT et de dysfonction du VMD, qui
nécessitent une prise en charge chirurgicale avec des résultats variables(49,50,51).
Du fait de ce biais les études sur le long terme donnent une vision certainement trop
optimiste de I’histoire naturelle de cette cardiopathie. Ne possédant pas d’études de
cohorte suivie de la naissance a I’age adulte, on ne peut donc que supposer que
I’espérance de vie sans dysfonction du VMD et sans IT doit se situer quelque part
entre I’enfance et quarante ans...

Par contre, il est probablement faux de penser que ces patients ont
potentiellement une espérance de vie normale dans nos pays. En effet méme si
certains cas de découverte fortuite chez des personnes agées existent, ils sont
anecdotiques par rapport a I’ensemble des formes compliquées retrouvées dans la

littérature.
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c) Bloc auriculo-ventriculaire

Il s’agit d’une complication classique et fréquente de cette cardiopathie. Elle
peut survenir a tous les ages, y compris en période anténatale. Elle est due a
I’lanatomie trés particuliere des voies de conductions. Sa prévalence dans la
population des TCGV serait aux alentours de 30%. 5 a 10% des patients porteurs
d’une TCGV naitraient avec un BAV du 3¢me degré. L’incidence serait ensuite de 2%
par an(6,47). La survenue d’un BAV Ill est un facteur péjoratif pour I’évolution ; en
plus d’étre responsable de morts subites, sa survenue accélere I’évolution vers la
dysfonction ventriculaire et [I'insuffisance cardiaque. Cette complication est
fortement favorisée par la chirurgie (47)(c’était d’ailleurs particulierement le cas
avant que De leval n’introduise la fermeture de CIV par voie gauche).

o TRAITEMENT

A/ Cas des transpositions corrigées isolées :

L’attitude actuelle est d’étre conservateur, et de n’intervenir que tardivement,
uniquement lors de [I'apparition des symptomes liés a Il'apparition d’une IT
significative associée a une dysfonction du ventricule morphologiquement droit.
Malheureusement [I’évolution apres chirurgie tricuspide est en général tres
défavorable. De plus, dans ce type d’atteinte, du fait de I’absence d’une CIV ou
d’une sténose pulmonaire maintenant un régime de pressions élevées dans le VMG,
celui-ci est complétement dépréparé. Il est donc impossible, au moment ou
surviennent la dysfonction du VMD et I'lT, de le remettre directement en position
systémique. Il faut donc, a ce stade-la, passer par une phase de ré-entrainement a
I’aide d’un cerclage de I'artére pulmonaire si cela est encore possible. Ca ne I'est
plus malheureusement au-dela d’un certain age, et il faut alors se contenter d’une
chirurgie de réparation ou de remplacement de la valve tricuspide, voire méme

envisager une transplantation.(8)
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B/ Cas des transpositions corrigées avec lésions associées :

a) Traitements palliatifs:

Shunt systémico-pulmonaire

Un shunt systémico-pulmonaire est réalisé en cas de forme avec sténose
pulmonaire. Il permet d’attendre que I’enfant ait grandi afin de lui proposer ensuite
une correction qui sera dans I'idéal une correction anatomique de type Rastelli.

Cerclage de I'artére pulmonaire

Il est en général réalisé pour limiter le débit dans I’artere pulmonaire en cas de
shunt gauche-droit important, permettant la aussi d’attendre la croissance de
I’enfant et de lui proposer secondairement une correction qui sera au mieux
anatomique, un double switch dans ce cas. Le cerclage peut bien sdr servir a
réentrainer un VMG dépréparé quand I’évolution du VMD n’est pas satisfaisante et
que l'on veut mettre le VMG dépréparé en position systémique, cette préparation
rendue possible par la réalisation d’un cerclage de I'artére pulmonaire qui entraine
une augmentation de la post-charge du VMG, et par la méme une hypertrophie
myocardique (8,52,53,54).

b) Correction classique :

Elle consiste a fermer la CIV, réparer ou remplacer la valve tricuspide, et traiter
la sténose sur la voie pulmonaire en la conservant si possible ou en mettant en place
un tube VD-AP. Cette attitude ne s’attaque pas a la physiopathologie de la TCGV.
Elle laisse en effet le VMD en position systémique et le VMG en position pulmonaire.

Cette chirurgie était associée dans la série de Necker a une mortalité
opératoire de 16%, avec un taux de BAV complet post-opératoire de 27%. Pour les
patients atteints de TCGV sans sténose pulmonaire, la survie a 10 ans était de 71%,
mais seuls 24% des patients vivants n’avaient pas eu besoin d’une chirurgie

tricuspide. Les patients présentant une sténose pulmonaire avaient une survie
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équivalente mais avec une nécessité moindre de chirurgie tricuspide ; la survie sans
intervention a 10 ans était de 50%. La nécessité d’implantation d’un pace maker
pour BAV était également moindre. Les résultats de la correction classique sont tres
décevants : c’est pour cette raison que s’est développée, a partir des années 1990,
la stratégie consistant a remettre le VMG en position systémique.(8,47)

C) Correction anatomique :

Les mauvais résultats de la correction classique et [I’évolution presque
systématiqguement défavorable de la maladie aprés 40 ans ont poussé les équipes a
adopter une attitude plus agressive tentant de rétablir une circulation
<<physiologique>=>. Cette attitude s’est matérialisée par I'introduction du double
switch en 1990 par ILBAWI. Cette opération associe un switch a I’étage auriculaire
(par une intervention de Senning ou de Mustard), a un switch a I’étage artériel ou a
une procédure de Rastelli en cas de sténose pulmonaire. L’intervention rétablit donc
une circulation physiologiqgue avec un AD se jetant dans un ventricule
morphologiquement droit, se jetant lui-méme sur une artere pulmonaire, et un AG
se jetant dans un ventricule morphologiquement gauche s’ouvrant sur l'aorte. Le
VMG retrouve donc sa position systémique et le VMD sa position pulmonaire.

Un certain nombre de conditions sont nécessaires a la réalisation de ce type
de correction. Le VMG doit en effet étre de taille et de fonction normales. Mais il doit
également étre préparé pour pouvoir subir des pressions systémiques, ce qui est le
cas en présence de CIV large, d’une IT importante avec hypertension artérielle
pulmonaire, ou en cas de cerclage de I'artére pulmonaire.(8,49,55)

Intervention de Senning :

L’intervention de Senning a I’avantage de n’utiliser que du tissu atriale natif, et

est la technique de référence pour le switch a I’étage atrial. Elle n’est en revanche

pas toujours possible, par exemple en cas de dextrocardie. (56, 57,58)
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Figure 12 : Intervention de Senning (Etape A) (22)

Figure 13 : Intervention de Senning (Etape B) (22)
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Figure 14 : Intervention de Senning (Etape C) (22)

Figure 15 : Intervention de Senning (Etape D) (22)
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Figure 16 : Intervention de Senning (Etape E) (22)

Figure 17 : Intervention de Senning (Etape F) (22)
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La premiére étape est d’ouvrir I’atrium droit en confectionnant un lambeau (A ;
B). On utilise ensuite le septum inter atrial pour cloisonner I'atrium gauche en
laissant les veines pulmonaires d’un coté et la VAV gauche de I'autre (C). L’atrium
gauche est alors incisé entre les veines pulmonaires droites et le septum inter atrial
(D) pour permettre d’aller suturer le lambeau d’atrium droit sur le pourtour de la CIA
(E). L’ultime étape est de suturer la berge de I'incision atriale gauche a la berge
atriale droite(F).

Intervention de Mustard :

L’intervention de Mustard n’est réalisée qu’en cas d’impossibilité du Senning.
L’évolution a long terme est en effet moins favorable avec notamment plus de
sténoses sur les chenaux caves avec la rétraction et les calcifications du patch. La
premiére étape est de prélever a I’ouverture un large patch de péricarde (A)qui sera
découpé de facon a lui donner une forme de <<pantalon>>(B). L’atrium droit est
alors ouvert et la CIA élargie(C). Le patch est ensuite suturé de facon a canaliser les
deux veines caves vers la VAV gauche (D ; E ;F). Pour finir, I’atrium droit est fermé.

(56,59)
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Figure 18 : Intervention de Mustard (Etape A) (22)

Figure 19 : Intervention de Mustard (Etape B) (22)

69



Figure 20 : Intervention de Mustard (Etape C) (22)

Figure 21 : Intervention de Mustard (Etape D) (22)
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Figure 22 : Intervention de Mustard (Etape E) (22)

Figure 23 : Intervention de Mustard (Etape F) (22)
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Intervention du switch artériel :

Cette technique est utilisée dans la double discordance sans sténose
pulmonaire avec ou sans CIV. La premiéere étape est la transsection de I'aorte. Les
arteres coronaires sont ensuite désolidarisées du culot aortique et mobilisées.
L’artére pulmonaire est ensuite transsectionnée a son tour et les arteres
pulmonaires largement mobilisées. On réimplante ensuite les arteres coronaires sur
le néo culot aortique qui est suturé a l'aorte. Le néo-culot pulmonaire est ensuite
reconstruit a I'aide de péricarde autologue et suturé au tronc de I'artére pulmonaire
préalablement transposée en avant de l'aorte (manceuvre de Lecompte). Les
schémas ci-dessous illustrent un switch artériel dans le cadre d’'une TGV et non

d’une TCGV.(6,59,60)
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Figure 24 : Switch artériel dans le cadre d’une TGV et non d’'une TCGV (60).

A : Réimplantation des coronaires sur le vaisseau postérieur né du VG et qui

deviendra l'aorte.

B : Abouchement du vaisseau antérieur qui deviendra I'AP, au ventricule antérieur

qui devient non systémique.
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Intervention de Rastelli :

Cette technique est utilisée en cas d’obstruction sur la voie pulmonaire
associée a une CIV. La premiére étape est de tunneliser le ventricule gauche vers
I’aorte au travers de la CIV(A ;B). La partie basse est fermée par I’atriotomie, la partie
haute par la ventriculotomie réalisée sur le VMD. La seconde étape consiste a mettre

en place un tube prothétique entre le VMD et le tronc de I'artére pulmonaire (C).(59)
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Figure 25 : Intervention de Rastelli (Etape A) (22)
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Figure 26 : Intervention de Rastelli (Etape B) (22)
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Figure 27 : Intervention de Rastelli (Etape C) (22)
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d) Réparation a un ventricule :

Elle se fait en réalisant une dérivation cavo-pulmonaire totale. Cette stratégie
est adoptée quand un des ventricules est hypoplasique ou que la CIV ne peut pas
étre fermée du fait d’une valve atrio-ventriculaire a cheval (dite <<straddling

valve>=>).(8)

e) Réparation a un ventricule et demi :

Cette stratégie peut étre employée en cas de CIV associée a une sténose
pulmonaire incomplete. Le ventricule gauche est tunnelisé vers I’aorte au travers de
la CIV. Seule la veine cave inférieure est tunnelisée vers la valve tricuspide a I’étage
atrial. On réalise ensuite un Glenn bidirectionnel. Cette technique a I’'avantage de ne
pas mettre en place de tube prothétique entre le VMD et I’AP qu’il faudra changer a
moyen terme. Le VMD est partiellement déchargé, et le switch atrial est simplifié

puisque seule la veine cave inférieure est tunnelisée.(8,61)

f)  Transplantatio cardiaque :

C’est l'option a adopter en cas de dysfonction biventriculaire qu’aucune

correction chirurgicale ne pourra améliorer.(49)
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TCGV : transposition corrigée des gros vaisseaux ; FSP : flux sanguin pulmonaire ;

CIV: communication inter-ventriculaire ; ICC : insuffisance cardiaque congestive ;

SACA : situs auriculaire concordance apicale ; SADA : Situs auriculaire discordance

apicale ; SSA : Senning-switch artériel ; CAP : cerclage de I’artére pulmonaire ; Sl :

septum inter-ventriculaire intact ; AT : atrésie tricuspide ; ICD : insuffisance

cardiaque droite ; VMG : ventricule droit morphologiquement gauche

Figure 28 : Exemple d'arbre décisionnel concernant la prise en charge des TCGV (49)
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CONCLUSION




En conclusion de notre travail rétrospectif, il ressort que la transposition
corrigée des gros vaisseaux est une affection trés rare dans notre contexte. Elles
sont grevées d’une morbidité importante qui retentit de fagcon considérable sur la vie
des patients.

Cette morbidité importante est due le plus souvent a un retard diagnostic expliqué
par :

U La compatibilité de cette pathologie avec une vie normale.

U L’absence de signes cliniques fonctionnels apparents a la naissance pour la
majorité des patients.

U La consultation tardive des patients par négligence et ignorance des parents
ou difficultés d’accés au systéme de soin de base chez la plupart de la
population rurale.

U Le manque de moyens, et I’'absence de couverture sociale qui retardent la
prise en charge.

Ces données suggerent qu’il convient de proposer certaines recommandations :

La sensibilisation des pédiatres qui sont souvent amenés a voir les
premiers ces enfants.

La formation d’un nombre suffisant de cardiologues pédiatres.
L'éducation des parents sur I'importance d'un diagnostic précoce et
I'intérét d’une surveillance spécialisée a long terme de leurs enfants
cardiaques afin de prévenir les complications pré et post-opératoires.
L’acces rapide a la consultation et a I'hospitalisation.

L'amélioration de la prise en charge -chirurgicale découle non
seulement des services de chirurgie cardiovasculaire mais dépend
surtout d’une couverture financiére des frais chirurgicaux par une

caisse sociale.
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La tendance vers le dépistage anténatal de cette -cardiopathie
congénitale chez les femmes a risque devrait étre possible par une
collaboration entre cardiologue pédiatre expérimenté en échographie
feetale et obstétriciens.
La coordination multidisciplinaire pour la prise en charge des enfants
cardiaques: obstétriciens, pédiatres, cardiopédiatres, chirurgiens
cardiovasculaire et réanimateurs formés a ces problémes
cardiovasculaires de I'enfant.
Ainsi I'amélioration de la qualité de la prise en charge diagnostique et
thérapeutique doit permettre de réduire au maximum la morbidité et la mortalité
spontanées ou chirurgicales de cette cardiopathie congénitale et donner des

résultats fonctionnels de bonne qualité & long terme.
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RESUME




La transposition corrigée des gros vaisseaux demeure la pathologie la plus
rare des cardiopathies congénitales, son évolution est dominée par la survenue
d’une dysfonction du ventricule gauche morphologiquement droit.

A travers un travail rétrospectif réalisé au service de pédiatrie au CHU HASSAN
Il de Fés sur les malades hospitalisés ou vus en consultation. L’objectif est de
préciser les aspects cliniques, paracliniques surtout souligner I'intérét de
I’échocardiographie, et de montrer les aspects thérapeutiques. Six cas de
transposition corrigée des gros vaisseaux ont été colligés dans le service de
pédiatrie du CHU HASSAN Il Fés. Ainsi nous avons recueilli les données cliniques,
échographiques, thérapeutiques et évolutives pour chaque patient.

Dans 3 cas la cyanose était le symptébme clinique révélateur dans le cadre
d’une CIV associée, la détresse respiratoire est retrouvée dans 3 cas dans le cadre
d’une HTAP associée, alors que la découverte fortuite d’un souffle est retrouvée
dans un cas.

Au niveau des données échographiques la forme isolée de la TCGV isolée n’est
retrouvée que chez un seul patient, les 5 autres patients présentent une TCGV avec
Iésions associées dominées par la CIV qui est retrouvée chez 4 patient, I’aspect du
VMD est hypertrophique dans 4 cas et hypoplasique dans 2 cas.

On a instauré un traitement médical a base de diurétiques chez 4 des patients,
un patient a bénéficié d’une intervention chirurgicale pour coarctation de I'aorte, et
un patient est programmé pour cerclage de I’artére pulmonaire. L’évolution est
surtout marquée par la survenue de I'insuffisance cardiaque dont les signes on été

retrouvés chez 2 des patients.
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SUMMARY




Corrected transposition of great arteries disease remains the rarest of
congenital heart disease, its evolution is dominated by left ventricular dysfunction
morphologically right.

Through a retrospective study about five cases of corrected transposition of great
arteries conducted at the pediatric department CHU Hassan 1l of Fez, all patients
are hospitalized or seen in consultation. The aim is to study the clinical,
paraclinical aspect, emphasize the importance of echocardiography, and show the

therapeutic aspects.

In 2 cases the cyanosis was the revealing clinical symptoms, in one case a VSD was
associated, respiratory distress is found in 3 cases luked to pulmonary arterial

hypertension, whereas foluretly murmur is discovered in one case .

Isolated form of TCGV only found in one case, four patients have lesions associated
with TCGV which is dominated by VSD in 4 cases, while the appearance of the VMD
is hypertrophic in 3 cases and hypoplastic in one case.

Diuretic treatment is indicated for four patients, one patient underwent a surgery
for aortic coarctation, and one patient is scheduled for pulmonary artery banding.

The evolution is especially marked by heart failure which were found in two cases.
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