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LISTE DES ABREVIATIONS

ASCG : Artere sous Claviére gauche.

BIB : Ballon in ballon.

Bpm : Battement par minute.

CCISC : Congenital cardiovascular interventional study consortium.
Civ : Communications interventriculaires

CoA : Coarctation de l’aorte.

CP : Cheathman platine.

Cpm : Cycle par minute.

DA : Ductus arteriosus

ECG : Electrocardiogramme.

FC : Fréquence cardiaque.

FR : Fréquence respiratoire

HTA : Hypertension artérielle.

HTAP : Hypertension artérielle pulmonaire.

HVG : Hypertrophie ventriculaire gauche.

IRM : Imagerie par résonance magnétique.

MI : Membre inférieur.

PDA : Patent ductus arteriosus = persistance du canal artérielle
PTDVG : Pression télé diastoliqgue ventriculaire gauche.

PTFE : Polytetra fluorothyléne.

Q : Le débit aortique sous-isthmique

SRAA : Systeme rénine angiotensine aldostérone.

TA : Tension artérielle.

TABC : Tronc artérielle brachio-céphalique.

TDM : Tomodensimétre.

™ : Temps mouvement.

USI : Unité de soin intensive.

VACA . Registre des anomalies congénitales traitées par angioplastie et par

Valvuloplastie
VDDI : Ventricule droit a double issue

VG : Ventricule gauche.
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INTRODUCTION
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La coarctation de I'aorte ou sténose isthmique se définit comme un obstacle
anormal sur I’aorte, situé a I’union de la crosse aortique et de I’aorte descendante, au
voisinage du point d’attache du ligament artériel. [1]

Cette malformation est souvent diagnostiquée et corrigée chez le nouveau-né
ou le nourrisson révélée par un tableau d’insuffisance cardiaqgue. Dans deux cas sur
trois, il s’agit d’un syndrome de CoA ou s’associent, a des degrés divers, une CoA
plutét préductale, une hypoplasie tubulaire de la crosse aortique, une communication
interventriculaire et un canal artériel perméable. Elle est plus rarement découverte a
I’age adulte et dans ce cas elle est exposée a des complications vasculaires
(anévrisme, dissection...) [2]

L’incidence de la coarctation aortique (CoA) est de 20 a 60 pour 100000
nouveau-nés, et représente 5 a 8% de toutes les malformations cardio-vasculaires
congénitales. Il existe deux types anatomiques de CoA, le type infantile qui affecte
I’isthme et le type adulte qui est normalement defini par des lésions occlusives juste
en regard de I’ostium de I’artére sous claviere gauche. [3]

Lorsque I’on évoque une population d’adultes atteints de coarctation de I’aorte,
on envisage deux catégories de patients. Ceux atteints d’une coarctation qui n’a pas
été dépistée pendant I’enfance. Avec les progres du dépistage des cardiopathies
congénitales, notamment en période néonatale, cette éventualité est de plus en plus
rare. La seconde catégorie de patients, de trés loin la plus nombreuse puisqu’on
I’estime a plus de 10 000 individus en France actuellement, correspond a ceux qui
ont été opérés dans I’enfance d’une coarctation. [4]

La coarctation réalise une interruption plus ou moins importante du flux
sanguin dans la partie inférieure du corps. On observe une hypertension artérielle au
niveau des membres supérieurs et de la région céphalique contrastant avec une

hypotension au niveau des membres inférieurs.
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L’importance du retentissement hémodynamique va étre trés différente selon la
sévérité de I’obstacle, sa rapidité de constitution, I’age du patient et I’existence de
malformations associées (shunt gauche/droite, valvulopathie mitrale ou aortique) [5]

Longtemps, la coarctation de I’aorte a été considérée comme une malformation
relativement « simple » qu’il suffisait de réséquer pour guérir. Les études de suivi a
long terme ont cependant montré que méme opérée, la coarctation de l'aorte
s’accompagnait d’'une morbidité et d’'une mortalité cardiovasculaire nettement plus
importantes que celles de la population générale. Parmi ces études, celle de la Mayo
Clinic publiée par Cohen en 1989 est la plus cité. [6]

Deux options thérapeutiques sont actuellement disponibles pour la prise en
charge des CoA : le traitement chirurgical et le traitement par cathétérisme
interventionnel. Le choix entre la chirurgie et I'angioplastie est discuté de maniéere
conjointe entre cardiologue congénital adulte, cardiologue interventionnel et
chirurgien cardiaque. [7]

En I’absence de prise en charge, I’histoire naturelle de la coarctation est grevée
de nombreuses complications, et 90 % des patients concernés décedent avant I’age

de 50 ans. [8]
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Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur 07 cas,
colligés au service de chirurgie cardiovasculaire du CHU Hassan Il de Fes sur une
période allant de 01/01/2012 au 31/12/2015.

Nous avons inclus dans cette étude tous les cas de coarctations de l'aorte chez
I'adulte opérés. Les coarctations de I'enfant, du nouveau-né ainsi que les patients non
opérés sont exclues de cette étude.

Le but est d’étudier les observations et d’analyser les caractéristiques cliniques,
les données des différents examens complémentaires, les indications, les moyens et

méthodes thérapeutiques, ainsi que les résultats du traitement.
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RAPPELS

THEORIQUES
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|-HISTORIQUE

C’est Morgagni, en 1760, qui fut le premier a décrire cette anomalie lors de
I’autopsie d’un singe [9]. Et cliniquement par Paris en 1971. [10]

Dés 1827, Meckel constatait a I’autopsie des érosions costales. [11]

En 1835, Legrand a porté le premier diagnostic de la maladie in vivo, relayé par
la suite par Scheele 1870, Wernicke 1875 et Potain 1892 qui ont établi les signes
cliniques de la maladie. [12]

En 1903, Bonnet, en fait une description détaillée chez I’lhomme et identifie
deux formes selon leur localisation par rapport au canal artériel (ductus arteriosus). Il
distingue les formes « infantiles » (préductales) et les formes « adultes » (postductales)
[13]

La premiére et plus grande série post mortem a été publiée par Abott
en 1928, qui a assemblé les résultats de 200 cas précédemment documentés,
rapportés par paris en 1791. Reifenstein, Levine et Goss ont rapporté 104 autres
cas entre 1928 et 1947. la médiane de survie de ces 304 cas était de 31 ans,
26% ont décédés a cause des complications cardiaques. Rupture aortique dans
21% des cas, endocardite infectieuse 18 %, hémorragie intracranienne 12% (suite
a une rupture des anévrysmes cérébraux).

Campbell a assemblé les données de trois des quatre séries pré-chirurgicales
publiées entre 1933 et 1956, dans une cohorte combinée de 181 patients suivis, 22
décés ont été observé, correspondant a un taux de mortalité de 16% par an pour les
deux premieres décennies et 6.7% pour au-dela de la sixieme décennie. [14]

En 1944, Blalock a réalisé la premiere expérimentation chirurgicale sur
des animaux en utilisant la carotide primitive gauche et la sous-claviere gauche

pour court circuiter la sténose aortique. [15]
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C’est Crafoord, en 1945, qui décrit I'intervention de résection-anastomose,
intervention encore pratiquée de nos jours et qui s’adresse aux coarctations localisées
de I'isthme aortique. [16]

En 1957, Vosschulte: greffe de surplaque prothétique ou incision verticale et
fermeture transversale.

En 1966, Waldhausen: aortoplastie sous-claviére [17]

A partir de 1972, le traitement chirurgical a ainsi diminué le taux de mortalité
de 65 a 35% [15]

Les années 1980 ont vu éclore les techniques de cathétérisme interventionnel.
L’angioplastie au ballonnet des coarctations a été proposée en 1982 pour les sténoses

localisées. [18]

Coarctation of Aorta

Vorsschulte
Morgagni Bonnett Crafoord prosthetic
1st postductal & 1st onlay graft or
description in preductal type coarctation vertical
1760 in 1903 repair in 1944 incisionclosure
in 1957

Waldhausen
subclavian
patch
aortoplasty in
1966

FIGURE 1 [19]: historique de la coarctation de I’aorte
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ll. Embryologie

1. Rappel :

1.1.1.La circulation fcetale :

Contrairement a la circulation de type adulte dite « en série » (le sang traverse
d'abord la petite circulation puis la grande), la circulation foetale est constituée de
deux circuits paralleles en communication par deux shunts, le foramen ovale et le
canal artériel. Lorsque l'on parle de débit cardiaque foetal, on se réfere
habituellement a la somme des débits ventriculaires droit et gauche (débit cardiaque
combiné).

Durant la vie fcetale, la quantité du sang, qui traverse I’artére pulmonaire et le
canal artériel vers l'aorte descendante, atteint 60% du deébit total contre 10%
seulement a travers I'isthme aortique, segment de la crosse compris entre I'artére
sous-claviére gauche et le canal artériel . [26]

La circulation pulmonaire n'est que trés peu fonctionnelle : 5 a 7 % du débit
cardiaque foetal. La perfusion du coeur gauche est essentiellement dépendante du
foramen ovale. Un gradient trans-auriculaire de 1 a 2 mmHg permet de
maintenir perméable la valve du foramen ovale, celle-ci se refermant lors des
systoles auriculaires. [27]

Des phénomenes de raccourcissement et d’élargissement modelent la
crosse pour lui donner son architecture normale, mais a la naissance il persiste
a I’état physiologique un rétrécissement relatif de I’'isthme qui va s’atténuer durant

les premiéres semaines de la vie.[28]
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1.1.2.Modifications circulatoires postnatales :

Chez le nouveau-né, la suppression de la circulation placentaire et le début de
la respiration pulmonaire entrainent des modifications brutales au sein du systéme
vasculaire : obturation des veines et des artéres ombilicales, du canal veineux
d'Arantius, fermeture du canal artériel par contraction de sa paroi musculaire
(probablement sous l'effet d'une bradykinine libérée par le poumon lors des
premiéres inspirations), fermeture du foramen ovale (I'augmentation de la pression
dans l'oreillette gauche et la diminution dans I'oreillette droite appliquant le septum
primum contre le septum secundum).

La circulation se fait « en série » : le sang traverse la petite circulation, puis la
grande. Une malformation bien tolérée pendant la vie foetale devient brutalement
symptomatique, d'autant que les voies de dérivation ou de suppléance (canal
artériel, foramen ovale) deviennent trés vite insuffisantes. Un des objectifs de
la réanimation des cardiopathies a révélation précoce est de rétablir ces suppléances
(agrandissement du foramen ovale par atrioseptostomie de Raschkind, dilatation du
canal artériel par les prostaglandines). [29]

1.1.3.Développement des vaisseaux :

Chaque arc branchial posséde un arc aortique, mais la plupart des arcs
aortiques s'oblitéerent en totalité ou partiellement. [29]

Initialement mais non simultanément, se développent six arcs aortiques,
droits et gauches, reliant un tronc ventral a un tronc dorsal. La régression et la
différenciation de ces arcs au cours du deuxieme mois de la vie foetale donnent

leur structure définitive l’aorte, a l’artere pulmonaire et a leurs branches
intra thoraciques. Le quatrieme arc gauche devient le segment de la crosse aortique
en aval de la carotide gauche, le cinquieme arc gauche régresse, la partie proximale
du sixieme arc gauche donne l'artére pulmonaire et sa partie distale, le canal

artériel. De l'aorte thoracique dorsale, nait a ce niveau l’artere sous-claviere

gauche. Le canal artériel dérive de la partie dorsale du sixieme arc gauche. [30]
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2.Embryologie et classification des cardiopathies congénitales :

C’est grace aux expériences d’embryologie expérimentale chez I’embryon de
poulet que le réle des cellules de la créte neurale dans le développement de la région
conotroncale (voies d’éjection ventriculaire et origine des gros vaisseaux de la base
du cceur) a pu étre compris. En effet, la méme ablation d’un groupe de cellules de la
créte neurale rhombencéphalique conduit a des cardiopathies anatomiquement
différentes intéressant toujours cette région du cceur embryonnaire. Ce groupe
comprend les différentes formes de tétralogie de Fallot, le tronc artériel commun,
I’interruption de la crosse aortique, les malpositions vasculaires complexes. Plusieurs
groupes de cardiopathies congénitales procédant d’un méme mécanisme
embryonnaire ont été définis.[31]

lls sont décrits par la classification mécanistique de Clark (Fig. 1) qui propose
I’idée qu’une méme anomalie de développement embryonnaire éventuellement liée a
des mutations dans un géne unique puisse conduire a des phénotypes cardiaques
différents. [32]

Cette méme classification dérive la notion de continuum phénotypique ou de
spectre de gravité. Les cardiopathies obstructives du cceur gauche en sont I’'exemple
le plus parlant puisque dans une méme famille on peut observer la forme la plus
sévere qui est I’hypoplasie du coeur gauche avec atrésie des valves mitrales et
aortiques, une simple coarctation de I’aorte voire méme une bicuspidie aortique.

Ce n’est gu’en considérant que ces différentes cardiopathies appartenaient au
méme groupe embryologique qu’il a été permis de reconnaitre I’hérédité autosomique

dominante de ces malformations. [33]
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Figure 3 : classification mécanistique ( d’apres Clarck)
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[IH-ANATOMIE

1.L’aorte thoracique [20] :

Crosse aortique
- W

Isthme

Aorte
descendante

Figure 2[21] : I'aorte thoracique
Aprés sa naissance de la chambre de chasse du ventricule gauche, on décrit

quatre segments a l'aorte thoracique.

a) Aorte initiale (Planche - A-et-B -)
Ce segment, compris entre l'anneau aortique et le plan des coronaires,
correspond au sinus aortique (de Valsalva). Il comprend les valves semi-lunaires
(sigmoides aortiques) : les deux valves coronaires (droite et gauche) et une valve non

coronaire (postérieure). L'anneau aortique regarde en haut, en arriére et a droite.
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v Collatérales
Ce sont les arteres coronaires. La droite présente un trajet initial ascendant et
antérieur, puis gagne le sillon atrioventriculaire droit. La gauche a elle aussi un trajet
initial antérieur et ascendant, puis contourne l'artére pulmonaire gauche. La naissance
de la coronaire gauche est plus haut située que la droite, compte tenu de I'orientation
de l'anneau aortique.

b) Aorte ascendante (Planche - C -) :

Etendue du plan sus-coronarien au pied du tronc artériel brachiocéphalique,
elle présente un trajet initial oblique en haut, en avant et a droite avant de se
verticaliser. Elle longe la veine cave craniale, qu'elle laisse sur sa droite, et enjambe
I'artére pulmonaire droite.

Ses rapports sont étroits :

- a droite, avec la veine cave craniale, la plévre et le poumon droit ;

- a gauche, avec le tronc de l'artére pulmonaire ;

- en arriére, avec la bifurcation trachéale et la branche droite de I'artére pulmonaire;
- en avant, avec le manubrium sternal et les jonctions chondrosternales droites.

Cette portion est presque entierement intrapéricardique : les lignes de réflexion
du péricarde séreux sont communes a l'‘aorte ascendante et au tronc artériel
pulmonaire et constituent en arriére de ces structures le sinus transverse du péricarde,

anciennement de Theile.
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c) Aorte horizontale (Planche - D - et - E -)

Elle s'étend du tronc artériel brachiocéphalique jusqu'a l'isthme aortique,
immédiatement en aval de l'artére subclaviere gauche, dans le plan d'insertion du
ligament artériel. Son trajet n'est pas strictement horizontal mais concave vers le bas.

Dans le plan transverse, elle est oblique en arriere et a gauche, et atteint le
médiastin postérieur au contact du flanc gauche de la quatrieme vertébre thoracique.

Elle est en rapport :

- en avant et a gauche avec la plevre médiastine du poumon gauche dont elle est
séparée par le nerf phrénique gauche, les vaisseaux diaphragmatiques gauches,
le pneumogastrigue gauche, tous ces éléments étant croisés en écharpe par la
veine intercostale supérieure gauche ;

- en arriére et a droite, avec la trachée, I'oesophage et le nerf récurrent gauche;

- en bas, elle enjambe la bifurcation de I'artere pulmonaire et lI'origine de l'artére
pulmonaire droite (elle est reliée a I'origine de I'artére pulmonaire gauche par le
ligament artériel) ;

- en haut, elle donne naissance au tronc artériel brachiocéphalique, la carotide
primitive gauche et l'artéere subclaviere gauche, ces éléments étant croisés en
avant par la veine brachiocéphalique gauche.

La disposition habituelle de I'émergence des troncs supra-aortiques, rencontrée
dans 80 % des cas, est sujette a de nombreuses variations : tronc commun tronc
artériel brachiocéphalique (TABC) - artere carotide gauche, émergence directement
depuis l'arche de l'artere vertébrale gauche. D'autres branches accessoires sont

parfois rencontrées, telle une artére thyroidienne moyenne.
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d) Aorte descendante (Planche -G - et - H -)

A partir de son isthme, l'aorte descend verticalement sur la face antérieure
gauche du rachis thoracique, lIégérement oblique en avant et a droite, décrivant une
courbe globalement concave en avant. Elle devient médiane, prévertébrale, en regard
de la douziéme vertébre thoracique, au niveau de son orifice diaphragmatique.

Elle est en rapport :

- en arriere avec le plan vertébral et les articulations costovertébrales dont elle
est séparée par la veine hémiazygos ;

- a droite avec l'oesophage accompagné des nerfs vagues et du conduit
thoracique, qu'elle laisse plus bas sur sa face antérieure ; avec également la
veine azygos ;

- en avant, avec le pédicule pulmonaire et le nerf vague gauches ;

- a gauche, avec la plevre médiastine et plus bas la veine hémiazygos.

v Collatérales (Planche - F -):

- Les artéres bronchiques, fréguemment au nombre de deux a gauche et une a
droite, naissent en regard du croisement de la bronche souche gauche.

- De petites branches a destinée oesophagienne et médiastinale sont
habituelles.

- Les arteres intercostales enfin naissent de la face postérieure de l'aorte. Sont
concernées les neuf derniéres paires (les trois premiéres naissant de
branches des troncs costocervicaux et des arteres subclavieres). L'artére du
renflement lombaire (artére d'Adamkiewicz) nait dans 75 % des cas d'une

artere intercostale gauche (entre la 9¢ et la 12¢ dans 80 % des cas).
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Planche - A -[139]: la crosse de I’aorte. Dimensions et direction.
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Planche - B -[139] : origine de la crosse de I’aorte ( d’aprés Rouviere)
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Planche - C - [139]: portion ascendante. Rapports par I'intermédiaire du péricarde
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Planche - D - [139] : portion horizontale. Rapports supérieurs, inférieurs, et

antéro-gauches.
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Planche - E - [139]: portion horizontale. Rapports postéro-droits.
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Planche - F -[139]: crosse de I’aorte. branches collatérales
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Planche - G - [139]: aorte thoracique descendante. Rapports antérieurs.
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Planche - H - [139]: aorte thoracique descendante. Rapports postérieurs et

latéraux
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2.Abord chirurqgical :

L’abord de l'aorte thoracique se fait par thoracotomie postérolatérale gauche
suivant une incision qui commence en arriére entre I’épine de I’omoplate et le rachis
et se poursuit vers I’'avant selon une courbe a convexité postérieure, passant a deux
travers de doigt en dessous de la pointe de I’omoplate. Si le geste est thoracique pur,
elle se poursuit selon une courbe harmonieuse jusqu’a la ligne axillaire antérieure, si
le geste doit étre plus étendu, elle se recourbe vers le bas. L’espace intercostal qui
donne le meilleur jour sur I’ensemble de I'aorte thoracique est le cinquiéme espace,
mais si I'isthme aortique doit étre controlé, il faut lui préférer le quatrieme espace
intercostal. Si les Iésions sont étendues, il faudra ouvrir un autre espace intercostal
plus bas situé (sixieme ou septiéme), en utilisant la méme incision cutanée. On peut
suivre I’ensemble de I’aorte thoracique dont les niveaux de contréle dépendront du
siege précis de la Iésion. Le clampage, surtout bas situé, peut nécessiter le recours a
une circulation extracorporelle partielle afin de limiter le risque de paraplégie (artere

d’Adamkiewicz). [22]

3.Coarctation de I'aorte :

Elle réalise le plus souvent un rétrécissement circulaire au-dessous de I’origine
de I’artére sous-claviere gauche. Elle est généralement visible extérieurement sous
forme d’une concavité localisée de la paroi aortique, faisant face a I'insertion
du ligament artériel qui attire en avant et en bas la partie inférieure de la

zone sousductale (d’ou un aspect en marche d’escalier de profil). [138]

Mme. FADEL Safae 33



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

V. Epidémioloqgie

La coarctation de l'aorte est une sténose qui est généralement, mais pas
toujours, dans La région du ligament artériosum. Il est habituellement discret mais
peut étre associé a une hypoplasie diffuse de l'arc aortique et de l'isthme.
L'anatomie spécifique, la gravité et le degré d'hypoplasie proximale a La coarctation
aortique est tres variable. [23]

Coarctation de l'aorte est plus fréquente chez les hommes, avec un ratio
homme/femme 1,5: 1. [24]

elle est généralement sporadique, mais les influences génétiques peuvent jouer
un réle (10% a 15% du syndrome de Turner [45,X] femelles ont coarctation de l'aorte).

[25]

V- Etiopathogénie

Deux théories ont été proposées, celle du tissu ductal et celle de la réduction

du flux au niveau de I’isthme aortique.

1.Théorie du tissu ductal

Le tissu du canal artériel encercle I'aorte au niveau de la portion distale de
I’isthme aortique. La fermeture du canal artériel entraine une constriction de I'aorte a
ce niveau a I’origine de la coarctation. L’obstacle se traduit par une indentation de la

paroi postérieure de I’aorte en regard de I'insertion du canal artériel.

2.Théorie de la réduction du flux

Une structure cardiaque ou vasculaire se développe in utero si le flux qui la
traverse est suffisamment important. Chez le fcetus normal, le ventricule gauche

éjecte 30 % environ du débit ventriculaire combiné et alimente principalement la
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circulation cérébrale et des membres supérieurs. Le sang €jecté par le ventricule droit
est principalement dirigé vers la partie inférieure du corps via le canal artériel.
L’isthme aortique, qui est situé entre ces deux circulations ne recoit qu’un tiers
environ du flux provenant du ventricule gauche ce qui explique que I’'isthme aortique
est souvent plus étroit que I’aorte descendante. Des variations mineures du flux éjecté
par le ventricule gauche seraient susceptibles d’induire une hypoplasie plus marquée

de I'isthme provoquant la survenue d’une coarctation de I’aorte[4].

VI- MORPHOGENESE

Nous pouvons suggérer plusieurs hypothéses quand a la survenue d’une
coarctation de I'aorte :

-Théorie hémodynamique : selon laquelle I'hypoplasie de la région
isthmique serait liée a une réduction du débit aortique pendant la vie foetale,
secondaire a certaines cardiopathies telles qu'une CIV, une sténose sous aortique ou
un vaisseau anormal (VCS gauche).

-Théorie mécanique : faisant intervenir la constriction du canal artériel en période
postnatale.

-Théorie génétique : selon une observation de S. Gerboni en 1993 : 5 cas de
cardiopathies congénitales étaient recensés sur 3 générations différentes d’'une
méme famille ; 4 cas étaient des coarctations aortiques. Cela laisse supposer une
hérédité autosomique dominante pour certains cas familiaux. [34]

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

des cellules de la créte neurale [35].
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Vlil-La physiopatholoaqgie :

1.Rappel

La physiopathologie de I'HTA de la Coa est d'ailleurs complexe et
imparfaitement connue. Il est clair que le facteur mécanique intervient et que
pour faire passer le débit aortique sous-isthmique (Q) a travers l'orifice rétréci,
un gradient de pression (AP) est nécessaire, répondant grossierement ala formule
de Gorlin (Surface de l'orifice = k.Q/Ap). La pression aortique sous-isthmique
est, elle, en général normale mais non pulsée et ceci déclenche probablement
d'autres facteurs humoraux en particulier d'origine rénale. Ainsi, on observe
souvent une hyperréninémie, une élévation de la vasopressine et surtout une
augmentation du volume plasmatique. Enfin, il est possible gqu'il y ait
précocement, voire d'emblée, une altération de la compliance aortique avec une
rigidité aortique, voire artérielle, anormale, expliquant que

I'HTA est a prédominance systolique et que, fréguemment, persiste une
HTA systolique d'effort, minime aprés cure anatomique parfaite de la Coa. [36]

En dehors de la période néonatale, la coarctation se présente plus souvent
comme un rétrécissement localisé, sans canal artériel perméable et sans hypoplasie
trop importante de la crosse de l'aorte. Ceci est en général appelé la forme 'adulte’,
bien qu'elle puisse également se rencontrer chez le trés jeune enfant. Le
développement plus progressif de I'obstacle, engendre ici un épaississement du
muscle cardiaque, qui parvient ainsi (au début en tout cas) a vaincre l'obstacle. Ceci
engendre toutefois une hypertension artérielle en amont de l'obstacle (hémicorps
supérieur : cerveau, bras, arteres coronaires), ayant des conségquences néfastes.
Il peut également y avoir des anomalies associées, en particulier la bicuspidie.
La coarctation peut s'inscrire dans un contexte de malformation cardiaque plus

complexe comme le ventricule unique, le canal atrioventriculaire complet. [37]

Mme. FADEL Safae 36



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

2.Historigue des théories

La CoA est une malformation décrite depuis longtemps mais dont le mécanisme
physiopathologique qui concourt a sa constitution n’est toujours pas élucidé. La
formation d’une CoA répond probablement a origine multifactorielle. Plusieurs
théories ont été proposées par différents auteurs. Ces derniéres furent rappelées par
Allan en 1984: [38]

Craigie (1841) nota la proximité du canal artériel ou ductus arteriosus (DA) [39]
et du site de CoA, et suggéra que la Iésion de CoA est a rapporter a une traction durant
la phase de fermeture/constriction du DA ;

Skoda (1855) suggéra que le rétrécissement aortique était causé par I’extension
de tissu ductal oblitérant dans I’aorte. Cela fut confirmé dans certains cas par la
constatation d’un anneau de tissu ductal au niveau du site de CoA [39]

Rokitansky (1852) et Bremer (1948) proposérent une participation des
phénoménes hémodynamiques. Ces auteurs suggerent que la diminution de flux
sanguins au travers de I'isthme aortique est a I'origine de la formation du site de
rétrécissement isthmique ;

Rudolph (1972) proposa gqu’une altération de I’orientation de I’entrée du DA
dans l'aorte descendante produit un jet a l'origine de l'indentation de la paroi
postérieure de I'aorte. Cette variante anatomique est alors exagérée lors de la
fermeture du CA a I’origine de la lIésion de CoA [40] Cela fut appuyé par Shinebourne
et Elseed en 1974 qui constatent I’absence de CoA en cas de flux pulmonaire réduit

pendant la période prénatale
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3.Les formes associées

La présence d’une CoOA peut également s’intégrer dans un contexte de
polymalformation cardiaque. En effet, la CoA est fréquemment associée a d’autres
malformations telles que :

°* d’autres anomalies de la voie gauche : sténose aortique sténose sous aortique,
syndrome de Shone, etc.;

* des communications interventriculaires (CIV) isolées ou non, de type
périmembraneuse, par mal alignement trabéculée, unique ou multiples

°* une malposition artérielle dans le cadre d’un ventricule droit a double issue
(VDDI)

* une malformation complexe de type ventricule unique;

la fréquente association des CoA a des CIV (syndrome de CoA) a amené certains
auteurs a postuler sur une éventuelle participation des CIV dans la genese des CoA
via les altérations hémodynamiques auxquelles elles étaient associées. Les CIV
associées aux CoA sont le plus souvent périmembraneuses avec un mal alignement
du septum d’éjection ou septum conal. La présence d’une bascule postérieure du
septum d’éjection augmenterait le flux sanguin préférentiel en direction des artéres
pulmonaires (Fig. 2a et b).

Cela peut étre également retrouvé en cas de CIV avec aorte a cheval sur le
septum interventriculaire et obstruction de la voie d’éjection gauche secondaire a une
insertion anormale de la valve tricuspide dans le VG au travers de la CIV (straddling
des Anglo-Saxons).

Cette insertion anormale de la valve tricuspide est constatée de la méme facon
chez certaines formes de ventricule droit a double issue avec CIV sous-pulmonaire ou

certaines formes de transposition des gros vaisseaux. [42]
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Figure 4, aetb :

vue parasagittale de la voie déection gauche avec une CIV par mal alignement avec bascule postérieure du septum conal 3 ['origine d'une
obstruction de [aorte et d'une redistribution préférentielle du flux sanguin en direction du ventricule droit et de larvére pulmonaire. v : ventricule gauche ; vd -
ventricule droit ; of : oreillette gauche ; a0 : aorte.
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La coarctation réalise un obstacle sur I'isthme aortique qui ne se complete
qu’apres la fermeture du canal artériel. L’expression clinique de cette
malformation sera donc variable selon la sévérité de ces deux phénomenes :

-Si  l'obstacle est peu serré et que le canal artériel se ferme
progressivement, le ventricule gauche <s’adapte progressivement en
s’hypertrophiant. La coarctation provoque une interruption plus ou moins
compléte du courant sanguin aortique. La partie inférieure du corps n'est
vascularisée que grace a la circulation collatérale, le plus souvent efficace car les
signes d'insuffisance circulatoire sont rares. En amont de Il'obstacle, on observe
une hypertension artérielle.

-Si l'obstacle est serré et que le canal artériel se ferme brutalement, le
ventricule gauche n’aura pas le temps de s’adapter a ces contraintes, il apparaitra
alors rapidement une insuffisance ventriculaire gauche avec bas débit cardiaque [14]

Ceci est illustré, ci-dessous, empruntée a E. Rosenthal [43]
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Figure 5:

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

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

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

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

obstacle et que "aorte descendante sera nettement moins bien vascularisée,
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VIlI- Anatomopatholoqie:

1-Macroscopiguement :

La coarctation, réalise le plus souvent un rétrécissement circulaire au-
dessous de l'origine de l'artere sous-claviere gauche : elle est généralement
visible extérieurement sous forme d'une concavité localisée de la paroi aortique,
faisant face a l'insertion du ligament artériel, qui attire en avant et en bas la partie

inférieure de la zone sus-structurale. [26]

2. Miscoscopiguement

L'examen histologique met en évidence une hyperplasie de la média et
une sclérose acquise et progressive de l'intima. [26]

caractérisé par le recrutement intimal des cellules musculaires non
prolifératives avec phénotype indifférencié.

Cependant, la présence des cellules musculaires avec un phénotype
intermédiaire ;

dans la partie la plus étroite de la coarctation ; suggere que le processus
de redifférenciation pourrait participer a la pathogénie de la coarctation aortique. [44]

En aval de la sténose, l'aorte est généralement dilatée avec une lésion de jet.

En amont, une hypoplasie tubulaire de l'aorte horizontale, plus ou moins
étendue et sévere, peut étre associée. La CoA peut ne pas étre Vvisible
extérieurement et étre constitué par un diaphragme intra liminal.

De rares variantes anatomiques de la coarctation ont été décrites :

Coarctation sur le cinquiéme arc aortique, coarctation sur crosse aortique a

droite ; association avec un double arc aortique [26]
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|IX- CONSEQENCES DE LA COARCTATION

1-Circulation collatérale précoce :

L'aorte descendante est revascularisée a contrecourant par un réseau
collatéral, entre artéres périscapulaires et mammaires d'une part, arteres
épigastriques et intercostales d'autre part ; entre artére vertébrale et artére
spinale antérieure par des anastomoses intrarachidiennes. Ces vaisseaux sont
dilatés, flexueux : il en est de méme des arteres céphaliques.

Les parois artérielles de l'aorte sus-stricturale et de ses branches, soumises

au régime de I'hypertension artérielle, sont le siége d'altérations précoces:
désorganisation des fibres, athérome, sclérose, calcification. Sous la sténose on

observe également des plagues d'athérome précoce.

2-Formation des anévrysmes :

Des anévrysmes peuvent se développer, en amont et en aval de la sténose, ou
parfois a distance, en particulier au niveau du polygone de Willis, uniques ou parfois
multiples. Le ventricule gauche est le siege d'une hypertrophie concentrigue

progressive.

3-Modifications des artéres coronaires et du myocarde :

Les artéeres coronaires présentent tres tdét des Iésions prolifératives et
dégénératives de I’'intima et un épaississement de la média dus a I’'HTA. Le VG est le
siege d’une hypertrophie concentrique progressive. Une fibrose peut également s’y

développer [45].
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4-Lésions cardiovasculaires associées :

La bicuspidie aortique existe dans 27 a 52 % des cas. Des anomalies
d'origine des artéres sous-clavieres peuvent modifier la symptomatologie. Les
Iésions valvulaires mitrales et aortiques sont plus importantes, et surtout les
défauts septaux dont la fréquence est trés grande chez le nourrisson : canal
artériel le plus souvent sous-strictural, communication interventriculaire. Il peut
s'y associer une obstruction de la voie d'éjection du ventricule gauche, une
hypoplasie du ventricule gauche et une fibroélastose de I'endocarde. Le syndrome de
Shone associe une valve mitrale " en parachute ", un anneau supramitral, une sténose
sous-valvulaire aortique, et une coarctation de [l'aorte. D'autres malformations,
plus complexes : ventricule unique, ventricule droit a double issue, atrésie
tricuspide avec transposition des gros vaisseaux, canal atrioventriculaire,
comportent en général, elles aussi, une géne a I'évacuation du sang vers l'aorte, ce

qui vient renforcer les hypothéses pathogéniques, hémodynamiques.
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PERSPECTIVES
GENETIQUE
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L’identification de génes de malformations cardiaques a conduit a une nouvelle
approche clinique de ces cardiopathies chez les enfants atteints et leurs familles. Ces
progres ont été faits grace au clonage positionnel mais aussi via I’analyse de modeles
murins de cardiopathies. lls ont été a I'origine d’'une nouvelle complexité dans la
compréhension de la formation des cardiopathies congénitales et ont conduit a réviser
la plupart des classifications utilisées. Les cardiologues pédiatres ont amélioré leur
précision dans la description des phénotypes cardiovasculaires chez les individus
atteints et dans les formes récurrentes de cardiopathies. L’hétérogénéité génétique
pour de nombreuses malformations a fait que I’approche moléculaire est compliquée
pour une anomalie donnée. La variabilité intrafamiliale reste aussi une question non
résolue. Enfin, le role de facteurs environnementaux ne doit pas étre négligé dans
certaines situations telles que les grossesses gémellaires. Les conséquences cliniques
de ces découvertes pour les patients sont encore relativement faibles mais dans
certains cas particuliers, le conseil génétique a été profondément modifié [31].

La contribution des facteurs épigénétiques :

A coté des tératogénes bien connus (alcool, antiépileptiques, diabéte et
phénylcétonurie maternels, etc.), d’autres facteurs environnementaux sont a I’origine
de cardiopathies congénitales. Nous ne citerons que 2 exemples. Le premier est la
prévalence anormalement élevée de dextroisomérismes chez un des jumeaux dans
les paires monochoriales mono-amniotiques. Ceci peut étre expliqué par le processus
de gémellité qui divise la masse embryonnaire alors que la latéralité gauche-droite
est acquise, laissant un des embryons sans repére pour cet axe alors que I'autre les
conserve [46]. Le second est celui des obstructions droites acquises dans le syndrome
transfuseur-transfusé. Dans ce syndrome, le jumeau receveur est hypertendu, le

ventricule droit fait face a une augmentation importante de sa postcharge,
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s’hypertrophie, devient peu compliant et finalement on observe une sténose
infundibulaire sévere a la naissance [47].

Il N’y a pas de géne de développement cardiaque en cause mais uniquement
un changement des contraintes hémodynamiques pendant la vie fcetale. Tout n’est

donc pas « génétique ». [31]
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DIAGNOSTIC
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|-CLINIQUE

1-Circonstance de découverte- Signes fonctionnels

En l'absence d'une circulation collatérale étendue, une coarctation aortique
significative peut étre définie comme la présence d'hypertension artérielle associée a
Un gradient significatif (gradient supérieur des membres inférieurs d'au moins 20
mmHg).

Cependant, s'il existe une circulation collatérale étendue, une coarctation
aortique significative peut avoir un gradient de pression minimal ou nul, et le
diagnostic D'une «coarctation significative» est basée sur le flux collatéral par
imagerie radiographique (IRM cardiaque ou CT).

Les anomalies cardiovasculaires associées sont les suivantes:

- BAV.

= Anévrismes intracraniens (3% a 10%).

< Anomalies de la circulation brachiocéphalique

e La circulation collatérale a la fois antérieure (impliquant les arteres
mammaires internes) et postérieures (impliquant les arteres intercostales).

< Maladie médiale aortique dans l'aorte de paracoarctation, et dans l'aorte
ascendante.

= L'hypoplasie de l'arc aortique.

= Sténose subaortique.

= Anomalies de la valvule mitrale.

Chez un patient présentant une coarctation aortique hémodynamiquement
significative, on note la présence a lI'adolescence ou a I'age adulte d'une hypertension
artérielle, une différence de pression entre membre supérieur et membre inférieur, la
fatigue des jambes (exertional leg fatigue) ou un murmure accidentel a I’auscultation.

Les symptomes sont souvent absents.
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Rarement, présence d’une hémorragie intracérébrale. Un patient occasionnel

peut Etre diagnostiqué a partir de I'apparence typique des rayons X [23].

2-Examen physiqgue :

a) Les pouls artériels :

I1 faut palper en méme temps et comparer les pouls aux membres
supérieurs (radiaux, huméraux et axillaires) aux pouls des membres inférieurs
(fémoraux, tibiaux et pédieux). Le plus souvent, dans la Coa, les pouls sont
exagérés aux membres suprieurs et abolis ou fortement diminués aux membres
inférieurs.

lorsqu'une circulation collatérale importante s'est développée, on peut
percevoir nettement les pouls fémoraux, mais ils sont percus plus tard que les
radiales alors que, normalement, les fémorales sont percues avant les radiales (délai
radio fémorale). Parfois, les pouls d'un ou des deux membres supérieurs ne sont
pas percus car la sous-claviere nait en regard de la Coa (sous-claviere gauche),
ou au-dessous (sous-claviere droite rétro-cesophagienne). C'est la palpation des
carotides qui permet le diagnostic lorsque les deux sous-clavieres sont
atteintes[36].

b) La prise de la tension artérielle :

L’asymétrie tensionnelle est en général franche mais il faut se rappeler
que, normalement, la TA est plus élevée aux membres inférieurs qu'aux membres
supérieurs et que des gradients de 20 mmHg sont trés pathologiques. Le gradient

ne touche en regle que la systolique [36].
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Cette élévation n’est pas proportionnelle au degré de la sténose (bien que

des chiffres élevés, correspondent généralement a une coarctation serrée) ni

tout a fait constante. Souvent elle croit progressivement avec I’age [48].

c) Auscultation :

Un souffle, systolique ou continu, d’intensité modérée, dans I’espace inter-
scapulo-vertébral gauche, absent si I’Obstruction est compléete. Souvent souffle
systolique éjéctionnel au foyer aortique ainsi qu’un clic a I’endapex, lié a la dilatation
aortique gu’il y ait ou non une anomalie aortique associée.

On peut entendre des souffles continus de faible intensité sur les artéres
intercostales. Le deuxiéme bruit est plus au moins accentué au foyer aortique.

d) Circulation collatérale :

Au niveau des artéres intercostales elle devient visible parfois, a jour frisant et
palpable, dans les espaces intercostaux postérieurs, au bord interne ou a la pointe

des omoplates chez un patient assis ou debout, penché les épaules en avant. [26, 49]
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[I-EXAMANES COMPLEMENTAIRES

Les examens complémentaires ont trois objectifs : le diagnostic positif de la
coarctation, I’évaluation de son retentissement cardiaque et extracardiaque, et le bilan

des lésions associées [50].

1-Electrocardiogramme (ECG) :

Il est souvent normal. Parfois il montre une hypertrophie ventriculaire
gauche modérée, le bloc incomplet droit est relativement fréquent.

Le diagnostic ECG repose sur la positivité d’'un ou plusieurs indices

d’hypertrophie ventriculaire, en particulier I'indice de Sokolow-Lyon et I'indice de
Cornell. Ces indices ont une excellente spécificité (voisine de 90%), mais une

sensibilité médiocre (voisine de 30%) comparée a I’échocardiographie [51].

Hypertrophie VG

1 aVR Vi 4
| | mis s (B
~ Rpi20mm Sy1 |16 mm Bl i
' 1 alL HET 381 e
i B | Zir] . \(—Lﬂ
ST-T<0 | | | T |
descendant convexe
Rys |20 mm
ur oV

AL A A

e-cardiogfam.com

Indice de Sokolow positif : Sy 16 mm + Ry5 29 mm =45 mm

Figure 6 [53] : hypertrophie ventriculaire gauche
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Les criteres diagnostiques (AHA 2009) associent un retard droit modéré pour
I’inscription de R en V1 (> 50 ms) et en V1-V2 un aspect le plus souvent rSr’ ou rR’ et
une durée des QRS comprise entre 0,11 et 0,12 sec. Critére indispensable, comme
dans le BBD complet, la durée de I’'onde s en DI ou V6 doit étre > 40 ms ou dépasser
celle 'onde R. L’axe du cceur n’est pas modifié. Les troubles secondaires de la

repolarisation sont inexistants ou en rapport avec I’étiologie.

Bloc de branche droit incomplet

Diagnostic différentiel

Variante de la normale
= retard droit rSr'en V1, mais QRS <« 110 ms, r'v1 <4 mm et sV6 < 20 ms

Retard droit = 0,05 s

¥l 4

i b g
QRS 105 ms ' N—Pﬁ |
11 oWl Ne L -]
wﬂ%wm
i
1t aVF H\W/LJ/\ vE

M | 5 S

Repolarisation masculine

Figure 7 [53]: bloc de branche droit incomplet
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v HTA

Une HTA peut entrainer des manifestations ECG par la surcharge ventriculaire
gauche et/ou I’hypertrophie ventriculaire gauche qu’elle entraine. Pour cela, I'HTA
doit étre suffisamment ancienne et/ou sévere.

La corrélation entre la sévérité d’une HTA et les signes ECG est mauvaise. L’ECG
peut étre normal, Iégerement altéré (déviation axiale gauche, élargissement des QRS,
« strain pattern » dans les dérivations gauches) ou profondément altéré (hypertrophie
VG, indices d’HVG, score de Romhilt-Estes). L’existence de criteres ECG positifs pour
le diagnostic d’HVG est trés spécifique, mais I’échocardiographie est beaucoup plus

sensible[52].
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2-Radiographie thoracique :

L'examen radiologique du thorax fournit des signes de valeur mais
inconstants .On recherche des signes directs ou anomalies du pédicule aortique les
plus précoces et des signes indirects comme les encoches costales et le
retentissement cardiaque.

a) Les signes directs ou anomalies du pédicule aortique :

L'image en cheminée (figure 9a) : Le médiastin supérieur a des bords
latéraux rectilignes et paralléles. C'est l'aspect le plus fréquent mais pas
toujours facile a déceler. 1l s'explique par une dilatation anormale de
I'artere sous-claviére gauche faisant corps avec le bouton aortique.

L'image en chiffre « 3 » de lI'aorte descendante (figure 9b, 9c) : C'est I'aspect le
plus typique. Cette image correspond a deux voussures du bord gauche de
I'aorte descendante séparée par une indentation : la supérieure est formée par
la dilatation de I'artére sous-claviére gauche et parfois par l'aorte, l'inférieure
est formée par la dilatation post-sténotique de l'aorte descendante.
L'indentation entre les 2 correspond a la zone de striction elle-méme.
L'image en double indentation : Quand il existe 3 arcs convexes séparés par
deux incisures, les 3 arcs correspondent a l'artére sous-claviere gauche, au
bouton aortique avec la région sus-stricturale, a la dilatation sous-
stricturale de l'aorte descendante.

L'image de double bouton aortique (figurell): Correspond a la projection
superposée des segments sous et sus-stricturaux de l'aorte résultant en une
image en double contour concentrique de I'arc supérieur gauche.

La dilatation de l'aorte ascendante (figure 9d) : Il existe une convexité
allongée de I'arc supérieur droit.

La dilatation post-sténotique de I'aorte descendante (figure 10)
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b) Les signes indirects :

Les encoches costales (figure 9b) : Elles sont beaucoup plus tardives et
inconstantes. Ce sont des érosions localisées du bord inférieur de l'arc
postérieur habituellement de la 4eme a la 8éme cbte. Elles sont souvent
bilatérales. Leur fréqguence augmente avec l'dge. Le retentissement cardiaque se
traduit par une hypertrophie du ventricule gauche visible sous forme d'une

saillie convexe et allongée de l'arc inférieur avec un apex suréleve[54].

)

Figure 9.a : Coarctation : image en cheminée.

)
7N

Figure 8 b : Coarctation : image en "3 de chiffre”, érosions costales.
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figure 9 ¢ : Coarctation avec image en "3 de chiffre”, érosions costales et
hypertrophie ventriculaire gauche.

figure 9 d - Coarctation : dilatation de 'aorte ascendante, image en "3 de chiffre".

figure 10 : Coarctation : dilatation post-sténotique de I'aorte descendante.
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figure 11 [35]:8, 9 ans. Vue thoracique de face : image chiffre de « 3 » du pédicule.

Ventricufe gauche augmenté de volume. Encoches costales du bord inférieur des
arcs postérieurs de la quatriéme et de la sixiéme céte a droite, de la huitiéme a
gauche.

figure 12 [5 » Radiographie thoracique montrant une encoche costale, cardiomégalie
chez un adulte avec coarctation aortique juxtaductale.
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3-Echocardiographie-Doppler :

L’échocardiographie transthoracique via la fenétre suprasternale permet la
détection dans l’axe de l'isthme des caractéristiques Doppler d’une sténose
significative (run-off diastolique—flux continu pendant toute la diastole — V max
systolique > 3 m/s et diastolique > 1 m/s, turbulence de flux) [56].

Elle donne surtout une évaluation de la fonction cardiaque et des lésions
associées, notamment valvulaires. Parfois, une échographie-Doppler périphérique,
notamment des artéres rénales, retrouvant un profil tardus-parvus (faible amplitude
et ascension systolique progressive de la courbe Doppler) peut faire découvrir une

coarctation de I’aorte[57].

a) Echographie en mode TM

Permet surtout d’évaluer les effets de la coarctation sur le ventricule gauche
par la mesure de I’épaisseur du septum interventriculaire et de la paroi postérieure
du ventricule gauche et par le calcul de la masse myocardique et des paramétres de
fonction ventriculaire gauche.

L’épaisseur des parois du ventricule gauche est soit normale soit augmentée.

Cette hypertrophie ventriculaire gauche est le plus souvent concentrique
mais parfois asymétrique. La performance systolique du ventricule gauche est
souvent accrue qui se traduit par une augmentation des parameétres de la fonction

systolique du ventricule gauche.

b) Echographie bi-dimentionnelle

Elle permet de voir la coarctation de l'aorte par voie suprasternale et de
préciser les anomalies adjacentes de la crosse aortique. Mais il n'est pas toujours
possible, surtout chez I'adulte, d'obtenir des images de qualité satisfaisante.
L'échocardiographie transoesophagienne pourrait faciliter le diagnostic chez I'adulte

[58].
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c) Echographie doppler

L’échographie bi-dimentionnelle couplée au doppler pulsé et au doppler
couleur permet de montrer :

Le doppler couleur démontre une accélération du flux dans I'aorte
descendante et permet une estimation du diamétre de la coarctation.

(Figure 13 B)

Le doppler continu permet de calculer le gradient de pression au travers de la
coarctation en appliquant I’équation de Bernouilli simplifiée en tenant compte
de la vitesse du flux présténotique, mais il tend a surestimer nettement
I'importance en raison d'une vitesse proximale plus élevée, des gradients de
coarctation peuvent plus exactement étre estimés par :

DP =4 (V2 -V1) Ou D P est gradient instantané maximal et V2 et V1 sont des
vitesses Doppler maximales dans l'aorte descendante distale au coarctation (vague
continue Doppler) et proximale au coarctation (Doppler pulsé), respectivement.

Une augmentation de la vélocité du flux au niveau de I'isthme persistant en
diastole est un bon signe de la coarctation sévere, des vélocités diastoliques
supérieures a 1 m/sec sont tres significatives.

La Vitesse maximale du flux est mesurée au niveau de I'isthme aortique et au
niveau de la crosse directement en amont de la coarctation grace au doppler
pulsé [59; 60]

Le retentissement sur le ventricule gauche, les anomalies associées sont
systématiquement étudiées et tres bien mis en évidence par I’échocardiographie

bidimensionnelle couplée au doppler.
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figure 13;

Coarctation native de |'aorte chez une patiente de 20 ans. L'échographie en 2D
montre un rétrécissement isthmique juste aprés le départ de I'artére sous—claviére
gauche (SCG). Le flux Doppler est caractéristique d'un obstacle serré avec un flux

télédiastolique supérieur a 1 m/s.
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Figure 14 [36] :

Echocardiographie du précordium : coupe longitudinale
de I'artére pulmonaire en regard de l'isthme aortique.
AP = artére pulmonaire ; A0 = aorte isthmique en amont
de la coarctation ; COA = coarctation.
On voit le rétrécissement isthmique en regard du canal artériel.

Mme. FADEL Safae 62



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgical et perspectives These N° :211/17

/
E

Figure 15[36] :

Doppler continu sus-sternal ; en dirigeant la sonde vers | isthme aortique, on

enregistre un flux véloce avec un prolongement diastolique .
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4-Angiotomodensitométrie-AngiolRM :

Le diagnostic définitif de cette malformation a longtemps reposé sur le
cathétérisme et lI'angiographie. Aujourd'hui une technique élégante et non invasive
représentée par l'association échocardiographie et IRM permet une information
morphologique et fonctionnelle.

L'IRM permet un bilan Iésionnel précis moyennant la réalisation de coupes
sagittales et sagittales obliques. Un aspect trompeur est parfois réalisé par des
phénomenes de volume partiel : des coupes plus fines et une incidence transverse
complémentaire corrigent le diagnostic. L'IRM peut également fournir des mesures
des flux aortiques grace a la cartographie des flux, qui n'est, a la différence de
I'échographie, limitée ni par des considérations anatomiques, ni par des vitesses
élevées [61].

Un scanner cérébral injecté doit étre réalisé pour le dépistage de lésions
cérébrales anévrysmales [62].

Les images morphologiques obtenues par technique de " spin echo "
peuvent décrire parfaitement la crosse aortique a condition que le plan de
coupe passe bien par la coarctation et les segments adjacents, ce qui est
parfois difficile en cas de forte coudure de la région isthmique [63].

Elles renseignent aussi sur la morphologie du ventricule gauche, et sur
d'éventuelles anomalies associées. On peut acquérir des images dynamiques grace a

la ciné-IRM et, plus récemment, grace a la cartographie des vitesses velocity
mapping " par décalage de phase, qui permet une quantification des flux, des
calculs de débit dans l'aorte ascendante et descendante, et une étude de la

circulation collatérale [ 64; 65]
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Scanner avec injection de produit de contraste

= (oarctation

5 11 MR R

Image en mode « MIP »

Figure 16 [66]: Angioscanner du 19 janvier 2009

montrant une coarctation serrée au niveau isthmique, de type post-ductal

avec un diametre minimal inférieur a 7 mm.
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5-Cathétérisme et anqgiocardiographie [67] :

Le cathétérisme et I’'aortographie restent utiles, particulierement chez I’adulte,
moins échogéne, pour apprécier le sieége et la sévérité de la coarctation (fig), préciser
I’anatomie de I’arc aortique et des vaisseaux collatéraux, rechercher des sténoses
coronaires. La dilatation par ballon, utile pour les recoarcations postopératoires de

I’enfant, reste expérimentale chez I’adulte.

/ N

Figure 17 [68] : une coarctation aortique

Mise en évidence par aortographie de face

Le cathétérisme droit est normal en l'absence de malformation associée. Il
constitue le premier temps de l'angiocardiographie sélective. Les injections de
produit de contraste sont faites dans l'artére pulmonaire, ou dans le ventricule
gauche, si un foramen ovale perméable permet d'y accéder. Si les images n'ont
pas une netteté suffisante, ou en cas de malformation associée, on a recours
au cathétérisme gauche par voie artérielle rétrograde, axillaire ou fémorale. On

parvient en général a franchir la sténose : on peut alors mesurer le gradient de
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part et d'autre. Il n'a du reste qu'une valeur relative et dépend largement du
développement de la circulation collatérale.

Sur les clichés d'angiocardiographie, on étudie le degré et la longueur du
rétrécissement, ses rapports avec l'artere sous-claviere gauche, I'état des
segments aortiques en amont et en aval, I'importance de la circulation collatérale, le
retentissement sur le ventricule gauche, et l'on recherche systématiquement

d'éventuelles lIésions associées [67].
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[II-DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

La pseudocoarctation aortique, ou kinking, est due a un allongement de l'aorte
en regard du ligament artériel, décrivant une boucle orientée en avant, en bas et a
droite. L'dge de découverte est supérieur a celui de la coarctation, devant une
hypertension artérielle parfois associée a un souffle systolique ; les pouls fémoraux
sont respectés.

La RT retrouve des modifications des contours du médiastin supérieur gauche,
la crosse est surélevée et, a sa partie inférieure, se superposent les boucles du
segment anormal et la portion initiale de I'aorte descendante, souvent dilatée par les
turbulences.

L'aortographie confirme I'allongement de l'aorte, I'absence de collatérale et de
gradient significatif.

Malgré le peu de cas publiés ayant fait I'objet d'une exploration IRM, celle-ci
semble apporter suffisamment de renseignements anatomiques pour éviter une
angiographie [61].

Devant Les encoches costales nous pourrons évoquer comme diagnostic ce
qui suit :

Cardiopathies cyanogénes a faible débit pulmonaire, fistules

artérioveineuses, tumeurs neurogénes... [26]
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IV-EVOLUTION ET PRONOSTIC [69]:

L'histoire naturelle de la coarctation de l'aorte comporte un pronostic

sombre a I'dge adulte , le décés est fréequente avant 40 ans. L'hypertension
artérielle sus-stricturale joue un rble déterminant dans la genese des
complications. Leur extréme gravité justifie pleinement la cure chirurgicale de la
coarctation avant I'dge adulte. Les complications aortiques comportent : les
anévrysmes - de l'aorte et de ses branches - avec leurs risques de thromboses,
d'embolies et de rupture , les dissections aortiques qui seraient liées non
seulement a I'nypertension artérielle mais aussi a une faiblesse congénitale de la paroi
aortique (médianécrose kystique).

Les complications neurologiques sont liées a I'hypertension artérielle
cérébrale et a I'athérome, ou a des malformations vasculaires cérébroméningées.

L'endocardite d'Osler, gu'elle survienne sur la sténose, ou ses parois adjacentes,
ou sur un orifice aortique bicuspide, est fréquente. Elle peut entrainer la
constitution d'un anévrysme mycotique. L'insuffisance cardiaque est tardive ou

terminale.
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V- Résumé de I’étude clinique [23] :

Un diagnostic initial doit documenter ce qui suit:

-L'emplacement et le type de coarctation aortique ainsi que son
graviteé.

- La présence (ou l'absence) et la gravité d'autres lésions intracardiaques (BAV,
anomalies de la valvule mitrale, sténose subaortique, VSD).

- Fonction VG et présence (ou absence) d'hypertrophie VG.

- La présence (ou lI'absence) d'une autre pathologie extracardiaque.

- Présence et gravité de I'hypertension.

Le diagnostic doit inclure les éléments suivants (au minimum):

Une évaluation clinique approfondie, y compris la mesure de la pression
artérielle des membres supérieurs et inférieurs, la détermination du pouls radio
fémoral, la palpation des impulsions fémorales et distales, et I’auscultation pour les
Collatéraux autour de I'omoplate.

L'évaluation clinique du gradient bras- jambe n'est pas standard et non
synchrone — quand on soupc¢onne la coarctation, les gradients doivent étre clarifiés
avec une méthode invasive.

- ECG, qui peut présenter des signes d'hypertrophie du ventricule gauche.

- Radiographie thoracique, qui peut montrer le «signe 3»

-Echo Doppler évaluation par un individu formé de maniere appropriée.
Certaines fenétres écho - en particulier, la vue de l'arc suprasternal -Peut étre
difficile chez les personnes agées.

- IRM pour délimiter I'anatomie de la coarctation, la présence de collatéraux, les
anomalies vasculaires associées et les anomalies du flux. Si I'lRM n'est pas

Possible, I'angiographie CT est une approche alternative.

Mme. FADEL Safae 70



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

Le diagnostic peut exiger ce qui suit:

- L'angiographie invasive avec des mesures hémodynamiques pour évaluer
Le gradient de coarctation aortique, la nature de I'obstruction et la
Présence / absence de collatéraux ou formation d'anévrisme si
Les informations appropriées ne peuvent étre obtenues par IRM, si I'lRM est Non
disponible, ou si lintervention percutanée n'est pas prévue. Si
Une intervention percutanée est prévue, l'angiographie peut étre
Effectuée au moment de la procédure.

- L'angiographie coronaire

- L'IRM cérébral ou I'angiographie CT pour exclure les
Anévrismes intracraniens.

- Analyse chromosomique si le syndrome de Turner est suspecté.
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PRISE EN CHARGE
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[-BUTS DU TRAITEMENT

Le traitement de la coarctation de l'aorte vise a améliorer l'espérance et
la qualité de vie en réduisant l'incidence des affections invalidantes aortiques
et cardiaques telles que I'anévrysme de [l'aorte ascendante, les maladies

coronariennes, I'hypertension artérielle et les valvulopathies aortiques et mitrales.

[I-MOYENS

1-Traitement chirurgical

Le traitement chirurgical de la coarctation est réalisé depuis plus de 60 ans. Il
se pratique le plus souvent par thoracotomie gauche. Une sternotomie n’est réalisée
que lorsqu’une circulation extracorporelle est nécessaire pour traiter une anomalie
intracardiaque associée ou lorsqu’il existe une hypoplasie sévére de I’'arche aortique
Ou une coarctation complexe.

-C’est Crafoord, en 1945, qui décrit I'intervention de résection-anastomose,
intervention encore pratiquée de nos jours et qui s’adresse aux coarctations localisées
de I'isthme aortique [16].

En cas d’hypoplasie associée de la crosse aortique une modification de
I’intervention de Crafoord dans laquelle I’'aorte descendante est anastomosée a la face
inférieure de I’aorte transverse permet a la crosse de I’aorte de récupérer un calibre
satisfaisant.

-L’intervention de Waldhausen consiste a sacrifier I’artere sous-claviéere gauche
et a utiliser sa portion proximale en la rabattant sur I’'isthme aortique pour réaliser
une plastie d’élargissement sans utiliser de matériel prothétique [70].

-L'aortoplastie par patch prothétique.

-L'Intervention chirurgicale de Blalock-Clagett : elle se pratique quand celle de

Crafoord n'est pas possible. Au cours de l'intervention de Blalock-Clagett le
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chirurgien pratique une anastomose de l'artere sous-claviére gauche avec l'aorte au-
dessous de la sténose. Il s'agit d'une anastomose terminoterminale de Clagett obtenue
aprés avoir procédé a la résection de l'isthme qui est rétréci (sténosé).

Elle est également utilisée pour réaliser une intervention de type termino-
latérale de Blalock quand la résection est impossible.

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

autre bypass. [71]
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Figure 18 [71] : techniques de reconstruction chirurgicale dans les coarctations

a : situation initiale ; ¢ : flap sous-clavier ;

b ; réscction-anastomese directe ; I pontage sous=clave-zortique ; extm-anatomique ;
¢ : résection - interposition de prothése ; g : ponlage aorte ascendante — descendante par voie
d : patch d'aortoplastie ; antéricure, extra anatomique,
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A-Abord de la coarctation

a-Coarctation par thoracotomie :

i-Thoracotomie et exposition :

L’abord de la coarctation isthmique est réalisé par thoracotomie postérolatérale
dans le 4 e espace intercostal gauche. Les artéres musculaires peuvent étre tres
développées, chez le grand enfant ou I’adulte jeune, et nécessitent une hémostase
sélective soigneuse. L’entrée dans la cavité thoracique est faite aprés arrét
momentané de la ventilation au bord supérieur de la 5 e cbte pour éviter le pédicule
intercostal.

Le poumon est refoulé vers I'avant. La veine hémiazygos gauche est liée et
sectionnée. La plévre pariétale est incisée en regard de I’artére sous-claviere gauche,
et I’ouverture se poursuit, en regard de la zone coarctée et sur I’aorte descendante.
Des fils de traction sont placés sur la plevre de facon a I’écarter de l'aorte et a
maintenir le poumon a distance. Le nerf pneumogastrique et le récurrent sont repérés.
La dissection de l'aorte se poursuit avec libération compléte de la sous-claviere
gauche, puis dissection circonférentielle de I’aorte descendante le plus bas possible
afin d’obtenir une bonne mobilisation. Pour ce faire une ligature des premieres
intercostales peut étre nécessaire. Le canal artériel est disséqué et son extrémité
pulmonaire liée. La crosse aortique est ensuite disséquée de facon extensive jusqu’au
TABC et a I'aorte ascendante. La dissection de la crosse peut étre facilitée par une
section premiére du canal artériel et par une dissection étendue de la carotide gauche.

Une fois la crosse aortique disséquée et mobilisée, I’étendue de I’hypoplasie est

analysée et le type d’intervention décidé. [72]
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b- Cure de coarctation par sternotomie :

i-Abord de la coarctation par voie antérieure :

Une artére radiale droite est systématiquement mise en place chez ce type de
patient : cette pression radiale droite est le reflet des pressions artérielles durant le
temps de perfusion cérébrale sélective.

Apres sternotomie médiane, le tronc veineux innominé est mobilisé et suspendu
vers la téte du patient a I'aide de lacs souples fixés aux champs. Le péricarde est
ouvert et les trois troncs supra-aortiques sont disséqués, mobilisés et contrélés au
moyen de tirettes. La mobilisation des trois troncs supra-aortiques est importante
pour diminuer les tensions lors de I’'anastomose aortique. On disseque et on mobilise
également les deux branches pulmonaires. La dissection et la mobilisation del’artére
pulmonaire gauche jusqu’au hile facilite I’exposition de [I'aorte thoracique
descendante située en aval du canal artériel.

L’aorte ascendante est elle aussi totalement libérée de I’artéere pulmonaire
droite. La poursuite de la dissection est ensuite le plus souvent réalisée sous CEC afin
de mobiliser I'aorte descendante aprés I’insertion du canal artériel. Un écarteur de
type Farabeuf rétracte alors doucement I’artére pulmonaire gauche vers les pieds ; la
dissection doit étre menée en restant au contact de I’aorte afin d’éviter les Iésions du
nerf récurrent ; une hémostase méticuleuse est indispensable durant cette phase de
dissection et le bistouri électrique est largement utilisé. La dissection de l'aorte
descendante est poursuivie le plus loin possible avec ligature et section des premieres

collatérales.
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B-Circulation extra-corporelle :

a-Technique de CEC :

i-Canulation artérielle :

Premiere technique : canulation aortique secondairement montée dans le TABC.
La bourse de canulation est réalisée sur le bord droit de I'aorte, au ras du TABC de
facon a ce que la canule aortique ne vienne pas géner I’anastomose aortique. La CEC
est alors menée entre I'aorte ascendante et les deux veines caves ; une décharge
gauche est mise en place par la veine pulmonaire supérieure droite. Lorsque la
perfusion sélective est nécessaire, le débit dans la canule aortique est modifié et celle-
ci est montée directement dans le TABC. Les tirettes sont alors serrées sur les trois
troncs supra-aortiques [73] (Fig. 20).

Deuxieme technique : canulation indirecte du TABC par I'intermédiaire d’une
prothése en PTFE. Aussitdt apres la thymectomie, le tronc veineux innominé est
disséqué et tiré vers les pieds du malade a I’aide d’un vessel loop accroché au champ
opératoire. Le TABC est lui aussi disséqué et mobilisé de facon a passer un vessel loop
autour de lui. Le TABC est ensuite clampé puis ouvert longitudinalement et un tube
en PTFE de 3,5 mm et 10 cm de long y est anastomosé en terminolatéral. Le TABC est
déclampé et le tube clampé au ras de I’anastomose.

Apres vérification de I’hémostase, une héparinisation par voie générale est
effectuée a 3 mg/kg et une canule artérielle (8 French) est introduite dans le tube et
sécurisée par deux fils de lin.

En fin de procédure, la canule artérielle est retirée et le tube en PTFE fermé
simplement a I’aide de deux clips pour éviter d’abimer I’artére [74, 75] (Fig. 21).

Les avantages de cette technique sont multiples :

= la perfusion au travers du tube en PTFE permet un flux bidirectionnel a la fois

vers le cerveau et la circulation systémique ;
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= elle évite d’avoir a canuler une aorte ascendante qui est souvent petite ;
parfois la canule aortique peut d’ailleurs étre obstructive dans ces « petites aortes
ascendantes » ;

= cette technique évite les manipulations de la canule aortique, comme pousser
la canule dans le TABC ;

- enfin, I'anastomose est grandement facilitée par I’absence de canule a
I’intérieur de I'aorte ascendante.

A noter que certaines équipes canulent directement le TABC sans passer par
I’intermédiaire d’un tube en PTFE ; la canule artérielle de 6 ou 8 French n’est alors
enfoncée que de 2 mm pour ne pas étre obstructive et maintenir une perfusion
bidirectionnelle [76, 77]

Par ailleurs, il est a noter que la perfusion cérébrale sélective apporte un certain
débit de sang oxygéné aux organes situés sous le diaphragme par le jeu de la
collatéralité [78]. Malgré cela, certaines équipes rajoutent une canule dans l’aorte
descendante pour maintenir une perfusion de I’ensemble de I’organisme [79].

ii-Température de CEC

Classiquement, la chirurgie de la crosse était effectuée en hypothermie
profonde a 19 °C avec arrét circulatoire. Actuellement, la plupart des équipes utilisent
une perfusion cérébrale sélective afin de maintenir une perfusion cérébrale continue,
y compris durant le temps de réparation de la crosse. Le but est de diminuer les
séquelles neurologiques a distance, liées a I’arrét circulatoire [80], et surtout d’avoir
plus de temps pour réparer la crosse aortique puisque les vaisseaux cérébraux sont
perfusés. Il est en effet actuellement clairement démontré que les séquelles
neurologiques apparaissent pour des temps d’arrét circulatoire supérieurs a 40

minutes [81].
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La température idéale de la CEC dans les réparations de coarctation ne fait pas
encore aujourd’hui I’objet d’un consensus. Les défenseurs de la normothermie
s’opposent aux défenseurs de I’hypothermie a 20-25 °C, tandis que les indécis (la
plupart des équipes) utilisent une hypothermie modérée a 28-30 °C.

Quelle que soit la technique de perfusion cérébrale sélective utilisée, une fois
les trois troncs supra-aortiques clampés, le débit de perfusion est réduit de facon a
maintenir une pression dans l'artere radiale droite de 40-50 mmHg : plus qu’un
chiffre strict de débit, le but est le maintien d’une pression artérielle moyenne.

Outre la mesure de la pression radiale droite, la surveillance de cette perfusion
cérébrale sélective peut se faire aussi par I’enregistrement continu de
I’électroencéphalogramme ou actuellement de plus en plus par I'utilisation de la near
infrared spectroscopy (NIRS) cérébrale [78]. Le but est de maintenir une saturation
cérébrale régionale en oxygéne (rSO 2 ) bilatéral comprise entre 90 % et 95 % et
d’adapter le débit cérébral de perfusion pour obtenir ou maintenir ces valeurs.
D’autres équipes utilisent en plus le Doppler transcranien en complément de la NIRS
[82]..

Globalement, on peut retenir que le débit de perfusion cérébrale nécessaire
varie avec la température choisie. A titre indicatif, certaines équipes abaissant la
température entre 22 et 24 °C assurent une perfusion cérébrale avec des débits de 30
a 50 ml/kg/min [76, 77]. D’autres, abaissant la température centrale, entre 25 et 28
°C [32] maintiennent un débit cérébral entre 30 % et 50 % du débit total de CEC [74].
Pour notre équipe, quelle que soit la température, y compris en normothermie, nous
nous efforcons de régler le débit de perfusion cérébrale de sorte que la pression

radiale droite moyenne soit maintenue entre 40 et 50 mmHg.
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Figure 19 : circulation extracorporelle de suppléance par thoracotomie

postérolatérale gauche (de A a D). 1. canule veineuse ; 2.pompe ; 3.canule aortique

Figure 20 : canulation de I'aorte puis canule montée dans le tronc artériel

brachiocéphalique ( A a B)
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Figure 21 : canulation indirecte du tronc artériel brachiocéphalique.
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C-Techniques

a- Résection-anastomose simple : technique de Crafoord

Si la coarctation est isthmique pure, sans hypoplasie de la crosse aortique, la
technique utilisée est une résection-anastomose simple.

La crosse aortique est clampée au niveau du départ de la carotide gauche,
I’artére sous-claviere est clampée séparément ou prise dans le méme clamp (Fig.
22A). L’aorte descendante est clampée au-dela de la naissance des premiéres
intercostales. La résection de la zone de coarctation doit étre assez large afin de retirer
tout le tissu ductal (Fig. 22B). Une incision de refend vers la concavité de la crosse
aortiqgue est systématiguement associée (Fig. 22C). La lumiere aortiqgue est « rincée »
par une instillation de sérum hépariné vers la crosse et vers I’aorte descendante.

Le rapprochement des clamps doit pouvoir étre fait sans traction. Si une traction
est nécessaire, une mobilisation supplémentaire des segments aortiques est
indispensable avant de débuter I'anastomose. Les extrémités aortiques sont
rapprochées I’'une de I'autre et I’anastomose peut étre réalisée (Fig. 22D). Celle-ci est
réalisée par deux hémisurjets de fil monobrin résorbable (PDS ® ) ou non résorbable
(Proléne ® ) dont la taille dépend du poids de I’enfant et de la texture de la paroi
aortique. En pratique, nous utilisons du 8.0 chez le nouveau-né et du 5.0 chez
I’adulte.

Le clamp distal est ouvert en premier de facon a tester ’anastomose et a purger
I’air présent dans la lumiere aortique.

Le clamp proximal est ensuite desserré progressivement pour éviter une chute
trop brusque de la pression artérielle.

La qualité du pouls en aval de I’anastomose est appréciée, en cas de doute une

prise de pression est nécessaire dans I’aorte descendante.
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Figure 22 : technique de Crafoord (A a D)
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b- Plastie d’élargissement : technique de Waldhausen

Il s’agit d’une plastie d’élargissement de I'isthme aortique utilisant I'artere
sous-claviere gauche. Cette plastie peut étre indiquée lorsqu’il existe une longue zone
d’hypoplasie entre

I’artere sous-claviére et la zone de coarctation [70]. La voie d’abord et
I’exposition sont les mémes que pour une résection-anastomose, bien que cette
technique nécessite beaucoup moins de mobilisation des différents segments
aortiques.

L’artére sous-claviere est disséquée jusqu’a sa terminaison. Le clampage
proximal de I’aorte est situé entre la sous-claviere et la carotide gauche, le clampage
distal en aval de la zone de coarctation (Fig.23). L’artere sous-claviére est sectionnée
a sa terminaison. Une incision longitudinale est faite sur I’artére sous-claviére et sur
I’aorte en ouvrant la zone de coarctation et en la dépassant. La saillie intimale de la
coarctation correspondant au tissu ductal peut étre réséquée s’il existe un
diaphragme bien individualisé. Cette résection est prudente pour ne pas entamer la
média. En pratique nous réalisons rarement cette résection. Une fois ouverte, I’artére
sous-claviére est rabattue vers le bas sur I’aorte et vient élargir toute la zone comprise
entre la naissance de I'artere sous-claviere et I’aorte sous-stricturale. Les coins de
I’artére sous-claviére ne doivent pas étre excisés, de facon a réaliser une large
ouverture. La suture est réalisée par deux hémisurjet de Prolene ® ou de PDS ® 7 ou

8.0. du haut vers le bas.

Figure 23 : technique de waldhausen (A a C)
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c- Résection-anastomose étendue :

S’il existe une coarctation isthmique associée a une hypoplasie de la crosse,
comme cela est trés souvent le cas dans les coarctations du nouveau-né, une
modification de la technique de Crafoord est nécessaire [83, 84].

La dissection de la crosse doit étre plus extensive, avec libération des deux
faces de la crosse aortique jusqu’a l’aorte ascendante et au TABC. Pour ce faire, un
lac Silastic ® passé autour de la sous-claviere gauche d’abord, puis autour de la
carotide gauche, peut aider a I’exposition. Une section premiére de canal artériel
permet elle aussi de donner un meilleur jour sur la zone de dissection.

Le clampage proximal de I’aorte doit étre situé immédiatement apres le départ
du TABC. Un clampage séparé de la sous-claviere éventuellement au moyen d’un clip
ou d’un lac Silastic ® est souvent nécessaire.

La zone de coarctation est réséquée et le segment hypoplasique de I’arche
aortique est incisé au niveau de la concavité de la crosse.

S’il existe un long segment hypoplasique, I’'incision de refend est trés longue
et il est parfois nécessaire de sacrifier I’'artere sous-claviéere gauche afin de réaliser
I’anastomose immédiatement sous le départ du TABC et sous le départ de la carotide
gauche (Fig.24).

Le sacrifice de I'artére sous-claviére est sans conséquence chez I’enfant de
moins de 2 ans. Chez I’enfant plus grand, une réimplantation de I’artéere sous-claviéere

dans la carotide gauche est nécessaire.

Ll A o B i Cc

Figure 24 : résection avec plastie de crosse et sacrifice de la sous-claviere
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d- Résection plastie anastomose : technique d’Amato

Lorsque le segment 2 est touché par I’hypoplasie, un élargissement de celui-ci
est possible en utilisant I’artere sous-claviere selon la technique d’Amato [85, 86].
Cette technique a I’avantage de traiter I’hypoplasie du segment 2 tout en préservant
la circulation de la sous-claviére.

Le segment hypoplasique est repéré entre la naissance de la sous-claviere et de
la carotide gauche (Fig.25A). La zone de coarctation est excisée depuis I’orifice de la
sous-claviére jusqu’a une zone saine sous-ductale. Une incision de refend sur la face
inférieure de la crosse jusqu’a I’origine de la carotide gauche est réalisée. L’ensemble
de I'incision proximale sous la carotide et sous la sous-claviére doit étre de la méme
longueur que l'orifice de I'aorte distal. L’anastomose est alors réalisée entre la face
inférieure de la crosse et l'aorte descendante par deux hémisurjets (Fig. 25B).
L’inspection met alors en évidence une zone hypoplasique résiduelle entre carotide et
sous-claviére. Une incision est réalisée a la face supérieure de la crosse entre ces deux
derniers vaisseaux. Cette incision se poursuit sur la face externe ou gauche de la
carotide gauche d’une part et sur la face interne ou droite de la sous-claviere gauche
sur une longueur identique. La suture est débutée a la partie proximale des berges
postérieures en remontant vers le haut, rapprochant ainsi les berges antérieures et
postérieures de la carotide et de la sous-claviére (Fig. 25C). La réalisation de cette
anastomose entraine une fusion des origines des deux vaisseaux et un élargissement

du segment 2 de I’arche (Fig. 25D).
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Figure 25 : technique d’Amato ( Aa D)
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e- « Reverse sub clavian flap »

Lorsque I’hypoplasie sus-jacente a la coarctation remonte entre la sous-claviére
et la carotide gauche, un élargissement du segment 2 de I'isthme est nécessaire. La
technique de flap inversé peut étre utilisée.

La dissection et la mobilisation de I’arche et des troncs supra-aortiques doit
étre maximale. L’artere sous-claviere gauche est liée distalement comme pour un
Waldhausen.

Le clamp aortique proximal est positionné le plus proche possible du TABC, le
clamp distal est positionné sur I’aorte descendante si le canal est fermé ou juste au-
dessus du canal si celui-ci est encore perméable, afin de perfuser I’'hémicorps
inférieur durant la reconstruction de I’arche. L’artére sous-claviére est sectionnée puis
ouverte longitudinalement. Cette ouverture se poursuit sur l’arche aortique en
direction de la carotide, puis remonte le long de la carotide gauche. L’anastomose
d’élargissement s’effectue ensuite de la méme facon que la technique de Waldhausen
par deux hémisurjets de 7 ou 8.0

(Fig. 26A a C).

Une fois la portion terminale de I’arche élargie, il faut réaliser une cure de
coarctation isthmique selon la technique de résection-anastomose (Fig. 26D a G). Le
clamp distal est alors repositionné sur I’aorte descendante et une résection de la zone
de coarctation est effectuée. L’anastomose est effectuée éventuellement aprés un
refend dans la concavité de la crosse aortique si le segment situé sous la sous-claviere

est hypoplasique [87].
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i G

Figure 26 : reverse subclavian flap, traitement de | hypoplasiede I’arche (A a G)
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f- Autres techniques utilisant I’artére sous-clavieére :

i- Transposition de I’artére sous-claviére [88, 90]

L’artéere sous-claviere est largement mobilisée jusqu’a l'origine de ses
premiéres branches. Le canal artériel est disséqué, suturé puis sectionné. L’aorte est
clampée au-dela de I’origine de I’artére sous-claviere en amont et au niveau de I’aorte
descendante en aval de la coarctation. La sous-claviére est elle aussi clampée, puis
détachée de son insertion aortique. Une incision est alors réalisée sur l'aorte en
débutant au niveau de I'insertion de la sous-claviere et en descendant vers I’aorte
descendante en ouvrant la zone de coarctation et en la dépassant. Cette incision se
bifurque sur quelques millimétres dans sa portion terminale sur I’aorte descendante.
La face postérieure droite de la sous-claviere est ouverte longitudinalement d’une
longueur équivalente a I’ouverture aortique. L’anastomose est ensuite réalisée entre
I’aorte et I’artére sous-claviére, cette derniere venant élargir la zone coarctée. Cette
intervention permet d’éviter le sacrifice de I'artere sous-clavieére.

ii-Résection-anastomose associée a une transposition d’artéere sous-claviére
[91]

Comme pour la technique précédente, I'artere sous-claviéere est largement
mobilisée jusqu’aux premieres collatérales. L’aorte descendante et la crosse sont elles
aussi mobilisées comme pour une résection-anastomose. L’intervention débute par
une résection de la zone coarctée au ras de la sous-claviere. La partie postérieure de
I’anastomose est réalisée en arrétant les surjets latéralement des que la moitié ou les
deux tiers de I’anastomose sont réalisés. L’artére sous-claviere est alors sectionnée
au niveau de son implantation et I’aorte descendante est ouverte longitudinalement

vers le bas.
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Une ouverture de la face postérieure de I'artére sous-claviere est réalisée sur
une longueur équivalente a I’ouverture aortique. L’anastomose est complétée en
venant insérer la sous-claviére a cheval sur I’anastomose.

iii- Plastie de glissement de I’artére sous-claviéere [92]

Comme pour la technique précédente, I'artere sous-claviéere est largement
mobilisée jusqu’aux premieres collatérales. L’aorte descendante est elle aussi
mobilisée comme pour une résection-anastomose, afin qu’elle puisse étre
ascensionnée. La mobilité de I'artére sous-claviére est alors testée afin de vérifier
qu’elle puisse « descendre en regard de la zone coarctée ». Si tel est le cas, I'aorte et
la sous-claviere sont clampées, une incision de la zone coarctée est réalisée
longitudinalement. Cette incision se poursuit sur l’artére sous-claviere sur une
longueur équivalente.

L’anastomose est ensuite réalisée en faisant descendre I’artére sous-claviere
non désinsérée sur la zone de coarctation, I’extrémité distale de I’incision sur la sous-

claviére rejoignant I’extrémité proximale sur I’aorte.
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g- Elargissement par patch

Cette technique nécessite peu de dissection et de mobilisation de I'aorte.
L’aorte est contrélée en amont et en aval de la coarctation puis est clampée (Fig. 27).
Une ouverture longitudinale de I’aorte est réalisée en montant au-dessus de la zone
coarctée vers l'artére sous-claviere et en descendant en dessous vers l'aorte
descendante. Un patch ovalaire de Dacron ® ou de poly-tétra-fluoro-éthylene (PTFE)

est ensuite suturé de part et d’autre de la coarctation [93].

k(%

Figure 27 : élargissement par patch ( A a B)

Nous n’utilisons jamais cette technique en premiére intention, mais un
élargissement par patch peut étre une technique utile et simple dans certaines

recoarctations (ou chez le grand enfant).

h- Tube prothétique

i- Position anatomique, tube terminoterminal :

La dissection de la crosse aortique doit étre suffisante pour pouvoir clamper la
crosse sous l’artere carotide interne gauche.

La résection emporte toute la zone coarctée et la zone de tissu ductal résiduel.
Un tube prothétique de diametre adapté aux deux segments d’aorte est positionné en
lieu et place de la coarctation. Le diameétre doit étre suffisant (c’est-a-dire au moins

16 ou 18 mm pour un adulte) et sa longueur ne doit pas étre excessive pour éviter
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tout kinking du tube ou de l'aorte sus- ou sous-jacente. Pour obtenir un diamétre
suffisant, il peut étre nécessaire de réaliser des contre-incisions sur la face inférieure
de la crosse d’une part et sur le bord postérieur gauche de I'aorte descendante. Les
lumieres des segments proximal et distal sont nettoyées au sérum physiologique
hépariné afin d’éliminer toute trace de caillot. L’anastomose proximale est réalisée
dans un premier temps par deux hémisurjets de Proléne ® 5 ou 6.0. La prothese est
alors clampée et la crosse déclampée. Aprés vérification de I’hémostase de
I’'anastomose proximale, I'anastomose distale est réalisée elle aussi par deux
hémisurjets de Prolene ® 5 ou 6.0. La prothése est une nouvelle fois irriguée avec du
sérum hépariné avant la complétion de I’'anastomose (Fig. 28).

Cette technique est utilisée avant tout chez I’adulte chez qui une mobilisation
extensive de la crosse et de I'aorte descendante ne rend pas toujours possible une

anastomose directe.

Figure 28 : tube en position anatomique ( A a C)
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li- Position extra-anatomique

En cas de recoarctation non accessible a une angioplastie, plusieurs techniques
restent envisageables. La réalisation d’une dérivation entre I’artére sous-claviere et
I’aorte descendante représente une alternative simple. L’aorte doit étre suffisamment
disséquée pour que son contrble soit possible. Sous clampage latéral, un tube de
Dacron ® ou de PTFE peut étre mis en place entre I'artere sous-claviere et I'aorte
descendante poststricturale. Cette technique évite de devoir redisséquer la zone de
coarctation [94].

Si le segment (re)coarcté est trés long ou si un abord de la région par
thoracotomie gauche semble trés difficile ou risqué, une longue prothése peut étre
mise en place entre I’aorte ascendante et I’aorte descendante, en ouvrant le péricarde
postérieur et en réalisant I’anastomose au ras du diaphragme. La voie d’abord choisie

peut alors étre une thoracotomie ou une sternotomie [95, 97].

i- Cure de coarctation par thoracotomie gauche sous CEC

Plusieurs signes peuvent faire craindre qu’une circulation collatérale de part et
d’autre de la coarctation soit peu développée, notamment dans les recoarctations ou
dans les coarctations peu serrées du grand enfant, de I'adolescent ou de I’adulte.
L’absence de circulation collatérale pariétale, des artéres intercostales normales, un
diameétre de coarctation peu serré exposent a un risque plus élevé de paraplégie lors
du clampage et nécessitent une perfusion du segment d’aval pendant laréparation.

Un test simple consiste a mesurer la pression résiduelle en aval de la coarctation
lors du clampage. Si la pression résiduelle est inférieure a 50 mmHg, il faut relacher

le clamp et mettre en route une vascularisation de suppléance.
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i- Shunt passif inerte type shunt de Gott

La technique initialement décrite consistait a mettre en place un shunt
intraluminal entre la crosse aortique et I’aorte Techniquement, deux canules aortiques
sont reliées par un court segment de tube de CEC, I'une des canules est introduite
dans la face latérale de la crosse aortique et I'autre dans l'aorte descendante. La
canulation de la face latérale de la crosse doit étre tres prudente car le tissu y est
souvent fragile. La protection médullaire apportée par ce type de shunt semble
inférieure a celle apportée par une technique de perfusion active, mais cette technique
est utilisée par certaines équipes.

li-Technique utilisant la CEC

CEC périphérique. Une CEC de perfusion de I’hémicorps inférieur peut étre mise
en route entre artére et veine fémorale.

Cette technique permet de libérer le champ opératoire de la coarctation et
assure une tres bonne perfusion. La seule difficulté réside dans la canulation des
vaisseaux fémoraux alors que le patient est en décubitus latéral.

CEC centrale. Lorsqu’une suppléance est nécessaire, nous utilisons
préférentiellement une CEC centrale par la thoracotomie. Cette CEC est effectuée entre

I’aorte descendante canuléele plus bas possible vers le diaphragme et I'auricule

gauche ou le tronc de I'artére pulmonaire [98] (Fig. 19).

j- Réparation de la crosse

Il existe plusieurs techniques pour la reconstruction de I’arche aortique. Trois
cas de figures peuvent étre individualisés.

Coarctation simple associée a une cardiopathie : c’est le cas des syndromes de
coarctation ou il existe une CIV et une coarctation aortique isthmique.

Le traitement de la coarctation est une résection-anastomose simple.
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Coarctation associée a une hypoplasie de I’arche et a une cardiopathie : cela
peut se rencontrer dans les syndromes de coarctation mais surtout dans les
transpositions des gros vaisseaux associées a une CIV et a une coarctation. Dans ces
derniers cas, I’arche aortique est trés souvent hypoplasique et letraitement est une
résection de la zone coarctée associée a un élargissement de la crosse aortique.

Enfin dans certains cas, il s’agit de traiter une hypoplasie de la crosse sans
véritable coarctation isthmique. C’est le cas notamment des recoarctations, ou bien
des coarctations opérées qui présentent une hypoplasie résiduelle de I’arche, voire de
premiére intention dans certains syndromes de Shone. Ces derniers cas sont traités
par un patch d’élargissement de la crosse.

i- Résection-anastomose directe

Une fois la crosse et I'aorte descendante parfaitement dissé- quées, I'aorte
ascendante est clampée et une dose de cardioplégie est injectée. Sous couvert d’une
perfusion cérébrale, les trois tirettes des trois troncs supra-aortiques sont serrées et
I’aorte descendante clampée le plus loin possible. La zone de coarctation est ensuite
réséquée, une incision de refend est le plus souvent réalisée sur la face inférieure de
la crosse de facon a traiter une éventuelle zone d’hypoplasie associée. L’anastomose
est réalisée par deux hémisurjets en débutant a la face postérieure (Fig. 12).

La purge de la crosse est effectuée par la canule de perfusion cérébrale, puis le
clamp distal est ouvert et la perfusion reprise completement [99, 100].

ii-Patch d’élargissement

L’étendue de la zone d’hypoplasie est repérée. Souvent I’ensemble de la crosse
est hypoplasique jusqu’a I’'isthme.

L’aorte ascendante est clampée et une dose de cardioplégie est injectée. Sous
couvert d’une perfusion cérébrale, les trois tirettes des trois troncs supra-aortiques

sont serrées et I'aorte descendante clampée le plus loin possible. La face inférieure
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de la crosse est ouverte longitudinalement. Celle-ci est élargie au moyen d’un patch
de péricarde hétérologue, d’un patch de PTFE, de Dacron ® ou encore d’homogreffe,
fixé par deux hémisurjets en débutant au niveau de l’'isthme aortique (Fig.30).
L’utilisation d’un patch d’autogreffe pulmonaire a aussi été rapportée [102].
iii- Résection-anastomose indirecte : avec patch d’élargissement

La face inférieure de la crosse est ouverte longitudinalement. La zone coarctée
est réséquée. Une anastomose du plan postérieur de la convexité de la crosse aortique
et de l'aorte descendante est réalisée a I’'aide d’un surjet de polypropylene 7.0.
Lorsque cette hémianastomose est terminée, un trait de refend est effectué sur I’aorte
descendante. La crosse aortique présente alors une béance importante depuis I’aorte
ascendante jusqu’au-dela du premier centimetre d’aorte descendante. Cette béance
est alors comblée par un patch d’autogreffe ou d’homogreffe pulmonaire, de
péricarde autologue (traité a la glutharaldéhyde ou non) ou de péricarde hétérologue,
voire de Gore-Tex ®. Quel que soit le matériel utilisé, I'avantage de I’anastomose
indirecte est, outre la disparition de I’hypoplasie, de diminuer les tensions sur
I’lanastomose et vraisemblablement de diminuer les récidives en terme de
recoarctation [103]. Cette technique s’avere quasiment indispensable pour traiter la
discongruence existant entre aorte et artere pulmonaire et facilite grandement la
reconstruction chirurgicale existant dans les formes anatomiques de transposition, de

CIV et de coarctation.
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Figure 29 : résection- anastomose par sternotomie (A a C)

Figure 30 : élargissement de I’aorte par patch (A a B)
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D- Indications :

Toute coarctation aortique doit étre opérée. Les indications du choix de la
technique sont discutées en fonction de I’age et du contexte clinique [104, 105]

a-Selon I’age :

Adulte :

La technique idéale est la résection anastomose. Cependant, plusieurs
facteurs en limitent I'indication : la paroi aortique est parfois trés fragile, la
mobilité des segments d’amont et d’aval est réduite, les arteres intercostales sont
anévrismales et extrémement fragiles. Donc, il est plus aisé et plus prudent
d’utiliser un tube terminoterminal.

b- Selon le contexte clinique

i- Coarctation isolée simple :

Le choix de la technique dépend de I'age.

ii-Resténose isolée :

Le patch d’élargissement est une technique simple qui n’exige pas une
mobilisation étendue de l'aorte. Elle expose au risque de faux anévrisme tardif
[106,107]. Si un abord direct par thoracotomie est décidé, il est prudent, sinon
indispensable, d’utiliser une circulation extracorporelle fémorofémorale. Celle-ci
maintient une pression moyenne a 60 mmHg dans I'aorte d’aval lors du clampage.

Ainsi, les vascularisations médullaire et rénale sont préservées. Le risque
d’hémorragie est important et cette technique est un avantage précieux pour
éviter les pertes sanguines. Le cell saver est systématique. La zone de
recoarctation est largement réséquée, et un tube terminoterminal est mis en

place.
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iii- Resténose complexe sans tube :

La complexité provient d’antécédents d’infection ancienne ou récente.
L’abord direct de la zone isthmique est dangereux car l'aorte est extrémement
fragile. La moindre effraction aortique se complique d’une hémorragie importante
dont I’hémostase est difficile. La dissection pulmonaire entraine des hémorragies
pleurale et pulmonaire. La mise en place d’un tube aortoaortique qui courtcircuite la
coarctation est une bonne solution [108]. Actuellement, on propose une dilatation
percutanée dans les resténoses [109, 110] . La dilatation n’est pas la procédure
de premiere intention .

iv-  Anévrysme avec ou sans resténose :

Le plus souvent, il s’agit d’un faux anévrisme qui siége sur la suture d’un tube
prothétique [111] L’abord direct de cette zone est dangereux du fait des
hémorragies importantes potentielles lors de la dissection aortique. La technique du
tube aortoaortique antérieur est une solution simple. Il faut y associer un
clampage aortique définitif apres I'origine de la sous-claviere, pour diminuer le
risque de rupture du faux anévrisme. Si un abord direct par thoracotomie est
choisi, une circulation extracorporelle fémoro-fémorale est utilisée. Toute la zone

pathologique est réséquée, et un tube termino-terminal est mis en place.
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E-Complications post opératoires [72] :

a-Précoces
i- Saignement

Un saignement excessif apres une cure de coarctation n’est pas une
complication rare, surtout chezles patients relativement agés, présentant de multiples
collatérales. Ces collatérales peuvent étre a I’origine d’hémorragies intrathoraciques,
mais aussi pariétales.

ii-Hypertension artérielle paroxystique

Les crises d’hypertension secondaires sont des complications peuvent atteindre
une fréguence de 30 % si elles sont mal prévenues. Ces crises sont liées a la production
de catécholamine et de rénine endogéne durant la période périopératoire.

Les formes modérées d’hypertension sont traitées par une simple sédation,
mais les formes plus importantes sont traitées par les a- et b-bloquants, voire par le
nitroprussiate de sodium secondairement relayé par des b-bloquants.

iii- Paraplégie

Les paraplégies postopératoires sont des complications rares mais gravissimes
des cures de coarctations ou des recoarctations.

L’incidence estimée estde 0,4 % a 1,5 % . Le principal facteur de risque évoqué
est la durée de clampage (le clampage moyen des sujets ayant développé une
paraplégie était de 49 min) d’autant plus qu’il existe une circulation collatérale peu
ou pas développée.

iv- Douleur abdominale, iléus réflexe

Des douleurs abdominales avec distension gazeuse colique liée a un iléus
réflexe peuvent s’observer dans les 2 ou 3 jours postopératoires. Au minimum, il
s’agit de lésions en rapport avec des mécanismes d’ischémie-reperfusion qui sont

résolutifs spontanément avec une mise au repos du tube digestif, mais ces lésions
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peuvent évoluer vers la nécrose coligue ou mésentérique et nécessiter une
intervention chirurgicale digestive. Le controle agressif et systématique de
I’hypertension postopératoire a permis de réduire considérablement ces
complications.

v-Chylothorax

Le chylothorax est une complication peu fréquente mais classique des
interventions situées sur I'isthme aortique (canal artériel, anomalie des arcs aortiques,
coarctation). La cause du chylothorax postopératoire est rarement une Iésion du canal
thoracique lui-méme (bien que cela soit possible), mais plutét une Iésion des petit
canalicules lymphatiques périaortique et péricesophagien. Ces canalicules s’ils sont
vus durant l’intervention doivent étre liés ou clippés plutdt que coagulés pour en
assurer la lymphostase.

Si en postopératoire le liquide de drainage apparait laiteux, une recherche
biologique de chyle confirme le diagnostic et un régime enrichi en triglycérides a
chaine moyenne est institué.

Si, malgré le régime d’exclusion, I’écoulement chyleux persiste, un traitement
par somatostatine intraveineuse a dose progressive (3 a 10 ug/kg/h) peut étre
entrepris pour une durée

de 2 a4 4 semaines . Enfin, en cas d’échec du traitement conservateur, une
reprise chirurgicale peut étre réalisée, soit pour tenter une lymphostase locale, soit
pour ligature compléte du canal thoracique.

vi- Paralysie récurrentielle

Le nerf récurrent faisant sa crosse sous le canal artériel, une Iésion de celui-ci
est possible lors de la dissection. Une dissection au bistouri électrique doit donc étre
évitée dans la zone de récurrence du nerf. Celui-ci doit étre refoulé indirectement par

une traction douce sur le feuillet viscéral de la plevre.
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Le plus souvent, les paralysies récurrentielles sont temporaires car résultant
d’un simple traumatisme et non d’une section du nerf. Le principal signe est une voie
bitonale et quelques troubles de la déglutition en rapport avec la paralysie de la corde
vocale. Cette complication nécessite une prise en charge par les oto-rhino-
laryngologistes.

b- Complications tardives

Les complications a distance de la réparation sont représentées essentiellement
par les recoarctations. L’incidence des recoarctations est plus importante lorsque les
patients ont eu une intervention trés t6t dans la vie. Trés souvent, la recoarctation se
développe sur une coarctation résiduelle. Celles-ci sont liées a une technique de
réparation inadéquate, a une hypoplasie de I’arche associée ou a I’'insuffisance du
patch de sous-claviéere lorsqu’un « Waldhausen » a été réalisé. Un exces de tension au
niveau de I’'anastomose est aussi un facteur favorisant de recoarctation.

Le bilan de la recoarctation impose des mesures de gradient de pressions
transisthmiques par échocardiographie-Doppler ainsi qu’une appréciation
anatomique par imagerie par résonance magnétique (IRM) ou scanner. En général,
I’indication de réintervention est retenue en présence d’un rétrécissement significatif
au scanner ou a I’IRM un gradient diastolique supérieur a 20-30 mmHg est mesuré
au Doppler.

Le traitement des recoarctations est aujourd’hui devenu majoritairement un
traitement non chirurgical. Depuis plusieurs années, la grande majorité des

recoarctations sont en effet traitées par angioplastie avec de tres bons résultats.
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2-Traitement endovasculaire [112]

a-Angioplastie aortigue percutanée par sonde a ballonnet :

S’est développée avec I’essor du matériel depuis le début des années 1980.
Elle consiste a étirer et déchirer I’épaississement intimal et la média en gonflant une
sonde a ballonnet a travers la zone coarctée. Ceci est réalisé le plus souvent sous
anesthésie générale ou forte sédation en raison de son caractére algique. Apres les
mesures hémodynamiques et angiographiques, on choisit un ballon de diametre
voisin (jusqu’a 1 ou 2 mm) a celui de I’aorte isthmique ou transverse d’amont sans
dépasser celui de I'aorte au diaphragme.

Cette technique est proposée avec succes dans les coarctations natives ou
recoarctations localisées de I’'aorte chez I’adulte. De facon paralléle, les endoprothéses
ou stents se sont développés, initialement pour corriger une dissection aigué lors d’un
geste d’angioplastie, ensuite pour prévenir le retour élastique apres dilatation. Il
existe actuellement une tendance nette pour de nombreuses équipes a utiliser
d’emblée chez I’adulte une endoprothése a déformation plastique montée sur une
sonde a ballonnet plutdt que la dilatation seule pour I’'angioplastie. Il N’y a cependant
pas ou peu d’études randomisées. De facon générale, une endoprothése est
souhaitable en cas de sténose tres serrée (< a 3,5 voire 4 mm de diamétre), tubulaire
longue (> 10 mm), ou d’une hypoplasie de I'isthme ou de I'aorte transverse, ou en
cas d’un gradient de plus de 10 mm Hg apreés dilatation seule.

En cas de sténose serrée, on préconise d’effectuer une dilatation en 2 temps
avec une reprise 6 mois plus tard pour un geste complé- mentaire afin d’éviter une
surdilatation. Le choix de I’endoprothése reste crucial. Initialement, on utilisait du fait
de sa disponibilité la prothese Palmaz (Johnson and Johnson Interventionnal) qui a
comme inconvénient principal des extrémités pointues avec un risque de perforation

du ballon ou de l'aorte et un raccourcissement important de longueur lors de la
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dilatation. Plus récemment, d’autres endoprothéses sont apparues et surtout le CP
stent (Numed), composé de titane. Ce dernier a des mailles en forme de zigzag avec
des extrémités arrondies, donc moins blessantes, et un raccourcissement moindre a
I’inflation. Il est le plus souvent monté sur un ballon BIB (balloon in bal- loon, Numed)
composé de 2 ballons, I’'un situé dans I’autre ce qui permet une meilleure stabilisation
de la prothése lors de la dilatation et en théorie un repositionnement possible avant
de gonfler le ballon externe (fig.1). Ce produit est recommandé par la plupart des
équipes de nos jours. Ces techniques d’angioplastie utilisent de plus en plus des
dispositifs occlusifs de type Perclose AT (Abbott Vascular) pour éviter les risques
hémorragiques a I’ablation des larges gaines d’introduction. Aprés I'implantation, les
patients sortent sous un traitement par aspirine pendant 3 a 6 mois, parfois avec des
AVK en cas d’hypoplasie de I*arche transverse. Le CP stent peut étre recouvert par du
PTFE expansé et cette prothese a des indications électives : correction d’un anévrysme,
de complications préalables (dissection, fracture de stent), anatomie particuliere
(sténose trés serrée, arche tres tortueuse), age avancé > 65 ans, et traitement d’une
coarctation associée a un canal artériel.

Il faut ici éviter la couverture d’une branche adjacente (risque de paraplégie au
niveau thoracique), bien que dans des cas particuliers, I'occlusion de I'ostium de
I’artere sous claviére gauche ait été réalisée.

b- Angioplastie combinée a la mise en place d’endoprothése

Le choix entre la dilatation seule ou la mise en place d’endoprothése n’est pas
toujours clair, méme si une tendance se fait actuellement pour la seconde option. Pour
Fawzy , du fait de bons résultats jusqu’a 15 ans apres le geste, il recommande la
dilatation seule comme traitement de premiére ligne des coarctations localisées de
I’adulte. De son c6té Tyagi a comparé les endoprotheses a déformation plastique et

les auto expansives. L’endoprothese est utilisée quand il persiste un gradient de plus
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de 20 mm Hg apres la dilata -tion seule. Les deux se sont avérées efficaces pour
accroitre I'isthme et réduire le gradient. L’avantage des prothéses auto expansives est
la facilité de mise en place, un excellent modelage de I'aorte et de la dilatation post-
sténotique, et la possibilité de se remodeler a distance ; mais elles ne sont pas
cependant recommandées en cas d’hypoplasie de [I'isthme. D’aprés Carr,
I'implantation d’endoprothése a cependant moins de complications que la dilatation
seule ou la chirurgie.

c-Complications des techniques d’angioplastie

i- Dissection aortique

La complication majeure est la dissection lors de I'inflation avec une déchirure
de I'intima et/ou de la média. Elle s’observe aprés tout geste d’angioplastie, y compris
la mise en place d’une endoprothése, néoanmoins cette derniére semble mieux la
prévenir. Elle peut résulter d’une surdilatation avec un ballon trop large, d’un
refranchissement de la sténose avec une sonde a ballonnet ou un guide sans effectuer
d’échange, d’une blessure par les extrémités pointues de la prothése, voire de lésions
propres de la média sous forme de nécrose kystique observées dans la coarctation.
Le traitement de cette redoutable compli- cation est classiqguement la cure
chirurgicale, mais actuellement la mise en place d’endoprothése est de plus en plus
utilisée. Il est méme préconisé d’avoir toujours en salle de cathétérisme une
endoprothese disponible avant tout geste d’angioplastie.

ii-La resténose immédiate ou secondaire

Laresténose immédiate ou secondaire est une complication possible (11-15 %) et
définie par un gradient résiduel de plus de 20 mm Hg. Elle est plus fréquente en cas
de dilatation seule sans stent. Dans ce cas, plusieurs facteurs ont été incriminés :
geste incomplet avec ballon sous dimensionné, persistance d’un gradient juste apres

angioplastie, retour élastique et resténose avec le temps, gradient initial plus

Mme. FADEL Safae 107



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

important, association avec une hypoplasie de I’arche transverse ou de I’'isthme, voire
notion de courbe d’apprentissage.

iii- Anévrysme aortique

La survenue d’anévrysme peut étre observée dans environ 5 % des cas. Elle est
définie classiquement par une dilatation de I'aorte de plus de 150 % par rapport aux
segments adjacents ou celui de I'aorte au diaphragme, méme si certains ont inclus
des dyskinésies de plus de 2 mm. Il peut résulter d’une lésion par un ballon
surdimensionné ou un guide, de Iésions de la média, d’une dilatation trop longue, ou
d’une anatomie complexe de I’arche. Un large anévrysme est le plus souvent corrigé
chirurgicalement ; cependant I'utilisation d’endoprothése couverte permet son
exclusion complete. En cas d’anévrysme apres stent classique, I’exclusion de la poche
a pu aussi étre effectuée par des coils.

iv—- L’embolisation de la prothése

Est une complication classique lors du cathétérisme. Ceci peut survenir en cas
d’ouverture asymétrique de la prothése, essentiellement en cas de rupture du ballon
lors de I'inflation (cf. stent Palmaz), voire apres expansion compléte. La prothése
migre en distalité et se localise au niveau de I’aorte abdominale ou des artéres iliaques
ou elle est dilatée si nécessaire.

v-hypertension paradoxale

des poussées hypertensives malgré un traitement correct par angioplastie ont
aussi été rap- portées et sont similaires au classique syndrome post- coarctectomie
apres cure chirurgicale. Elles sont bien jugulées par un traitement béta-bloquant.

vi- Les complications vasculaires périphériques :

ils sont parfois observées, thrombose ou hémorragie au point de ponction, voire
plus rarement hématome rétro péritonéal, fistule artério-veineuse . Elles sont

cependant nettement moins fréquentes chez I’adulte et aussi avec I’essor et le
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développement du matériel occlusif. De fagcon exceptionnelle ont été rap- portées des

complications vasculaires cérébrales ou d’un membre supérieur.

figure. 31A - Coarctation serrée et localisée de I’aorte mesurant 4 mm de

diameétre ; le gradient trans-sténotique est de 27 mm Hg.
31B - Apres mise en place d’un CP stent monté sur un ballon BIB, le diameétre de

I’aorte passe a 11 mm et le gradient résiduel est nul.
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Ill- Résumé de prise en charge thérapeutique [23]:

1.Indications :

Tous les patients présentant une coarctation significative (native ou
recoartation Post-traitement) devraient étre considérés comme des candidats
a un traitement.

Classe |, niveau C [69]

Il y a un consensus sur le fait que l'intervention est indiquée chez les jeunes
adultes avec une coarctation significative dans le contexte de I'hypertension artérielle.
L’Intervention est associée, dans la majorité (65%) des cas, avec des
améliorations significatives de la tension artérielle, et est censée modifier I’histoire
naturelle de la lésion. Cependant, dans des cas moins simples, tels que les Personnes
agées, I'absence d'hypertension, la coarctation modérée et la présence de

Comorbidité significative, la prise de décision doit étre individualisée.
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2.0ptions chirurgicales / interventionnelles :

Pour une importante coarctation aortique native, une intervention chirurgicale
ou L'approche percutanée (si l'anatomie est appropriée) est raisonnable.
L'approche privilégiée devrait refléter I'expertise du centre et le patient
préférence.

Classe |, niveau B [113, 114]
Pour un post-traitement significatif de recoartation, une approche percutanée
(Si I'anatomie est appropriée) est l'intervention initiale préférée.

Classe |, niveau B [115, 116]

Réparation chirurgicale de la coarctation ou recoartation aortique chez I'adulte
Devrait étre effectué par des chirurgiens cardiaques congénitaux ayant une
expertise dans la procédure.

Classe |, niveau B [117]

Les interventions percutanées doivent étre effectuées dans les centres et par
Personnes ayant une expertise dans la procédure.

Classe I, niveau C
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NOTRE ETUDE
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MATERIELS

ET METHODES
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|- PATIENTS :

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur 07 cas,
colligés au service de chirurgie cardiovasculaire du CHU Hassan Il de Fes sur une
période allant de 01/01/2012 au 31/12/2015.

Nous avons inclus dans cette étude tous les cas de coarctations de l'aorte chez
I'adulte opérés. Les coarctations de I'enfant, du nouveau-né ainsi que les patients non
opérés sont exclues de cette étude.

Le but est d’étudier les observations et d’analyser les caractéristiques cliniques,
les données des différents examens complémentaires, les indications, les moyens et

méthodes thérapeutiques, ainsi que les résultats du traitement.

[I-CRITERES D’INCLUSION :

Dans notre étude , les critéres d’inclusion sont les suivants :

-Age > 18ans.

- Patients opérés pour une coarctation de I'aorte confirmée sur les données
cliniques, paracliniques et chirurgicales.

- Dossiers exploitables.

[II-FICHES D’EXPLOITATION (Annexe 1)

Nous avons consigné sur une fiche d’exploitation préalablement établie par nos
soins les données recueillies a partir des dossiers cliniques des patients, des registres
d’hospitalisation et des comptes rendus opératoires du service de Chirurgie

cardiovasculaire.
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VI- LES OBSERVATIONS:

v Observation n°1 :

Identité :
Il s’agit de M.D agé de 36ans, originaire et habitant a Fés

Motif d’hospitalisation :

Prise en charge chirurgicale d’une Coarctation aortique

Antécédents :

-HTA depuis 2ans sous mibral

-pas de diabete

-jamais opéré

_HDM :

Remonte a 5 ans par I'apparition d’une dyspnée stade Il de la NYHA sans
aggravation, associée a une douleur thoracique précordiale irradiant en inter
scapulaire, survenant au repos, de durée breve, intermittente et cédant souvent
spontanément.

Le patient rapporte depuis un an et demi des palpitations sans notion de
lipothymie ou de perte de conscience. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie
et de conservation de I’état général.

Examen clinique :

A I’'admission on trouve un patient conscient, eupnéique au repos, stable sur le
plan hémodynamique (TA=160/90 ; FC=70bpm), conjonctives normocolorées.
L’examen cardiovasculaire trouve un :
- Souffle systolique au foyer aortique et en interscapulaire
- Pas de signes droit
- Pouls périphériques présents et diminués au niveau des deux membres
inférieurs

Le reste de I’examen clinique : est sans particularité
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Examens paraclinigues :

- L’ECG : RRS, axe du coeur normal, FC a 65bat/min, BBD, HVD
Sans trouble de repolarisation
-La radio de thorax est sans particularité
-L’ETT:
- la fraction d’éjection : 68%
- insuffisance aortique grade llI
- IT minime
- TDM thoracique : coarctation aortique isthmique avec hypoplasie tubulaire de
I’aorte horizontale.

- Le bilan pré opératoire : n’a objectivé aucune anomalie notamment pas de

stigmate d’infection, ni anémie et fonction rénale normale.
La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre-indication opératoire.

L’intervention chirurgicale :

Patient installé en décubitus lat droit, abord par Thoracotomie postéro-latérale
gauche, passant par le 4¢me espace intercostal.
Section en monobloc de l'aorte isthmique emportant la coarctation et
interposition d’un tube n°14 puis anastomose terminoterminale en aval de la sous
claviere gauche.

Les suites opératoires en salle de réanimation est sans complications.

Au service

Un suivi de son état clinique et biologique est effectué quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une
TA a111/73 mmHg.
- ECG : RRS, axe du cceur normal, FC a 65bat/min, BBD, HVD
-La radio de thorax est sans particularité
-Le bilan biologique : n’objective aucunes anomalies notables.

-L’échographie de sortie objective : insuffisance aortique, IT minime
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Figure 32 : radiographie pulmonaire (cardiomégalie + érosion costale).

Figure 33 : image dereconstruction angioscanner thoracique: coar ctation del’aorte
isthmique
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v Observation n°2 :

Identité :
Il s’agit de H.A &gé de 27 ans, originaire et habitant Sefrou.

Motif d’hospitalisation :

Prise en charge chirurgicale d’une coarctation de I'aorte thoracique associée a

une maladie aortique.

Antécédents :

-suivi pour RAA depuis I’enfance.

-pas de notion d’angines a répétition

-jamais opéré

HDM : remonte a 5 ans par l'installation d’une dyspnée stade Il de la
classification NYHA devenant stade Il depuis 1 mois avec palpitation paroxystique,
sans douleurs thoraciques ni perte de connaissance.

Examen clinigue :

A l'admission : patient conscient, eupnéique au repos, stable sur le plan
hémodynamique (TA=160/90 ; FC=70bpm), conjonctives normocolorées.

L’examen cardiovasculaire: pouls abolis aux membres inférieurs.

Présence d’un souffle systolique au foyer aortique, ejectionnel, irradiant aux
vaisseaux du cou, avec un thrill sus sternal.

Absence de signes d’insuffisance cardiaque droite

Le reste de I’examen clinique : est sans particularités

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RRS, axe du coeur normal, HVG et BBD.

-La radio thoracique : cardiomégalie V1 (ICT=0.50), bouton aortique bien
déroulé, AMG rectiligne, AIG allongé, absence d’anomalies du parenchyme

pulmonaire.

-L’échocardiographie :

Maladie aortique sur une bicuspidie aortique avec un RAo serré et IAo

importante.
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VG dilaté de fonction systolique normale
Pas d’HTAP
Flux normal dans I’aorte ascendante

-Angioscanner thoracique : coarctation de I’aorte thoracique en aval de I’artére

sous claviere gauche, sans anomalie malformative

- Le bilan pré opératoire : n’a objectivé aucune anomalie notamment pas de

stigmate d’infection, ni anémie et fonction rénale normale.
La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre indication opératoire.

L’intervention chirurgicale : Patient installé en décubitus lat droit, abord par

Thoracotomie postéro-latérale gauche, passant par le 4éme espace intercostal.

Section en monobloc de l'aorte isthmique emportant la coarctation et
interposition d’un tube n°16 puis anastomose terminoterminale en aval de la sous
claviere gauche.

Les suites opératoires : réanimation marquées par un saignement important du

site opératoire, ayant nécessité une hémostase chirurgicale au bloc opératoire.

Au service

Un suivi de son état clinique, biologique et radiologique est effectué
quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une

TA a 111/73 mmHg, persistance des signes physique préopératoire avec des pouls
percus et pulsatiles au niveau des M.

-I’ECG : s’inscrit en RRS, axe du cceur normal, HVG et BBD

-La radio de thorax : est sans particularités

-Le bilan biologique : n’objective aucune anomalie notable.

-L’échographie de sortie objective une maladie aortique sur une bicuspidie a
RAoO serré, IAo importante, VG dilaté, de bonne fonction systolique, pas d’HTAP avec

une diminution du gradient moyen aortique de 62mmHg a 40mmHg.
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v Observation n°3 :

Identité :
Il s’agit d’A.Y agé de 19 ans originaire d’Er-Rachidia, ramediste.

Motif d’hospitalisation :

Prise en charge chirurgicale d’une coarctation aortique.

Antécédents :

- hospitalisé au service de cardiologie pour une endocardite infectieuse sur
sténose aortique congénitale.

- jamais opéré.

HDM :

L’histoire remonte a 2 ans par la survenue d’une dyspnée stade Il de la NYHA
qui s’est aggravé au stade Ill depuis 03 mois, ceci associé a des douleurs thoraciques
constrictives, irradiant vers le membre supérieur gauche et en inter scapulaire,
survenant a I’effort et cédant au repos sans palpitations ni perte de conscience. Le
tout évoluant dans un contexte fébrile chiffré a 38°c.

Examen clinique :

- L’examen clinique a I’admission trouve un patient conscient et stable sur la plan
hémodynamique : la FC est a 96bat/min, la TA est a 160/60mmgh aux deux
bras. La FR est a 16cycles/min et la Sa02 est 98% a I’air ambiant. Le poids est
de 46kg, la taille est de 1m38 (IMC est a 24kg/m?2) et le périmétre ombilical est
de 21cm.

- L’examen cardiovasculaire ne trouve pas de signes d’insuffisance cardiaque. Les
pouls périphériques sont abolis au niveau des deux membres inférieurs.
L’auscultation trouve un souffle systolique au foyer aortique irradiant vers les
vaisseaux du cou avec un B2 aortique diminue.

- L’examen pleuro-pulmonaire et Le reste de I’examen clinique est sans

particularité.

Mme. FADEL Safae 120



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RRS, FC a 100, un PR a 0,12s et I’axe du coeur normal avec présence
d’une HVG systolique.

-La radio thoracique : objective une cardiomégalie V3 (ICT a 0,60), un bouton
rectiligne, un arc inférieur gauche allongé sans débord droit. L’analyse du parenchyme
pulmonaire trouve une surcharge hilaire bilatérale.

-L’ETT : - sténose aortique serrée sur bicuspidie aortique, avec présence d’un
diaphragme sous aortique.

- suspicion de coarctation aortique
- VG tres hypertrophié gardant une fonction systolique normale
- IT minime, HTAP importante.

-ETO objective :

-présence d’une petite végétation sur la sigmoide aortique antérieure
-bicuspidie aortique sténosante
-diaphragme sous aortique.

- Angio-scanner thoracique: coarctation de I’aorte thoracique descendante an
aval de la naissance de I'artere sous claviere gauche étendu sur 10mm de hauteur
avec un diameétre antéro-post aortique de 06mm et développement d’une importante
circulation artérielle collatérale intercostale.

- Le bilan pré opératoire : n’a objectivé aucune anomalie notamment pas de

stigmate d’infection, ni anémie et fonction rénale normale.
La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre-indication opératoire.

L’intervention chirurgicale :

Patient installé en décubitus lat droit, abord par Thoracotomie postéro-latérale
gauche, passant par le 4¢me espace intercostal.

Section en monobloc de l'aorte isthmique emportant la coarctation et
interposition d’un tube n°10 puis anastomose terminoterminale en aval de la sous

claviere gauche.
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Les suites opératoires étaient simples marquées par un séjour en réanimation

de O2jours ou le patient a été extubé a H1, mis sous héparine a H6.

AU service

Un suivi de son état clinique et biologique est effectué quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une FC
a 76bat/mn, une TA a 110/70 mmHg.
-I’ECG : RSS, axe du cceur normal, avec HVG systolique.
-La radio de thorax : normale.
-Le bilan biologique : n’objective aucune anomalie notable.
-L’échographie de sortie objective :
-sténose aortique serrée, sur bicuspidie aortique, avec présence d’un
diaphragme sous aortique.
- VG trés hypertrophié, a fonction systolique normale.

- IT minime, HTAP modérée a 45mmhg.

Figure 34 : coupe scannographique montrant une coar ctation del’aorteisthmique
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v Observation n°4 :

Identité :
Il s’agit de Mme K.H, agée de 24ans, originaire et habitante a fés, ramediste.

Motif d’hospitalisation : prise en charge d’une coarctation de I’aorte

Antécédents :

- HTA depuis 2010

- jamais opérée

HDM : remonte a 3ans par I’installation d’une dyspnée stade Il de la NYHA avec
des signes neurosensoriels de I'HTA, sans douleurs thoraciques ni perte de
connaissance. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de
I’état général.

Examen clinigue :

A I’'admission on trouve une patiente consciente, avec comme FC 80bpm, et TA
210/70 mmhg aux deux bras, 120/74mmhg aux deux membres inférieurs,
eupnéique au repos, apyrétique, avec des conjonctives normo colorées.

L’examen cardiovasculaire:

- Pouls périphériques pédieux, tibiaux post, et poplités sont présents et diminués
- Pouls fémoraux, radiaux, huméraux et carotidiens sont présents et symétriques
- Absence de signes d’insuffisance cardiaque droite

L’examen pleuro-pulmonaire et le reste de I’examen clinique est sans

particularités

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RSS, axe du cceur est normale, HVG systolique, pas de troubles de
repolarisation.

-La radio thoracique : cardiomégalie avec un arc moyen gauche rectiligne, arc
inférieur gauche allongé, sans débord droit. Pas de surcharge pulmonaire.

-L’échocardiographie : - IAo grade lll, et IM minime

- coarctation de l’aorte
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- VG non dilaté hypertrophié, a fonction systolique normale.

- pas d’HTAP.

-I’'angioscanner thoracique : présence d’une coarctation aortique isthmique.

- Le bilan pré opératoire : était normal, sans anémie ni stigmate infectieux, une
fonction rénale correcte, CRP négative, les sérologies négatives.

La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre-indication opératoire.

L’intervention chirurgicale :

Patient installé en décubitus lat droit, abord par Thoracotomie postéro-latérale
gauche, passant par le 4éme espace intercostal.

Section en monobloc de l'aorte isthmique emportant la coarctation et
interposition d’un tube n°16 puis anastomose terminoterminale en aval de la sous

claviere gauche.

Les suites opératoires étaient simples marquées par un séjour en réanimation

de 02jours ou le patient a été extubé a H1, mis sous héparine a H6.

Au service

Un suivi de son état clinique et biologique est effectué quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve une patiente apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une
FC a 76bat/mn, une TA a 160/70 mmHg aux membres supérieurs, et TA a
90/70mmhg aux membres inférieurs.
-La radio de thorax est sans particularité
-Le bilan biologique : n’objective aucunes anomalies notables.
-L’échographie de sortie objective :
- patiente tachycarde
- coarctation aortique corrigée flux max a 2,8m/s
- VG de taille et fonction systolique normales.
- 1Ao grade |

- pas d’HTAP
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Figure 35 : coupe scannographique montrant une coarctation de I’aorte
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v Observation n°5 :

Identité :

Il s’agit de: F.H &agée: 39 ans, originaire et habitante Feés.

Motif d’hospitalisation : cure chirurgicale de coarctation de I’aorte

Antécédents :

-HTA depuis 9 ans stabilisés avec le régime alimentaire et hygiéne de vie.

- pas de diabete

- jamais opérée

HDM : le début remonte a 2 ans par l'installation d’'une dyspnée stade Il

d’aggravation progressive en stade lll il y’a environs 1 an accompagnée de palpitation

a I’effort et douleur thoracique atypique.

Examen clinigue :

A I’'admission patiente consciente, stable sur le plan HD (TAgp: 170/87, TAsc:

164/85, FC : 60/min) eupnéique au repos.

L’examen cardiovasculaire:

- Pouls périphériques présents et symétriques, faible aux membres inférieurs

-Pas de signes d’insuffisance cardiaque droite.

-B1 B2 bien percu.

- souffle systolique au foyer aortique avec irradiation en inter-scapulaire.

Le reste de I’examen clinique est sans particularité.

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RRS

-La radio thoracique : normale

-L’échocardiographie:

\V4

\V4
\V4
\V4

Suspicion d’une coarctation de I’aorte,
Sténose aortique serrée (valvulaire ou sous valvulaire),
VG hypertrophié de bonne fonction systolique,

Pas d’HTAp,
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—angio-scanner :
v Coarctation de l'aorte au niveau de l'isthme au pied de l'artére sous
Claviére qui est bas implantée.
- Le bilan pré opératoire : normal, sans anémie ni stigmate infectieux, une
fonction rénale correcte, une CRP négative, Les sérologies négatives.
La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre indication opératoire.

L’intervention chirurgicale : Sous AG a permis la cure complete de la coarctation

avec interposition d’un tube de dacron N16 , et réimplantation de I’artere sous-
claviére gauche sur le tube prothétique.

Les suites opératoires : réanimation

Simple avec un séjour de 02 jrs ou la patiente est restée stable sur le plan
hémodynamique avec une TAgp: 110/60mmHg, TAss : 100/60mmHg FC a 88bat/mn
des extrémités chaudes et une diurése conservée.

Au service

Un suivi de son état clinique et biologique est effectué quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve une patiente apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une
TAgp: 110/60mmHg, TAss : 100/60mmHg FC a 88bat/mn.
-I’ECG : s’inscrit en RRS
-La radio de thorax : pas de cardiomégalie, pas de foyers infectieux.pas
d’épanchement.
-Le bilan biologique : n’objective aucunes anomalies notables.CRP de sortie a
-L’échographie de sortie objective :
v/ Pas de coarctation de I’aorte
Vv Sténose aortique probablement sous valvulaire,
Vv VG de taille et fonction systolique normales
\V4

Pas HTAP.
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v Observation n° 6:

Identité :
Il s’agit de M.H &gé de 33 ans, originaire et habitant Taounate

Motif d’hospitalisation : prise en charge chirurgicale d’une coarctation de I’aorte

Antécédents :

-Pas d’HTA

-Pas de Diabete

-Jamais opéré

HDM : remonte a 5 ans par | installation d’une dyspnée stade Il avec notion de
palpitations paroxystiques sans autre signes associés, le tout évoluant dans un
contexte de conservation de I’état général.

Examen clinique :

A I’'admission trouve un patient conscient, eupnéique au repos, stable sur le
plan HD avec une TA a 140/80 et une FC a 75 bpm, conjonctives normocolorées,
apyrétique.

L’examen cardiovasculaire:

Pouls des Ml abolis

Pouls des MS présents et symétriques

Pas de signes d’insuffisance cardiaque droite

Le reste de I’examen clinique : RAS

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RRS
-La radio thoracique : Cardiomégalie V3,

-L’échocardiographie :

Coarctation de I'aorte serrée

Anévrisme de I’aorte ascendante

VG dilaté, FE a 40% et hypo contractilité globale du VG
IAo grade |

Pressions de remplissage élevées

Mme. FADEL Safae 128



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

IT grade |

HTAP modérée

Angioscanner thoracique :

Aspect TDM en faveur d’un anévrysme de lI’aorte thoracique ascendante avec
coarctation de I’aorte.

- Le bilan pré opératoire : RAS

La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre indication opératoire.

L’intervention chirurgicale :

A permis la résection de la coarctation avec interposition d’un tube en DACRON
n°14

Les suites opératoires : réanimation

Marguées par un séjour de 04 jours en réanimation ou le patient a été extubé a
HO apres un retard de réveil avec bonne évolution sur le plan neurologique HD et
respiratoire.

Au service

Un suivi de son état clinique, biologique et radiologique a été effectué.

L’examen de sortie :

Retrouve un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une
FC a 75bat/mn, une TA a 111/75 mmHg. Absence de souffle décelable.

-I’ECG : s’inscrit en RRS

-La radio de thorax : normale.

- ’ETT : - coarctation aortique corrigée
- anévrysme de l’aorte ascendante
- VG dilaté avec trabéculation importantes, fonction systolique altérée
- 1Ao grade Il
- pressions de remplissage élevées
- pas d’HTAP.

-Le bilan biologique : n’objective aucunes anomalies notables.
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v Observation n° 7:

Identité :
Il s’agit de S.M &gée de 18 ans, originaire et habitante khenifra. Ramediste.

Motif d’hospitalisation :

Prise en charge chirurgicale de sa cardiopathie congénitale type coarctation de
I’aorte

Antécédents :

- pas de diabete

-jamais opérée

HDM :

Remonte a 02ans par la découverte d’une HTA associée a des palpitations pour
laquelle la famille a consulté au service de cardiologie, ou le diagnostic de coarctation
de I'aorte a été retenu, avant d’étre référée chez nous pour une prise en charge.

Examen clinique :

A I’'admission on trouve une patiente consciente, eupnéique, stable sur le plan
HD et apyrétique. TA est a 140/80 mmhg.
L’examen cardiovasculaire:
- pouls périphériques palpables et asymétriques
- souffle systolique en sous claviculaire gauche et en inter scapulaire
- pas de signe d’ICD.
Le reste de I’examen pleuro-pulmonaire et somatique est sans particularité.

Examens paraclinigues :

- L’ECG : RSS

-La radio thoracique : cardiomégalie

-L’échocardiographie :
- aspect en faveur d’une coarctation de I’aorte serrée
- petite CIV musculaire fermée

- VG de taille et fonction systolique normales.
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- I’angioscanner thoracique : TDM est en faveur d’une coarctation de I’aorte.
- Le bilan pré opératoire : normal
La visite pré-anesthésie n’a objectivée aucune contre-indication opératoire.

L’intervention chirurgicale :

Patient installé en décubitus lat droit, abord par Thoracotomie postéro-latérale
gauche, passant par le 4¢me espace intercostal.

Section en monobloc de l'aorte isthmique emportant la coarctation et
interposition d’un tube n°10 puis anastomose terminoterminale en aval de la sous
claviére gauche.

Les suites opératoires : réanimation étaient simples marquées par un séjour en

réanimation de O2jours ou le patient a été extubé a H1, mis sous héparine a H6.

Au service

Un suivi de son état clinique et biologique notamment de son anti coagulation
est effectué quotidiennement.

L’examen de sortie :

Retrouve un(e) patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique avec une
FC a 90bat/mn, une TA a 120/80 mmHg. Absence de souffle décelable.
-I’ECG : s’inscrit en RSS
-La radio de thorax : sans particularités.
-Le bilan biologique : n’objective aucunes anomalies notables.
-L’échographie de sortie objective :
- VG de taille est de fonction systolique normales.
- pas de signes de coarctation

- Angioscanner : pas de coarctation
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RESULTATS
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|-EPIDEMIOLOGIE

Durant la période de notre étude, allant du mois 01/ 2012 au mois 12/2015,
07 cas de coarctation de I’aorte ont été hospitalisé au service de Chirurgie cardio-

vasculaire au CHU HASSAN Il de FES.

1-Age:
L'age moyen des patients était de 32 ans avec des extrémes allant de 18 ans a

40 ans.

2-Sexe :

Le sex ratio était de 4/3 en faveur du sexe masculin.

sexe ratio

m homme

m femme

Figure 32: répartition des malades selon le sexe
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[I-ASPECTS CLINIQUES:

1-Facteurs de risque cardio vasculaire:

A - HTA :
La moyenne de la pression artérielle systolique était de 166,6 mm Hg avec des
extrémes allant de 130 a 180 mm Hg.
Six (soit 85,71%) de nos patients avaient présentés des chiffres tensionnels
élevés.

B- AUTRES :

Nos patients ne présentaient ni diabéte, ni dyslipidémie, ni obésité.
Le tableau 1 résume les différents facteurs de risque cardio-vasculaire
retrouvés dans notre série.

Tableau 1 : les FDCVX retrouvés dans notre série

FDCVX CAS POURCENTAGE
HTA 06 85,71%
Sexe masculin 04 57,14%

2-Antécédents :

L’interrogatoire minutieux avec nos patients a révélé I’existence de
plusieurs antécédents médicaux:

- Un patient suivi pour RAA

- Un patient hospitalisé en cardiologie pour endocardite infectieuse sur sténose

aortique congénitale.
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3-signes fonctionnels :

la majorité de nos patients étaient paucisymptomatiques , le tableau 2
résume les signes cliniques constatés dans notre série.

Tableau 2 : répartition de la symptomatologie clinique

Symptémes Nombres | Pourcentage
Dyspnée stade Il de la NYHA 07 100%
Douleur thoracique 02 28,57%
Palpitation d’effort 04 57,14%
syncope 01 14,28%
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4- Examen physique :

Un examen clinique complet a été réalisé.
Cet examen a objectiveé :

A-Etat Général :

Sur les 07 cas de notre série, tous les patients avaient un état général conservé.
Les conjonctives étaient normalement colorées chez tous nos malades.

Les constantes obtenues chez nos patients :

e Température : tous les patients étaient apyrétiques.

= Fréquence Cardiaque : aucun patient n’avait une tachycardie a I’admission

= Fréquence Respiratoire : Normale chez tous les patients.

e Tension Artérielle : six patients étaient suivis pour une hypertension
artérielle. .On a repartis les malades selon les différentes classifications de I'HTA

(Tableau 3,4)

TABLEAU 3 : Répartition des malades selon classification JNC 7

Stade | Stade Il
TAS (mmhg) 140-159 > 160
Patients 02 04
Pourcentage 28,57% 57,14%

TABLEAU 4: Répartition des malades selon la classification ESC HTN 2013

Grade 1 Grade 2 Grade 3
TAS (mmhg) 140-159 160-179 > 180
Patients 02 03 01
Pourcentage 28,57% 42,86% 14,28%

Mme. FADEL Safae




Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

B-Signes Cardiovasculaire et Pleuro-pulmonaire :

L’examen cardio-vasculaire et PP minutieux a permis de mettre en évidence

plusieurs anomalies résumés dans le tableau 5.

TABLEAU 5 : Résultats de I’examen Cardivasculaire et Pleuro-Pulmonaire

Signes cardio-vasculaires et pleuro Nombre de
. Pourcentage
pulmonaires cas

Pouls périphériques du MI diminués 05 71,42%
Pouls périphériques du MI abolis 02 28,57%
Tachycardie 0 0
Anomalie B1 B2 01 14,28%
Choc de pointe 01 14,28%
Souffle systolique aortique 05 71,42%
Souffle systolique mitral 02 28,57%
Souffle diastolique aortique 01 14,28%
souffle ss clav/ interscapulaire/ en

02 28,57%
laterosternal
Signe d’ICD 0 0
Rales pathologique 0 0
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[l - PARACLINIQUE :

1-Electrocardiogramme :

Tous nos patients ont eu plusieurs tracés électrocardiographiques.

tous nos patients avaient un rythme régulier sinusal soit 100%.

L’axe du cceur était normal chez tous nos malades soit 100%.

04 patients présentaient une hypertrophie ventriculaire gauche 57,14%
dont 02 une HVG systolique.

Un bloc de branche droit chez 02 patients soit 28,57%.

aucun patient n’a présenté un trouble de la repolarisation.

les anomalies de I'ECG

120%

100% -

80% -

60% -

m Série 1

40% -

20% -

0% -
RSS axe du cceur normal HVG BBD

Figure 33 : Les anomalies de I’ECG
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2- Radiographie thoracique :

L’analyse des clichés thoraciques de face nous a permis de mettre en évidence

des anomalies retrouvées chez 05 patients de notre série soit 71,42%, résumées dans

le tableau 6.

Tableau 6 : les différents signes rediologiques

Parametres Nombre de cas Pourcentage
Cardiomégalie 03 42,86%
Cardiomégalie v3 02 28,57%
Surcharge hilaire 01 14,28%

3- Echocardioqgraphie :

Une échographie Trans thoracique a été réalisée chez tous nos patients.

Cet examen a I’avantage d’étre non invasif et répétitif.

Les signes échographiques retrouvés sont résumes dans le tableau 7.

Tableau 7 : Les principaux signes échographiques

Signes écho-cardiographiques Nombre de cas | Pourcentage

HVG 04 57,14%
fonction VG conservée avec FE moyenne de 65% 07 100%

Coarctation isthmique 05 71,42%
Anévrisme aortique 01 14,28%
Clv 01 14,28%
Bicuspidie aortique 04 57,14%
Insuffisance aortique 03 42,86%
Rétrécissement aortique 02 28,57%
Insuffisance mitrale 02 28,57%
Insuffisance tricuspidienne 02 28,57%
HTAP 02 28,57%
Diaphragme sous aortique 01 14,28%
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4-Angiotomodensitométrie-AngiolRM

Tous nos patients ont bénéficiés d’un angioscanner, qui avait confirmé le
diagnostic de la coarctation de I'aorte, en précisant son siege et qui se situe
principalement au niveau de I'isthme aortique.

L’angio IRM n’a était utilisée chez aucun patient.

Les résultats sont résumés dans le tableau 8.

TABLEAU 8 : Résultats de I’angioscanner

Patients | Pourcentage
Coarctation isthmique 07 100%
Hypoplasie tubulaire (aorte ascendante) 01 14,28%
Circulations collatérales intercostales 01 14,28%
Anévrisme de I’aorte thoracique ascendante 01 14,28%

5-Cathétérisme et angiocardiographie

N’a pas été réalisé chez aucun de nos patients.

6- Les Examens biologiques :

Un bilan biologique standard (NFS, ionogramme sanguin, bilan de crase), un
groupage ABO Rhésus, un bilan hépatique et des sérologies Vvirales
hépatiques,

HIV, VDRL /TPHA ont été réalisé chez tous les patients de notre série.
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|V-TRAITEMENT CHIRURGICAL :

La chirurgie a été pratiquée chez tous nos patients.

1-Voie d’abord :

La voie abord élective était une thoracotomie postéro-latérale gauche,

passant par le 4éme espace intercostal. Patient installé en décubitus latéral droit

2-Circulation extra-corporelle :

En stand by , Scarpa champé prét a étre canulé .

Tous nos patients ont été opérés sans CEC.

3-Techniques chirurgicales :

La technique de Crafoord,

résection anastomose termino-terminale, par

interposition de tube en dacron, a été pratiquée chez 07 patients soit 100%.

Le temps de clampage moyen était de 27,71 min avec des extrémes allant de

24 min a 32 min,

On n’a pas utilisé la technique de protection médullaire.

Tableau 8 : répartition de nos patients selon le temps de clampage et la taille du

tube
Patients | Sexe Taille de tube en dacron Temps du clampage
1 homme N 14 30 min
2 HOMME N 16 27 min
3 HOMME N 10 24 min
4 FEMME N 16 26 min
5 FEMME N 16 31 min
6 HOMME N 14 32 min
7 FEMME N 14 13 min
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Figure 39 : vue opératoire de I’ouverture du 4éme espace intercostal avec mise en

place d’un écarteur thoracique.
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Figure 40 : vue opératoire d’une mise sous lac de la zone de coarctation.

Figure 41 : vue opératoire d’interposition d’un tube
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Figure 42 : réalisation des sutures

Figure 43 : déclampage aortique.
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Figure 44 : Piéce opératoire de la zone de coarctation.
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4- Suites opératoires :

Tous nos patients ont bénéficiés , durant leurs séjour en réanimation, dont la
durée moyenne est de 48 heures, d’un bilan comportant des examens cliniques
quotidiens, des tracés électrocardiographiques, de radiographies du thorax, des
bilans biologiques et pour certains des échocardiographies. Les complications post-
opératoires constatées ont été recensées dans le tableau 9 :

Tableau 9 : Complications post opératoires et leur prise en charge

.. , ) Nombre ]
Complications post-opératoires de cas Pourcentage Prise en charge
un hématome périprothétique . . .

. 01 14,28% Reprise chirurgicale
compressif
hémorragie 0 0%
paraplégie 0 0%
5-Mortalité :

Aucun déces n’est survenu dans les suites opératoires précoces.

6- Evolution et suivi :

La durée moyenne d’hospitalisation était de 10 jours.
U Mortalité tardive: pas de déces
U Pas de re coarctation.

TABLEAU 10 : évolution des patients

Patients Complications | Séjour en USI Sej_our_ Antihypertenseurs
hospitalier
1 Sans 48h 10 IC
2 Hématome 48h 12 B Bloguant+ IC
3 Sans 48h 09 B Bloquant
4 Sans 48h 11 B Bloquant
5 Sans 48h 10 IEC
6 sans 4jours 11 B Bloquant+ IEC
7 Sans 48h 10 B Bloquant+ IC
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DISCUSSION
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Dans ce chapitre nous allons procéder a une comparaison des résultats de notre
étude avec ceux des autres séries de la littérature et essayer de tirer des

conclusions fondées sur I’expérience de notre service et des autres auteurs.

|-DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

La coarctation de l'aorte représente 7 % des malformations cardiaques
congénitales. On estime qu’actuellement en France, prés de 10 000 adultes ont été
opérés de coarctation de I’aorte [4].

Dans notre série, nous avons colligés un total de 7 patients en 3 ans soit une
incidence de 2,3 patients par an. Tous nos patients avaient une coarctation native.
Ceux-ci peut étre expligué par I'absence d’un protocole de dépistage néonatale

et la difficulté diagnostic a la naissance .Le tableau 11 résume les différentes

études concernant des adultes opérés pour une coarctation de I'aorte .

Mme. FADEL Safae 148



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

TABLEAU 11 : Différentes études concernant des adultes opérés pour une

coarctation de |’aorte

Nombre .
L . Coarctation )
Etude Période Lieu de ] Recoarctation
] native
patients
University of
] Texas
Kristofer M et Entre .
Medical
Charlton-Ouw 1999 et 29 20 9
School at
[69] 2011
Houston
] University
Francois .
Hospital
Bouchart, 1977
Charles
MD, Arnaud and ) 35 35 0]
Nicolle,
Dubar, 1997
Rouen,
MD [118]
France
May Cleveland
Eric E et 1999 to Clinic,
. 110 43 42
Roselli [119] January Cleveland,
2011 Ohio
Westminster 149
A B Stewart, R 1946- .
Hospital, dont 22 22 0
Ahmed [120] 70.
London adultes
Janvier Service de
MO.AMRANE 1997 a CCV EHS Dir.
) 66 64 2
[121] Avril M.A.Maouche
2015 alger,Algérie
EL Janvier Service de
2009- CCVA,CHU
BOUSSAADANI 19 19 0]
Mars IBN SINA,
BADRE [48]
2014 RABAT
Du au service de
. 01/2012 CCV du CHU
Notre série o7 o7 0]
au Hassan |l de
/12/2015. Fes
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1-Age :

TABLEAU 12 : Age moyen de nos patients comparé aux autres séries

Etude Nombre | Intervalle Age
de cas d’age moyen
Kristofer M et Charlton-Ouw|[69] 29 17-69 42
Francois Bouchart, MD, Arnaud Dubar,
MD[118] 35 21-52 28,1
Eric E et Roselli[119] 110 11-71 38
Chris K. Rokkas [122] 30 13-44 38
Cohen et al [123] 265 20-67 -
MO.AMRANE[121] 66 16-42 -
EL BOUSSAADANI BADRE [48] 19 21-44 24
Notre série 07 18-40 32
2-Sexe :

La CoA est deux a trois fois plus fréquente chez le garcon que chez la fille [4].

Dans notre série, on a constaté une prédominance masculine, avec comme sexe

ratio 4/3.
TABLEAU 13 : Répartition des malades selon le sexe
Nombre Nombre Nombres de
Etude

de cas | d’hommes femmes
Kristofer M et Charlton-Ouw[69] 29 15 14
Francois Bouchart, MD, Arnaud Dubar,

35 23 12

MD[118]
Eric E et Roselli[119] 110 71 39
Albuquerque L C, Goldani M A 89 60 29
MO.AMRANE[121] 66 44 22
EL BOUSSAADANI BADRE [48] 19 09 10
Notre étude 07 04 03
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[I-ASPECTS CLINIQUES :

1-Facteurs de risque cardio-vasculaire: HTA

La Coarctation réalise une interruption plus ou moins importante du flux
sanguin dans la partie inférieure du corps. On Observe une hypertension artérielle au
niveau des membres supérieurs et de la région céphalique contrastant avec une
hypotension au niveau des membres inférieurs [5].

Dans notre série, six (soit 85,71%) de nos patients avaient présentés des chiffres

tensionnels élevés.

2-Signes fonctionnels :

la majorité de nos patients étaient pauci symptomatiques ,méme
constatation dans la série de KRISTOFER M[69]et la série de BOUCHART [118].
les symptomes les plus fréquemment rapportés par nos patients sont la dyspnée

stade Il de la NYHA et les palpitations d’effort.

3-Examen physique :

six (soit 85,71%) de nos patients avaient présentés des chiffres tensionnels
élevés. La moyenne de la pression artérielle systolique était de 166,6 mm Hg avec des
extrémes allant de 130 a 180 mm Hg.

TABLEAU 14: TAS moyenne dans notre série comparées a d’autres séries

Séries TAS moyenne en mmHg

Hashemzadeh et al., (2008), Asian Cardiovasc
Cohort study 160
(level 2b) [124]

Bhat et al., (2001), Br J Surg, India Cohort study

[124] 162
Francois Bouchart, MD, Arnaud Dubar, MD [118] 172
EL BOUSSAADANI BADRE [48] 171
Notre série 166,6
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[l - PARACLINIQUE :

1-ECG :
Dans notre série, 57,14% de nos patients présentaient une hypertrophie

ventriculaire gauche, alors que le taux atteigne 82% dans la série de BOUCHART [118].

2- Echocardiographie :

L'échographie permet une double approche, morphologique (mode B) et
fonctionnelle (évaluation des gradients de pression d'aprés la mesure des vitesses
maximales). Les performances diagnostiques sont meilleures chez le nouveau-né et
le jeune enfant que chez I'adolescent et I'adulte, compte tenu de la qualité des fenétres
acoustiques [61].

Une échographie Trans thoracique a été réalisée chez tous nos patients.

Une bicuspidie valvulaire aortique se rencontre dans 1 & 2 % de la population
générale, mais chez 50 a 85 % des patients atteints de coarctation de I’aorte. Dans

notre série, 4 patients avaient une bicuspidie associées soit 57,14%.

TABLEAU 15: Pourcentage de la bicuspidie dans notre étude comparé a d’autres

séries
Séries Pourcentage de bicuspidie
KRISTOFER M [69] 48 ,3 %
Francois Bouchart [118] 11,42 %
MO.AMRANE [121] 3,30 %
EL BOUSSAADANI BADRE [48] 15,78%
Notre étude 57,14%
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3- Angiotomodensitométrie - AngiolRM :

La TDM peut détecter le rétrécissement de la lumiere aortique, ainsi que
certaines collatérales, mais les malformations cardiaques associées (bicuspidie
aortique en particulier) et les arteres intercostales ne lui sont pas accessibles.

L'IRM permet un bilan Iésionnel précis moyennant la réalisation de coupes
sagittales et sagittales obliques Un aspect trompeur est parfois réalisé par des
phénomeénes de volume partiel : des coupes plus fines et une incidence transverse
complémentaire corrigent le diagnostic. L'IRM peut également fournir des mesures
des flux aortiques grace a la cartographie des flux, qui n'est, a la différence de
I'échographie, limitée ni par des considérations anatomiques, ni par des vitesses
élevées [61].

Tous nos patients ont bénéficiés d’un angioscanner, qui avait confirmé le
diagnostic de la coarctation de l'aorte, en précisant son siege et qui se situe
principalement au niveau de I'isthme aortique.

On a trouvé 14,28% de nos patients avec une hypoplasie, ce qui concorde avec
la série de Kristofer M [69], dont 13,8% des malades avaient cette anomalie .

Un patient de notre série a présenté un anévrisme de I'aorte ascendante soit
14,28%. Dans la série de MO.AMRANE [121], ’AAA été retrouvé chez 13,6%
contre 78,8% dans la série de Kristofer M [69]. Cette différence pourrait étre

expliquée par le jeune age de nos patients .
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|V-TRAITEMENT CHIRURGICAL :

Le traitement chirurgical se pratique le plus souvent par thoracotomie gauche.
Une sternotomie n’est réalisée que lorsqu’une circulation extracorporelle est
nécessaire pour traiter une anomalie intracardiaque associée ou lorsqu’il existe une
hypoplasie sévere de I’'arche aortique ou une coarctation complexe. C’est Crafoord,
en 1945, qui décrit I'intervention de résection-anastomose, intervention encore
pratiquée de nos jours et qui s’adresse aux coarctations localisées de I'isthme
aortique [16].

Le taux de survie a I’dage adulte des patients opérés d’une coarctation
de I'aorte est excellent. L’étude de Presbitero a montré que la survie des
patients avec coarctation est meilleure aprés une chirurgie, comparée aux sujets
non opérés [125].

Une autre étude de 1973 réalisée par Maron et al, a répertorié 248 patients
porteur d’une coarctation aortique réparée chirurgicalement, ces patients ont été
suivis 25 ans apres I’intervention : il comptait 12% de mortalité a I’age de 34ans [126].

Aucun déceés n’a été enregistré dans notre série.

1-Circulation extra-corporelle :

Tous nos patients ont été opérés sans CEC.

Chris K. [122] a préconisé I'utilisation de la CEC avec hypothermie au cours de
la réparation des coarctations complexes : elle permet d’éviter le clampage de I'aorte
avec une meilleure protection des organes vitaux et une meilleure précision du

site d’interposition du greffon.
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2-Techniques chirurgicales :

Deux options thérapeutiques sont actuellement disponibles pour la prise en
charge des CoA : le traitement chirurgical et le traitement par cathétérisme
interventionnel. Le choix entre la chirurgie et lI'angioplastie est discuté de maniére
conjointe entre cardiologue congénital adulte, cardiologue interventionnel et
chirurgien cardiaque [7].

C’est Crafoord, en 1945, qui décrit I'intervention de résection-anastomose,
intervention encore pratiquée de nos jours et qui s’adresse aux coarctations localisées
de I’'isthme aortique [16].

Chez I'adulte, lorsque la coarctation est longue et que le tissu aortique est
fragile et peu mobilisable, un tube en dacron est interposé a la place de la zone
sténosée. En cas de coarctation complexe, la mise en place d’un tube de dérivation
entre I'aorte ascendante et I'aorte descendante permet de pallier a moindre risque
I’obstacle vasculaire [127].

L’angioplastie au ballonnet des coarctations a été proposée en 1982 pour les
sténoses localisées. Chez I’adulte, avec I'amélioration de la technique les risques
d’anévrismes sont plus faibles de I’ordre de 5 %. De nos jours, la plupart des équipes
couplent la dilatation au ballonnet avec la mise en place d’une endoprothese qui réduit
a la fois les risques de recoarctation et de survenue d’un anévrisme aortique [4].

L’intervention de Waldhausen consiste a sacrifier I’artere sous-claviére gauche
et a utiliser sa portion proximale en la rabattant sur I’'isthme aortique pour réaliser
une plastie d’élargissement sans utiliser de matériel prothétique [70].

Dans notre série, la technique la plus utilisée est celle de CRAFOORD. Le Tableau
16 résume les différentes techniques pratiquées comparées aux autres seéries de

la littérature.
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Tableau 16 : les techniques pratiquées comparées aux autres séries de la littérature.

. Résection
. Aortoplastie+patch
Séries Crafoord + tube Pontage
en dacron .
prothétique

BOUCHART et AL

30 0 5 0
[118]
DUARA et AL 27 0 13 0
Kristofer M [69] 0 0 27 2
Eric et AL [119] 2 0 16 20
Chris K. [122] 0 0 13 0
MO.AMRANE

15 0 41 0
[121]
EL BOUSSAADANI

13 2 2 2
BADRE [48]
Notre série 1 0 6 0

Dans notre série 06 de nos patients ont bénéficié de la technique de Résection
et interposition d’un tube prothétique, et un seul patient ayant bénéficié de la
technique de Crafoord.

L’étude de Mo.Amrane [121] a montré que la résection et interposition du

tube protétique reste la technique de choix.
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3-Complications post-opératoires :

A- Mortalité :
Dans toutes les séries de la littérature, la mortalité opératoire reste la
complication la plus rare
Dans notre série, aucun déces post-opératoire n’a été enregistré , méme
constatation dans les 3 séries de BOUCHART [118], KRISTOFER [69] et d’ERIC [119].

B-Saignement :

Aucun patient n’a présenté un saignement post-opératoire. Par contre un
seul malade s’est compliqué d’un hématome périprothétique.

TABLEAU 17 : Saignement post-op dans des séries de la littérature

Série Saignement
Kristofer[69] 3,4%
Eric E [119] 2,5%
Luciano Cabral ALBUQUERQUE [128] 3,4%
EL BOUSSAADANI BADRE [48] 0%
Notre série 0%

4- Evolution et suivi :

A-HTA :

Le suivi des patients opérés de coarctation de I’aorte commence par un contrble
régulier de la pression artérielle (PA). La mesure de la PA ne doit pas se limiter a un
seul bras. En effet, de nombreuses variantes anatomiques ou chirurgicales peuvent
influencer sa mesure aux quatre membres.

Comparer les PA mesurées aux membres supérieurs et inférieurs permet de
mettre en évidence un éventuel gradient tensionnel suggestif de recoarctation s’il
atteint plus de 20 mmHg [4].

La décision opératoire repose sur la prévention de l'insuffisance cardiaque. Une

HTA persiste dans 10 a 20 % des cas, ce qui n'implique pas nécessairement une

Mme. FADEL Safae 157



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

réparation aortique inadéquate. La probabilité de cette persistance étant liée a la
durée de I'HTA, ce risque est en faveur d'une réparation précoce [131].

Une meéta analyse publiée en 2009 dans -Interactive CardioVascular and
Thoracic Surgery 8 (2009) 123-128- a démontré de maniére évidente une
réduction de la pression artérielle et le recours aux antihypertenseurs apres une cure
chirurgicale de la coarctation chez I’adulte. Dans tous les documents inclus dans cette
méta-analyse (sauf un), il n'y avait aucun déces précoce et au cours du suivi moyen
allant de 2 a 14 ans. Ainsi, la chirurgie demeure une alternative thérapeutique
relativement sQre [124].

Dans notre étude, le recours aux antihypertenseurs était indispensable, on a
enregistré 3 patients sous bithérapie, 4 patients sous monothérapies, et aucun de
nos patients n’a nécessité une trithérapie.

B —Recoarctation :

La recoarctaion complique 5 a 20 % des cures de CoA [132]
Dans la série de Luciano Cabral ALBUQUERQUE [128]: Aprés un suivi de 42 mois
(de 3 a 60 mois), 15.7% ont été repris pour une recoarctation .
Aucune recoarctation n’a été observée au cours du suivi de nos malades .
C-Autres:

Les complications de la chirurgie de la Coa sont exceptionnelles mais
gravissimes :

-- La suture peut s'infecter et étre source de désunion avec hémothorax
ou pseudo-anévrisme et risque de rupture secondaire [129].

Dans ces cas, il ya urgence a intervenir et implanter un tube a droite
ou en avant de l'isthme et exclure la zone infectée entre deux ligatures.

-- Une paraplégie postopératoire peut survenir par blessure de l'artére
d'Adamkiewicz ou par ischémie prolongée de la moelle épiniere par effet du

clampage sur une Coa peu serrée[36]. Un temps de clampage entre 20 et 30
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min constitue la limite a ne pas dépasser pour éviter la survenue de cette complication
gravissime [130].
Notre temps de clampage moyen était de 27,71 min, ainsi nous n’avons

enregistrée aucune paraplégie dans notre étude.

V-Comparaison chirurgie / traitement endovasculaire :

A partir des données du registre VACA [133] (résultats du registre des
anomalies congénitales traitées par angioplastie et par valvuloplastie)Les résultats
obtenus chez le nouveau-né semblent étre décourageants a long terme, ce qui
fait que cette technique n’est pas tres conseillée aux jeunes patients, malgré que la
proportion de cette population dans le registre VACA soit relativement faible
pour conclure a des résultats significatifs.

Cowley et al. [134] notent que lors du suivi , le groupe qui ont bénéficié
d'angioplastie percutané a montré significativement une plus grande
prédisposition a la formation d'anévrysme et la nécessité de ré-intervention en
comparaison a la chirurgie.

En 2003, Hernandez Gonzélez et al [135] ont comparé les résultats de
I'angioplastie par ballonnet avec la résection chirurgicale de l'aorte dans une
étude multicentrique : une efficacité similaire a été trouvé dans la réduction
du gradient de la coarctation et des pressions sanguines dans les 2 modalités
de traitement. Cependant, le groupe traité par angioplastie avait un taux de
recoarctation et de persistance de I'HTA élevé par rapport au groupe traité
chirurgicalement.

Au Québec, 4 centres hospitaliers universitaires ont réalisé une étude
rétrospective qui comparait 50 patients ayant été traités par voie interventionnelle

avec 30 patients ayant été opérés quel que soit la méthode entre 1998 et 2004.
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Pour cela, ils analysaient les résultats immédiats, les complications plus ou
moins tardives et le devenir a long terme. lls mettaient en évidence un taux de
mortalité nulle dans les 2 groupes aprés un suivi de 9 mois a 3 ans pour les plus
jeunes ; 32% de réinterventions sont relevés dans le groupe ayant eu une
angioplastie aortique avec implantation de stents contre O dans le groupe de
ceux ayant bénéficié d’une chirurgie ; parmi les autres complications telles
I’hypertension artérielle, les anévrysmes et Ila persistance d’un gradient
transaortique, il n’apparait aucune différence significative entre les deux groupes
[136] .

Pour évaluer de fagcon comparative les résultats a long terme de la chirurgie et
le traitement endovasculaire , Carr et all [137] avaient comparé dans une
publication en 2006 les résultats de leurs séries faite de 42 patients opérés pour
coarctation de l'aorte aux résultats d’autres séries de patients opérés et de
patients ayant bénéficié d’un traitement endovasculaire pour CoA. Les parametres

étudiés étant la morbidité, la mortalité, la resténose et le taux de réintervention.
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Tableau 18 : Morbidité et mortalité apres un traitement endovasculaire

Author (Ref) Yar 8 Modidny Morality Reiaterventions
Stenting
Surzde lemad () 206 73 Fi 2 b anecerymms, 1 resicinl senosis, 1%* ?
2 stene migrations
Jobmston e al. (20) W 32 &% 1 dissection, 1 stent migration 0 10 repeat angioplastics
Trgi el (13) W AN 5% | stent embolized 0 0
Hamison et ol (1) m 1% 3 ancusyseas and 1 requiring surgery, 0 1 angioplasty,
1 stzoke, | failere 3 meurynms
Hamdan et al. (14) m A 19% | etroperitoncal bematoma, 1 embelized %t 4 paticnts, 2 refomed to
Balloon, 1 szent migration, 1 failed surgesy
R R
Cheatkam (21) 20 & X% 2 mewyms,  stents embolized, 1 stem 0 5 addizional sterss,
dislodped, 1 hemothora, 1 stent 4 mgioplastics
fracture, 3 faibures
Ledeszma e ol (18) W M % 2 mewyms 0 4 patients, 2 refermed to
b o |
Manhall et ol (19) 000 33 % 1 acete MI, 1 carinc arvest, 0 1 stent igration,
1 femeral thrombesis (7 blood B mgioplasties
transfusions)
Tharopockoes et 2l (12) 2000 17 0 Nenie reported 0 0
Fhed etal (22) m 9 0 Neoe reported 0 1 repeat mgioplasty
Faway et dl. (%) . LU U 0% 4 aneerysems, 4 lite gradents 0 4 repeat angioplasties
»20 mm Hg, 1 dissection requiring 1 ancurysm sent to
wzﬂj'.lﬂnﬁnlﬁmboﬁt RTPEY
Sabz et 4l (15) 0 103 14%  mneuryums, | dssection, 4 femornal Mt 6 patients sent to
1 unsucceedl imtevention 4 angioplasties
Paddon et 2l (1£) 0 17 U 1 anewrysm requising surgery, 1 i 0 2 aneusyems refemed to
dissection, 1 TIA, 1 misdagnosed pre
fabe ancuryen 1 iac dissection treated
with stent
Stenting and angioplasty
Pedra et ol (8) 06 3% 7% 1 mewryse, 2 stent migratioes, 1 stemt 0 1 aneurysm, 1 stene
fracture, 1 redifation, (2 blood fracture
transfusions), | wrm infection
Zabal e ol (10) 0 M 1% 2 aneveysems, 3 unsuerrsshl interventions 0 3
2d 1 requiring surgery, 3 restenoses,
| hemorthage 2t punctase site
Macdondd e ol (17) 8 2R 18% | dissection, 1 misplaced stent, 3 excly 0 4 repeat angioplasties
roitenoses
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Tableau 19: Morbidité et mortalité apres un traitement chirurgical

Author (Ref)  Year = Morbidiey Morality Remterventions
Camr at al. (26) N5 45  18% 3 postop blecding, | v-tach, 0 0

1 vasaditls, 1 vod cord
partlysis, | transient hand
numbness, | lrmphocee

Buereal 27) 2001 15 O 0 0

Bhat et 2l (28) 01 B4 T 4 postop bleeding I%' 2 angioplasties
2 trunsient lower leg wedknes

Brachareral (29) 2000 35 9% 1 postop bleeding 0 0
) recurrent nerve injuries

Aris et al. (30) 199 &8 2% 1 pubmonsry edem 0 0
1 atrial Bbrillation

Wells et 2. (51) 1996 24 % 1voal cord panalysis 0 0

Selon les résultats de cette étude comparative, les taux de morbidité
tendent a étre élevés chez les patients dilatés , allant de 9% a 24%. Les
complications les plus fréquentes étant la dissection fémorale et iliaque, la
migration de stent, les formations anévrysmales traumatiques et la dissection
aortique.

Selon ce méme travail, trois patients sont décédés apres angioplastie, tandis
qu’aucun décés n’a été noté dans les séries de chirurgie. L’incidence de la resténose
était plus élevée apres angioplastie, varient de 6% a 40%, comparée au taux de
resténose chirurgicale qui, lui, varie entre 2% a

8%. Etant donné que le suivi moyen des patients dilatés est beaucoup plus court
que celui des patients opérés, il est possible que le taux de resténose chez
les patients dilatés soit plus important si le suivi se faisait sur une période
plus longue.

Le taux élevé de resténose conduit a réintervenir chez 7% a 18% des

patients dilatés. Plusieurs de ces patients sont repris chirurgicalement apres échec de

tentative de traitement endovasculaire.
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Le taux de normalisation de la pression sanguine sans aucune meédication
antihypertensive apreés le traitement chirurgical était de 76% sur une période de 5 ans.
Ces résultats sont similaires dans plusieurs larges séries chirurgicales. Les résultats
du traitement interventionnel sont divers, avec une prévalence de normotension sans
aucune médication allant de 18% a 74%, cependant, ce paramétre n’est pas
toujours rapporté dans les études. Une étude qui s’est intéressé au suivi au long
cours de 28 patients ayant bénéficié d’angioplastie avait noté une pression sanguine
normale sans médication chez seulement 18% des cas avec un taux de resténose de
40% apres 6,6 ans.

Cependant, la comparaison du parameétre HTA est significativement biaisée du
fait que le suivi des patients dans les séries du traitement chirurgicale était beaucoup
plus long que celui des séries du traitement endovasculaire.

Cette étude a conclu que la réparation chirurgicale reste le « Gold standard»
dans le traitement de la coarctation chez I’adulte vu qu’elle a montré un taux de

succes élevé avec moins de morbi-mortalité et moins de recoarctation .
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CONCLUSION
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La coarctation de I'aorte ou sténose isthmique se définit comme un obstacle
situé a I’'union de la crosse aortique et de I'aorte descendante, et représente 5 a 8%
de toutes les malformations cardio-vasculaires congénitales. Elle est plus fréquente
chez les hommes, avec un ratio homme/femme 1,5:1.

Le plus souvent la coarctation est isolée et le diagnostic est basé sur la
découverte d’une hypertension artérielle avec une asymétrie entre les membres
supérieurs et inférieurs.

Les examens complémentaires ont trois objectifs : le diagnostic positif de la
coarctation, I’évaluation de son retentissement cardiaque et extracardiaque, et le bilan
des lésions associées.

Le diagnostic repose sur lI’angio-TDM qui apporte, outre le diagnostic positif,
les précisions sur le siege de la sténose, son diamétre, la longueur du segment rétréci,
le diameéetre du segment aortique d’amont et d’aval, et la collatéralité.

Le traitement de la coarctation de l'aorte vise a améliorer l'espérance et
la qualité de vie en réduisant l'incidence des affections invalidantes aortiques
et cardiaqgues telles que l'anévrysme de l'aorte ascendante, les maladies
coronariennes, I'hypertension artérielle et les valvulopathies aortiques et mitrales.

Le traitement chirurgical de la coarctation est réalisé depuis plus de 60 ans. Il
se pratique le plus souvent par thoracotomie gauche. Et c’est Crafoord qui décrit
I'intervention de résection-anastomose, encore pratiquée de nos jours et qui
s’adresse aux coarctations localisées de I'isthme aortique.

Depuis 1982 plusieurs séries ont rapporté des cas de coarctation de I'aorte
traitées par angioplastie simple ou par stenting. Cette technique constitue
actuellement une alternative au traitement chirurgical .

Tous les malades traités nécessitent une surveillance réguliére a long terme.
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RESUME

These : La coarctation de I’aorte chez I’adulte a propos de 07 cas

Mots Clés : Coarctation -HTA -bicuspidie aortique- techniques CRAFOORD-
angioplastie

Objectifs :

Rapporter I’expérience du service de chirurgie cardio-vasculaire du CHU Hassan
Il de Fés, dans la prise ne charge de la coarctation de I'aorte chez I’adulte et
comparer nos résultats a ceux de la littérature.

Introduction :

la coarctation de l'aorte est une malformation fréquente qui représente 5
a 8% des malformations cardiaques congénitales. Cette malformation est souvent
diagnostiquée et corrigée chez le nouveau-né ou le nourrisson révélée par un tableau
d’insuffisance cardiaque. Et plus rarement découverte a I’age adulte et dans ce cas
elle est exposée a des complications vasculaires.

Lorsque I’on évoque une population d’adultes atteints de coarctation de I’aorte,
on envisage deux catégories de patients. Ceux atteints d’une coarctation qui n’a pas
été dépistée pendant I’enfance, et La seconde catégorie, de trés loin la plus
nombreuse, correspondant a ceux qui ont été opérés dans I’enfance d’une
coarctation.

Les lésions associées sont fréquentes, une bicuspidie valvulaire aortique se
rencontre chez 50 a 85 % des patients atteints de coarctation de I'aorte.

IL y a deux options thérapeutiques pour la prise en charge des CoA : le
traitement chirurgical et le traitement par cathétérisme interventionnel. Le choix entre
la chirurgie et l'angioplastie est discuté de maniére conjointe entre cardiologue

congénital adulte, cardiologue interventionnel et chirurgien cardiaque.

Mme. FADEL Safae 167



Coarctation de I’ aorte chez I’ adulte : diagnostic tardif, traitement chirurgica et perspectives  These N° :211/17

Matériel et Méthode :

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur 07 cas,
colligés au service de chirurgie cardiovasculaire du CHU Hassan Il de Fes sur une
période allant de 01/01/2012 au 31/12/2015.

Nous avons inclus dans cette étude tous les cas de coarctations de l'aorte chez
I'adulte opérés. Les coarctations de I'enfant, du nouveau-né ainsi que les patients non
opérés sont exclues de cette étude.

Le but est d’étudier les observations et d’analyser les caractéristiques cliniques,
les données des différents examens complémentaires, les indications, les moyens et
méthodes thérapeutiques, ainsi que les résultats du traitement.

Résultats :

L'age moyen des patients était de 32 ans et Le sexe ratio était de 4/3 en faveur
du sexe masculin. 57,14% de nos patients présentés une bicuspidie aortique associée.
Tous nos malades ont été opéré selon la technique de CRAFOORD .La mortalité
opératoire était de 0%. La normalisation de la tension artérielle se fait par un
traitement antihypertenseur, dont 57,14% en monothérapie et 42,86% en bithérapie.

Conclusion :

Le traitement de la coarctation de l'aorte vise a améliorer l'espérance et
la qualité de vie en réduisant l'incidence des affections invalidantes aortiques
et cardiaqgues telles que I'anévrysme de l'aorte ascendante, les maladies
coronariennes, I'hypertension artérielle et les valvulopathies aortiques et mitrales.

Pour une importante coarctation aortique native, une intervention chirurgicale
ou L'approche percutanée (si l'anatomie est appropriée) est raisonnable.

L'approche privilégiée devrait refléter I'expertise du centre et le patient préférence.
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ABSTRACT

Thesis: The aortic coarctation in adults about 07 cases

objectives:

Report the experience of cardiovascular surgery department of CHU Hassan Il
of Fez, in the socket charge of aortic coarctation in adults and compare our results
with those of literature.

Introduction:

coarctation of the aorta is a common defect that is 5 to 8% of congenital heart
defects. This defect is often diagnosed and corrected in the newborn or infant revealed
by a heart failure table. And rarely discovered in adulthood and in this case it is
exposed to vascular complications.

When talking about a population of adults with aortic coarctation, contemplates
two categories of patients. Those with coarctation which was not detected during
childhood, and the second category, by far the most numerous, matching those who
were operated on in childhood coarctation.

The lesions are common, a bicuspid aortic valve is found in 50 to 85% of patients
with coarctation of the aorta.

THERE are two treatment options for the management of CoA: surgical
treatment and treatment by interventional catheterization. The choice between
surgery and angioplasty is discussed jointly between adult congenital cardiologist,

interventional cardiologist and cardiac surgeon.
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Material and method :

This is a retrospective, descriptive and analytical on 07 cases collected in
cardiovascular surgery department of CHU Hassan Il of Fez on a period from
01/01/2012 to 31/12/2015.

We have included in this study all cases of coarctation of the aorta in the adult
surgery. The coarctation of the child, newborn and non-surgical patients were
excluded from this study.

The goal is to study the observations and analysis of clinical, data from the
various investigations, indications, therapeutic means and methods, and the results
of treatment.

Results:

The average age of patients was 32 years and The sex ratio was 4/3 in favor of
males. 57.14% of our patients presented a bicuspid aortic valve associé. All our
patients were operated by the technique of CRAFOORD .The operative mortality was
0%. Normalizing the blood pressure is with antihypertensive therapy, including
57.14% 42.86% monotherapy and combination therapy.

Conclusion:

Treatment of aortic coarctation aims to improve life expectancy and quality of
life by reducing the incidence of aortic and cardiac debilitating conditions such as
aneurysm of the ascending aorta, coronary heart disease, high blood pressure and
valvular aortic and mitral.

For a large native aortic coarctation, surgery or Percutaneous approach (if
anatomy is appropriate) is privileged logical. The approche should reflect the

expertise of the center and the patient preference.
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ANNEXES
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Fiche d’exploitation

Identité

* Nom et prénom :

* Age:

e sexe: M F
e Statut:

 Année:

Motif d’hospitalisation:

Antécédents :
Médicaux :
Cardiopathie :
Congénitale :

Associée :

Chirurgicaux :

Chirurgie cardiaque :

Autre :

Signes Fonctionnels :

Les sighes d’HTA
Douleurs thoraciques
Dyspnée stade NYHA

Edemes
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Palpitations
AEG
Fiévre
Asthénie
Asymptomatique
Autres
Les signes d’examen :
Les signes généraux :
FC: FR:

TA (aux 4membres):

Poids : Taille :

L’examen cardiovasculaire :

Inspection
Palpation
Auscultation

Les signes cardiaques droits :

Les signes cardiaques gauches:

L’examen pleuro- pulmonaire :

Le reste de I’examen somatique :
Examens Complémentaires :

ECG : -Trouble du rythme :

- Trouble de la conduction :

-Trouble de la repolarisation :

T:

classe d’HTA(JNC)

-HVG : -Oui ( Systolique/Diastolique)

-HVD

-Bloc de branche

IMC :
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« Radio poumons : Cardiomégalie / Calcifications / Surcharge Hilaire / Pleurésie
* Echocardiographie transthoracique : valvulopathie associée telle la bicuspidie
aortique
« ETO
* Angio scanner thoracique :
* Autres:
Traitement :
Traitement Médical :
e Type: - traitementde ’HTA
Antihypertenseur : -mono : - bithérapie :
-trithérapie :
- ice .cardiaque gauche
Traitement Chirurgical :
Techniques chirurgicaux : N°tube
CEC oui ou (non nos cas)
Temps clampage aortique
Présence de collatérales
Présence canal artériel
Complications per opératoire
Suites opératoires :
Durée séjour en Réa :
Complications post-op :
Saignement
Reprise
Hémodynamique

Mortalité
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Durée d’hospitalisation :

Le suivi :
* Clinique :
« ECG

 Radio poumons :
e ETT:

* Angioscanner de control
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