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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
ADMINISTRATION :
Doyen : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE
Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR
Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH
Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Mars, Avril et Septembre 1980

1.  Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

Mai et Octobre 1981

2. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

3. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
4.  Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982

5. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie
6. Pr. BENOMAR M’hammed Chirurgie-Cardio-Vasculaire
7.  Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

8.  Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

9.  Pr. LAHBABI Naima ép. AMRANI Physiologie

Novembre 1983

10. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir* Pneumo-phtisiologie

11. Pr. BELLAKHDAR Fouad Neurochirurgie

12.  Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984

13. Pr. BOUCETTA Mohamed* Neurochirurgie

14. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil Radiothérapie

15. Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne

16. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation



17. Pr. NAJI M’Barek *
18. Pr. SETTAF Abdellatif
Novembre et Décembre 1985
19. Pr. BENJELLOUN Halima
20. Pr. BENSAID Younes
21. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
22. Pr. IHRAI Hssain *
23. Pr. IRAQI Ghali
Janvier, Février et Décembre 1987
24. Pr. AJANA Ali
25. Pr. AMMAR Fanid
26. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
27. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
28. Pr. EL HAITEM Naima
29. Pr. EL MANSOURI Abdellah*
30. Pr. EL YAACOUBI Moradh
31. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
32. Pr. LACHKAR Hassan
Pr. YAHYAOUI Mohamed
Décembre 1988
34. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
35. Pr. DAFIRI Rachida
36. Pr. FAIK Mohamed
37. Pr. HERMAS Mohamed
38. Pr. TOLOUNE Farida*
Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
39. Pr. ADNAOUI Mohamed
40. Pr. AOUNI Mohamed
41. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
42. Pr. CHAD Bouziane
43. Pr. CHKOFF Rachid
44. Pr. HACHIM Mohammed*
45. Pr. KHARBACH Aicha
46. Pr. MANSOURI Fatima
47. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
48. Pr. SEDRATI Omar*
49. Pr. TAZI Saoud Anas
Février Avril Juillet et Décembre 1991
50. Pr. AL HAMANY Zaitounia
51. Pr. AZZOUZI Abderrahim
52. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
53. Pr. BELKOUCHI Abdelkader
54. Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie

Chimie-Toxicologie Expertise

Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie



55. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
56. Pr. BENSOUDA Yahia

57. Pr. BERRAHO Amina

58. Pr. BEZZAD Rachid

59. Pr. CHABRAOUI Layachi

60. Pr. CHANA EIl Houssaine*

61. Pr. CHERRAH Yahia

62. Pr. CHOKAIRI Omar

63. Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

64. Pr. KHATTAB Mohamed

65. Pr. OUAALINE Mohammed*
Hygiéne

66. Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
67. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

68. Pr. AHALLAT Mohamed

69. Pr. BENOUDA Amina

70. Pr. BENSOUDA Adil

71.  Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

72. Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
73. Pr. CHRAIBI Chafiq

74. Pr. DAOUDI Rajae

75. Pr. DEHAYNI Mohamed*

76. Pr. EL HADDOURY Mohamed

77. Pr. EL OUAHABI Abdessamad

78. Pr. FELLAT Rokaya

79. Pr. GHAFIR Driss*

80. Pr. JIDDANE Mohamed

81. Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
82. Pr. TAGHY Ahmed

83. Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

84. Pr. AGNAOU Lahcen

85. Pr. AL BAROUDI Saad

86. Pr. BENCHERIFA Fatiha

87. Pr. BENJAAFAR Noureddine

88. Pr. BENJELLOUN Samir

89. Pr. BEN RAIS Nozha

90. Pr. CAOUI Malika

91. Pr. CHRAIBI Abdelmjid

92. Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
93. Pr. EL AOUAD Rajae

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Médecine Préventive, Santé Publique et

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Radiothérapie

Chirurgie Générale

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique

Immunologie



94.
95.
96.
97.
98.
99.
100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.

109.

110.
I11.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

124.
125.
126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ¢ép. BELKHADIR

SLAOUI Anas

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane

AMRAOUI Mohamed

BAIDADA Abdelaziz

BARGACH Samir

BEDDOUCHE Amogqrane*
BENAZZOUZ Mustapha

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
EL MESNAOUI Abbes

Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne
Chirurgie Générale
Immunologie
Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



134.
135.
136.

137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Hygiéne
Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. IBRAHIMY Wafaa

Pr. MANSOURI Aziz

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFTANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
I51.
152.
153.
154.
155.
156.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Ouafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. NAZI M’barek*

Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Médecine Préventive, Santé Publique et

Cardiologie

Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie



173. Pr. OUAHABI Hamid*
174. Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia
Novembre 1998
176. Pr. AFIFI RAJAA
177. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
178. Pr. ALOUANE Mohammed*
179. Pr. BENOMAR ALI
180. Pr. BOUGTAB Abdesslam
181. Pr. ER RIHANI Hassan
182. Pr. EZZAITOUNI Fatima
183. Pr. KABBAIJ Najat
184. Pr. LAZRAK Khalid (M)

Novembre 1998

185. Pr. BENKIRANE Majid*

186. Pr. KHATOURI ALI*

187. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

188. Pr. ABID Ahmed*

189. Pr. AIT OUMAR Hassan

190. Pr. BENCHERIF My Zahid

191. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
192. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
193. Pr. CHAOUI Zineb

194. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
195. Pr. ECHARRAB EIl Mahjoub
196. Pr. EL FTOUH Mustapha

197. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
198. Pr. EL OTMANY Azzedine

199. Pr. GHANNAM Rachid

200. Pr. HAMMANI Lahcen

201. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
202. Pr. ISMAILI Hassane*

203. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
204. Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
205. Pr. TACHINANTE Rajae

206. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

207. Pr. AIDI Saadia

208. Pr. AIT OURHROUI Mohamed
209. Pr. AJANA Fatima Zohra

210. Pr. BENAMR Said

Neurologie
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale



211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.
225.
226.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed EIl Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*
ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243,
244,
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

EL OUNANI Mohamed

EL QUESSAR Abdeljlil

Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie



252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. KABIRI EL Hassane*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ETTAIR Said
GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

LAMRANI Moulay Omar

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. BENZEKRI Laila
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*

BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJIJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie



293.
294.
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.

304

Pr.
Pr.
Pr.
. NAITLHO Abdelhamid*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr

MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*

OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.
325.
326.
327.
328.
329.
330.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BENRAMDANE Larbi*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KARMANE Abdelouahed
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

NAOUMI Asmae*
SASSENOU ISMAIL*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie
Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie



Janvier 2005

331.
332.
333.
334.
335.
336.
337.
338.
339.
340.
341.
342.
343.
344.
345.
346.
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La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

Le diaphragme sous aortique (DSA) est une entité pathologique caractérisé par
la présence d’'une membrane semi-lunaire située a moins d’un centimetre sous les
valves aortiques s’insérant a la fois sur la paroi septale du ventricule gauche (VG) et
sur la base ou la partie adjacente de la face ventriculaire de la valve mitrale
antérieure (VMA)[2]. Le DSA est souvent associé a d’autres malformations cardiaques
notamment la coarctation de l'aorte, la communication inter-ventriculaire (CIV), le
canal artériel persistant (CAP), la bicuspidie aortique, le canal atrio-ventriculaire

(CAV) ou la veine cave supérieure (VCS) gauche persistante[3].

Le DSA rentre dans le cadre nosologique des obstacles a I'éjection aortique et
sur le plan anatomique, les obstacles sous aortiques sont classés en sténoses
localisées en diaphragme et en sténoses diffuses comportant les formes bourrelet

fibro-musculaire et les tunnels sous aortiques.

L’évolution spontanée du DSA se fait vers I'aggravation du gradient et vers
I'apparition de complications ce qui impose sa résection. Actuellement, la chirurgie
est codifiée et relativement simple dans les formes limitées et isolées et peut devenir
plus complexe dans les formes étendues séveres ou avec lésions associées. La
résection s'accompagne de plus en plus souvent d’'une myectomie du septum inter-
ventriculaire (SIV)[10,11].

Notre travail consiste en une étude rétrospective descriptive rapportant une
série de 18 patients consécutifs porteurs d’'un DSA opérés et suivis au service de
Chirurgie Cardio-vasculaire de I’'h6pital militaire d’instruction Mohammed V de Rabat.
Le but principal de notre travail est d’évaluer les résultats opératoires; nous
envisageons également a travers cette série et une revue de la littérature de discuter

les différentes controverses et problématiques que pose cette pathologie.
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La premiére description du DSA est attribuée a Chevers en 1842[4]. En 1956,
Brock et Fleming de « Guys Hospital » de Londres a publié un premier rapport
concernant le diagnostic du RA sous-valvulaire (RASV) en utilisant la ponction trans-
ventriculaire pour mesurer la pression ventriculaire gauche. Le cathéter est ensuite
avancé dans le ventricule gauche (VG) vers la valve aortique ce qui a permis de

déterminer le niveau d'obstruction VG.

En 1959, Brock a fait état de résultats de la dilatation trans-ventriculaire comme
technique thérapeutique. Spencer et ses colléegues ont publié le premier rapport
substantiel de traitement chirurgical sous circulation extra-corporelle (CEC) en 1960.
Cette technique a été clairement illustrée par un papier publié concernant des

patients opérés a la « Mayo Clinic » entre 1956 et 1960.

La forme tunnel fibreux sous aortique a été décrite par Spencer et plus tard a
été réaffirmée par Reis et Morrow. Sa cure radicale et efficace a été rendue possible
par 'avenement de I'aorto-ventriculoplastie par Rastan et Koncz et indépendamment

par Konno et ses collegues en 1975.

La résection du RASV, sans sacrifice de la valve aortique (VA) est devenue
possible avec l'introduction de lintervention de Konno modifiée décrite en 1978.
L'approche aorto-septale a été introduite par Vouhé et ses collegues en 1984. En
méme temps, le conduit VG — Aorte a été développé comme alternative

thérapeutique.
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Le rétrécissement aortique (RA) congénital est largement dominé par le RA
valvulaire qui représente environ les % des RA congénital et 5% de toutes les
cardiopathies congénitales. Le RASV représente un peu moins d'un % du RA
congénital alors que l'infime reste est représenté par le RA supra-valvulaire. 10% des

RA valvulaires s’"accompagnent de RASV.

Le RASV représente environ 1% de toutes les malformations cardiaques
congénitales (8 a 10.000 naissances) et 15 — 20% de toutes les lésions obstructives de

la voie d’éjection du VG.

Le DSA concerne environ 10% des cas de RA congénital et constitue la forme la
plus fréquente des RASV. Le DSA est présent chez 8 a 30% des patients présentant un
RASV d’origine congénital. Elle se produit 2 fois plus fréquemment chez les garcons

que chez les filles.

Ainsi, le Sex-ratio hommes femmes du RASV est de 2/1 a 3/1. Les distinctions
dans I'histoire naturelle et |'évolution post-opératoire du RASV entre les patients
masculins et féminins n'ont pas été clairement définis. Cependant, la nécessité de ré-

intervention chirurgicale est plus importante chez les hommes que chez les femmes.

Le RASV isolé est rarement vu a la naissance ou pendant I'enfance. Cependant, il
peut étre plus fréquemment rencontré dans la petite enfance en cas de lésions
associées telles que le syndrome de Shone, linterruption de l'arche aortique, la
coarctation aortique, la communication inter-ventriculaire (CIV), le canal atrio-
ventriculaire (CAV), la sténose mitrale, le ventricule droit a double issue (VDDI) et le

coeur uni-ventriculaire.

Le RASV peut se développer chez certains patients aprés la réparation des
malformations cardiaques congénitales associées comme la CIV et le CAV, le plus

souvent vers |'age de 2 ans.
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L’ensemble de I'appareil cardio-vasculaire, coeur et vaisseaux sanguins, ainsi que
les éléments figurés du sang, provient du mésoblaste. Les tubes cardiaques
initialement au nombre de deux, droit et gauche, fusionnent au 22° jour pour former
un tube cardiaque unique, légérement infléchi. Entre la 4° et la 7° semaine, le cceur
se divise en quatre cavités (Fig. 1). Le cloisonnement du coeur est di au
développement des bourrelets endocardiques dans le canal auriculo-ventriculaire
(bourrelets auriculo-ventriculaires) et dans la région du tronc et du céne artériels
(bourrelets du tronc et du cone). La cloison ventriculaire est composée d’une épaisse
portion musculaire et d’une mince portion membraneuse, formée par un bourrelet
endo-cardique auriculo-ventriculaire inférieur, le bourrelet aortico-pulmonaire droit,
et le bourrelet aortico-pulmonaire gauche (Fig. 2). Durant son cloisonnement, le
bulbe se divise en tronc artériel : aorte et tronc de I'artere pulmonaire (AP), cone
artériel (région infundibulaire), et portion musculaire du ventricule droit (VD). La zone
du tronc artériel est divisée par le septum spiral ou aortico-pulmonaire en aorte et
AP. Les bourrelets aortico-pulmonaires du cone séparent les infundibulums aortique
et pulmonaire et obturent la cloison inter-ventriculaire. La 8° semaine voit apparaitre
le développement de I'appareil sous valvulaire mitrale avec disparition de certaines
trabéculations et individualisation des feuillets mitraux, a cette étape le VG
commence a s’individualiser en chambres de remplissage (inlet) et chambre de
chasse (outlet) avec épaississement du myocarde (Fig. 3).

Le RASV résulterait d’'un défaut d’incorporation de la partie gauche du bulbis
cordis dans le futur VG. Cette incorporation se faisant de facon incompléte, il se
constitue une chambre intermédiaire sous-artérielle séparée du reste de la cavité
ventriculaire par un obstacle plus ou moins sténosant.

Les théories les plus récentes mettent en cause une possible anomalie de
certaines voies de signalisations a I'origine d’'une anomalie de migration des cellules
de la créte neurale qui sont impliquées dans la formation de la chambre de chasse
VG, des sigmoides aortiques, de la media de I'aorte thoracique ascendante, de I'arche
aortique et de ces branches.
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. Inlet of ventricular loop
Qutlet of ventricular loop

Fused outflow
cushion

{ kg
\ F
o iy
Atrioventricular canal

s

Fig. 1: La formation de la boucle cardiaque Fig. 2 : vue au microscope électronique de cceur de rat
montrant l'inlet et I'outlet du Ventricule chez le montrant l'outlet du VG et la fermeture du canal
rat vue au microscope électronique (d’aprés auriculo-ventriculaire  (d’aprés Pediatric  cardiololgy
Pediatric cardiololgy d’Anderson) d’Anderson)
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Fig. 3 : coupe grand axe du VG d’'un embryon humain a 8 semaine montrant I'épaississement du myocarde,
régression des trabéculations pour former I'appareil sous valvulaire mitral dans la l'inlet et
développement des valves mitrale et aortique

(d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson)
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I.LLE VENTRICULE GAUCHE (VG) : (Fig. 4)

Principale cavité du coeur, et qui joue le réle d’une pompe puissante et efficace
assurant I'éjection du sang oxygéné recu des poumons via I'atrium gauche (AG) vers
I'aorte sous haute pression assurant I'ensemble de la vascularisation artérielle de
I’'organisme. Sa paroi est d’une épaisseur double ou triple de celle du VD. De point de
vue fonctionnel, le VG peut étre divisé en deux compartiments ou chambres

délimités par le plan de la valve mitrale antérieure (VMA) :

La chambre d’admission ou chambre de remplissage (inlet) qui est limitée par la
valve mitrale (VM) et son appareil sous valvulaire et principalement l'insertion de ses

deux piliers antéro-latéral et postéro-médian.

La chambre de chasse (outlet) est la portion du VG qui supporte la valve
aortique (VA) avec une partie musculaire et une autre fibreuse plus courte. C'est a ce
niveau ou se situe le DSA. Elle constitue une sorte de gouttiere verticale entre la VMA

et le septum inter-ventriculaire (SIV) (Fig. 5).

II. LE CULOT AORTIQUE : (Fig. 6)
La racine ou le culot aortique comprend :

L’orifice aortique : il est circulaire, d’'un diametre de 1,5cm, orienté en haut en
avant et a droite. Situé en avant et a droite de l'orifice mitral et derriere I'orifice
pulmonaire. Comme ce dernier, il est muni de 3 valvules: la sigmoide coronaire
droite (SCD), la sigmoide coronaire gauche (SCG) et la sigmoide non coronaire (SNC) ;

leurs bords libres sont renforcés par un nodule fibreux ou nodule d’Arantius.

11
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L'aorte ascendante : Elle est composée d’une partie initiale qui présente trois
petites dilatations placées en regard des sigmoides (les Sinus de Valsalva) d’ou
naissent les arteres coronaires et d’'une partie distale, tubulaire. La jonction sino-

tubulaire représente la limite entre ces deux segments.

La branche gauche du tissu de conduction passe dans la chambre de chasse VG
en arriere du septum membraneux et immédiatement au dessous de la commissure
postéro-droite entre la SCD et la SNC, plonge dans le SIV pour se diviser en section
antérieure, septale et postérieure. Le tissu de conduction présente un rapport tres

étroit avec le DSA qui doit étre bien connu et identifié avant la résection (Fig. 7).

Infundibulum of
right ventricle

P g

Left ventricle £ i .

s . K " il

Fig. 4 : coupe grand axe de coeur humain montrant l'inlet et I'outlet du VG, I'appareil valvulaire
mitral, la valve aortique, le SIV et I'atrium gauche (d’aprés Pediatric cardiololgy

d’Anderson)
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Fig. 5 : section frontale du VG montrant les rapports entre les sigmoides aortiques et

la VMA, le septum membraneux (d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson)
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Fig. 6 : schéma montrant la disposition de la valve aortique et la région sous valvulaire et ses rapports

avec la mitrale et le SIV (d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson)
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Fig. 7 : Les relations anatomiques de la voie d’éjection VG dans le RASV. Dans cette coupe le coeur est divisé
montrant le rapport du RASV et la branche gauche qui descend dans la surface du SIV. Le nadir de la SCD
marque la limite du systeme de conduction. Une incision profonde du SIV est possible a gauche de la SCD.

(D’apreés Kirklin cardiac surgery)
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Les Obstacles de la voie aortique peuvent siéger a trois niveaux différents :

<> Les sténoses supra-valvaires : au-dessus de la valve aortique (VA).

<> Les sténoses valvaires : au niveau de I'appareil valvulaire lui-méme.

<> Les sténoses sous-valvaires : en dessous de la VA, au niveau de la chambre
de chasse du VG. Elles peuvent étre localisées ou diffuses, fibreuses ou
musculaires, et font parfois intervenir une malformation de la valve

mitrale (VM).

CLASSIFICATIONS : (Fig. 8)
1. Classification de VOGT :[26]

<> Type 1: le plus fréquent, il correspond a une sténose en diaphragme
membraneux, épais de quelqgues mm siégeant immédiatement sous
I’'anneau aortique, mais qui peut en étre distant de 2cm. Il s’insere sur tout
le pourtour du chenal aortique comportant le SIV, la paroi libre du VG et Ia
VMA (Fig. 9). Parfois, il n‘occupe qu’une portion de la circonférence
respectant alors souvent la VMA.

<> Type 2: correspond a une bande fibreuse annulaire relativement épaisse
et plus distante des valves aortiques.

<> Type 3: il s’agit d’'une sténose fibro-musculaire non annulaire
correspondant a de petites masses musculaires polypoides et a des crétes
fibreuses irrégulieres faisant obstruction dans la chambre de chasse.

<> Type 4 : la sténose tunnellaire qui correspond a un rétrécissement étendu,

irrégulier et fixe de toute la chambre de chasse du VG.

16
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2. Classification de BLOCH : [28]

<> Sténose discréete :
- Type 1: membraneuse.
- Type 2 : Fibro-musculaire.
<> Sténose hypertrophique.
- Type 1: hypertrophie sélective ou localisée.
- Type 2 : hypertrophie généralisée.

<> Sténose liée a une anomalie de la VM.

Les anomalies de la VM pouvant étre liées aux RASV touchent 2 a 4% des RA. On
distingue les anomalies de position mitrale soit par rotation de la valve amenant la
commissure antérieure dans la voie sous-aortique soit par antéposition de tout de
I'appareil sous-valvulaire, réduisant le calibre de la voie sous aortique; et les
anomalies d’insertion du muscle papillaire soit par insertion anormale d’un muscle
papillaire sur la VM, soit par insertion anormale d’un muscle papillaire sur le SIV, soit
par « muscularisation » de la portion sous-aortique de la VM qui devient recouverte
par du tissu fibreux, soit par attaches anormales sur la VM par un cordage émanant
de la VMA ou par insertion directe de la VM sans cordage sur la voie d’éjection, soit

par prolifération locale d’un tissu accessoire de la VMA.
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Fig. 8 : schéma montrant les différents types du RA :

1. Sténose valvulaire.

2. Sténose sous valvulaire en diaphragme.
3. Sténose sous valvulaire en tunnel.

4. Sténose supra-valvulaire.

(d’apres les principales cardiopathies congénitales et
leur traitement chirurgical de Hamladji)

Aortic valvar leaflets

e %

-

#| Fibrous diaphragm [EE A 8 &
i i ] b ‘Ju /"

Fig. 9 : La voie d’éjection aortique est ouverte pour révéler un diaphragme sous aortique fibreux. Noter

I'attache de la lésion sur la valve mitrale (fleche). La valve aortique est normale

(d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson).
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Pendant la systole la VM se ferme et le sang s’engage violemment, de bas en
haut et d’avant en arriere .Le courant sanguin glisse avec une forte pression sur la
face pariétale de la GVM qui est lisse, nayant que des cordons tendineux de 3° ordre

se fixant sur son bord libre.

Durant la phase de contraction iso-volumétrique, la VM et la VA sont fermées.
Etant une cavité close, le volume du VG ne change pas, mais sous l'effet de la
contraction, la pression intra-VG augmente tout en restant inférieure a la pression

aortique.

Il s’ensuit la phase d’éjection ventriculaire, durant laquelle la pression intra-VG
devient supérieure a la pression aortique ce qui entraine une ouverture de la VA, le
sang traverse l'aorte augmentant la pression aortique du fait de I'éjection systolique,
également la pression intra-ventriculaire continue a augmenter. Durant I'éjection
ventriculaire gauche, I'écoulement du sang ne rencontre aucun obstacle ce qui
permet au VG de convertir toute son énergie contractile en une énergie cinétique qui

permet de transmettre toute la pression intra-VG a l'aorte.

A la phase de relaxation iso-volumétrique, la pression aortique dépasse la
pression intra-VG, la VM et la VA sont de nouveau fermées et le VG redevient une

cavité close.

Durant la phase de remplissage ventriculaire, le VG se relache brutalement et
revient a son volume de repos. La pression atriale gauche dépasse celle du VG, la VM
s’ouvre et le sang atrial s’écoule vers le VG sous l'effet du gradient de pression et
secondairement sous l'effet de la systole atriale qui représente 25% du débit de

remplissage VG.

Le cycle cardiaque se reproduit a nouveau avec les 4 phases perpétuelles.
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Le RASV a des conséquences communes a tous les RA et d’autres qui lui sont
propres. Les conséquences communes sont dominées par le degré d’hypertrophie
ventriculaire gauche (HVG) et le retentissement sur la circulation coronaire qui fait
toute la gravité de ces sténoses. L'obstacle a I'éjection VG provoque un gradient de
pression entre le VG et l'aorte. Le VG, pour s’adapter, active des mécanismes
compensateurs; |l s’hypertrophie de facon concentrique par réplication des
sarcomeres selon la loi de Laplace, réduisant ainsi la cavité VG qui devient virtuelle, et
augmentant sa masse et de ce fait ses besoins en O,. Parallelement, en particulier en
cas de sténose serrée, la pression systolique dans l'aorte ne s’éléeve que
modestement, alors qu’en amont, la pression du VG augmente considérablement. Il y
a donc une élévation du gradient de pression tandis que I'augmentation du débit
cardiaque est faible. Ce phénomeéne s’accentue a I'effort ou la fréquence cardiaque
(FC) [24], pour compenser cette insuffisance de débit systolique, va s’élever
davantage pour un méme degré d’effort en situation normale. Or, la perfusion
coronaire se fait surtout en diastole que la tachycardie réduit la durée et retentit sur
la perfusion du myocarde au moment ou les besoins en O, sont trés importants. Ce
déséquilibre entre les apports et les besoins en O, réalisé par le RA serré, 'HVG et
I'effort entraine une ischémie myocardique qui est a l'origine des syncopes et a
I'extréme de la mort subite par fibrillation ventriculaire. L'HVG entraine également
une altération de la compliance et de la fonction diastolique du VG genant le
remplissage VG. La systole atriale joue alors un réle important pour compenser cette
baisse de compliance. Ceci reflete la gravité de la perte du rythme sinusal lors de

passage en fibrillation atriale.
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Dans les formes trés serrées du nouveau-né ou du nourrisson, ces réactions
d’adaptation peuvent ne pas se produire. Tres rapidement apparait une dysfonction
VG avec diminution de la contractilité, absence d’HVG réactionnelle des parois et
dilatation de la cavité avec installation de signes d’insuffisance cardiaque (IC). En

I’'absence de levée rapide de I'obstacle, le pronostic est trés sombre. [25]

Le DSA provoque des lésions du jet sur la VA créant a la longue une insuffisance
aortique (lA) souvent minime a modérée, mais qui peut quand elle devient
importante entrainer une surcharge volumétrique qui s’ajoute a la surcharge
barométrique du VG en plus de la baisse de la perfusion coronaire ce qui aggrave la
cardiopathie et précipite la déchéance myocardique. En plus ces lésions du jet

peuvent faire le lit de greffe oslérienne.
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SYMPTOMATOLOGIE :
A. Circonstances de découverte :

Découverte fortuite de souffle cardiaque lors des consultations médicales, de
visite scolaire ou d’aptitude au sport pour les formes asymptomatiques qui ne sont
pas rares; ou lors de bilan de cardiopathie congénitale ou acquise associée. La
découverte peut également étre faite au stade de symptomes surtout a I'effort ou au
stade de complications : endocardite infectieuse (El), troubles du rythme...

B. Signes fonctionnels :

Dyspnée d’effort: Appréciée par la classification de la New York Heart
Association (NYHA). Elle le plus souvent minime a modérée car la période de
tolérance de la cardiopathie est en principe relativement longue.

Angor d’effort : signe d’ischémie myocardique peut étre typique ou atypique.
Syncopes : spectaculaire et doit faire précipiter le bilan et la prise en charge.

Malaises lipothymiques: moins spectaculaires que les syncopes mais sa
signification sémiologique est aussi forte.

C. Examen physique:

Inspection : elle doit faire rechercher les anomalies dysmorphiques signant un
syndrome poly-malformatif, les déformations thoraciques a type surtout de voussure
de I’"hémi-thorax gauche en région apicale.

Palpation : peut détecter un thrill systolique peut étre présent a la base et au
creux supra-sternal et un souléevement apical en cas d’obstruction sévéere.

Auscultation : I'étape la plus importante, elle permet de détecter :

Souffle de sténose aortique méso-systolique, respectant B1, se terminant avant
B2, maximal au deuxiéme espace inter-costal droit, de timbres rude, rapeux, irradiant
vers les vaisseaux du cou, et parfois le long du bord gauche du sternum, le plus
souvent intense, mais parfois discret, exceptionnellement absent dans les sténoses
serrés avec bas débit cardiaque. Spécialement, pour les obstacles sous aortiques, le
souffle systolique est plus bas situé sans clic proto-systolique.
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Parfois on peut détecter un souffle diastolique d’lIA qui est encore plus fréquent

que dans les autres formes de RA.

Examen vasculaire : doit apprécier surtout la présence des pouls fémoraux et la

différence de pression artérielle (PA) entre membres supérieurs et inférieurs.

Examen pulmonaire: compléete I'examen clinique a la recherche de rales

crépitants.
D. Formes cliniques :
La forme du grand enfant et de I'adolescent :

C’est la plus fréquente, elle insidieuse avec une évolution lente et progressive et

une symptomatologie qui devient de plus en plus parlante au fil des années.
1. La forme du nouveau né et du nourrisson :

Chez le nouveau né, le RA peut se traduire d’emblée par une insuffisance
cardiaque (IC), avec un souffle systolique moins intense et une cardiomégalie. Dans la
période néo-natale, I'obstacle peut s’accentuer et entrainer une défaillance VG. Le
tableau est celui d’une IC. En absence de traitement, I'évolution est rapidement

mortelle. Mais cette forme est rarissime sauf en cas d’association a un RA valvulaire.
2. La forme avec lésions associées :

Le devant de la scéne est occupé par des signes d’autres cardiopathies tels que
la cyanose ou les bronchites a répétition.... L'évolution est plus rapide et la

symptomatologie plus bruyante.
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A. Electrocardiogramme (ECG) :

Il peut étre normal, le rythme est le plus souvent régulier sinusal (RRS) alors que
la fibrillation atriale est tardive et mal supportée. Il peut montrer une HVG systolique
et plus rarement une hypertrophie atriale gauche (HAG). Les troubles conductifs
peuvent étre observés a type de bloc atrio-ventriculaire (BAV) du 1*" degré ou bloc de

branche gauche (BBG) sans rapport avec la sévérité de la sténose.
B. Radiographie thoracique :

Le plus souvent ne montre pas de cardiomégalie, elle peut révéler un apex

arrondi, une congestion pulmonaire ou un bouton aortique proéminent.
C. Echocardiographie : examen de référence
1. Echocardiographie transthoracique (ETT) : (Fig. 10 — 11)

L’échocardiographie couplée au doppler est 'examen clé ; C'est elle qui pose le
diagnostic de RA, révele son caractere sous valvulaire, quantifie sa sévérité et son
étendue et apprécie le degré de la sténose. En plus, elle apprécie le retentissement
sur le VG (dimensions et fonctions VG) et surtout fait le bilan des lésions associées qui
assez souvent peuvent conditionner le traitement et le pronostic. La VA et la VM sont
bien examinées ainsi que les pressions pulmonaires. Cet examen est le plus souvent
suffisant pour poser lindication d’une cure chirurgicale. L'examen recherche
également la bicuspidie, évalue la surface de l'orifice aortique et précise le degré
d’HVG. L'échocardiographie (2D) surestime fréquemment le degré de sténose. Par
contre, I'HVG est évaluée avec précision. L'examen se fait par coupe para-sternale
long axe. L'examen met en évidence différents aspects : La sténose localisée typique
du DSA avec ses insertions sur le SIV et sur la VMA. La forme plus diffuse du bourrelet
gros et épais sur le SIV obstruant la chambre de chasse du VG. Forme en tunnel avec

aspect tubulaire étendu et fixe de la chambre de chasse.
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Siggrusson a suggéré que l'angle défini par le SIV et I'aorte (angle aorto-septal)
peut avoir une valeur pronostique chez les patients présentant un RASV discret. Il a
constaté que l'angle aorto-septal a été plus forte chez les patients présentant un
RASV par rapport aux sujets normaux et a suggéré cette fonction anatomique peut

étre causal dans le développement de cette affection.
2. Examen Doppler : (Fig. 10 —11)

Le doppler permet d’évaluer le gradient de pression de part et d’autre de
I'obstacle grace a la mesure de la vitesse du flux aortique au doppler continu a I'aide
de I'’équation de Bernouilli, ce qui permet d’établir la sévérité du RA. On recherche au
doppler une IA associée et une autre valvulopathie, notamment mitrale. Enfin,
I’échodoppler est le meilleur examen de surveillance des patients qui ne justifient pas

une intervention d’emblée.
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Fig. 10 : ce groupe d’images est réalisé chez un patient porteur de DSA associé a un RA valvaire et
a une |A significative prouvée au doppler (vena contrata, PISA et PHT). LA : Left atrium,

LV : Left ventricle. (d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson).

Fig. 11 : ces images échocardiographiques montrent un tunnel sous aortique étendu avec une IA

significative. Ao : Aorte, T : Tunnel, LV : Left ventricle. (d’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson).
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3. Echocardiographie trans-cesophagienne (ETO) : (Fig. 12 — 13)

Est rarement indiquée dans le RASV qui est en général bien évaluée par voie
transthoracique. Elle est réalisée en cas d’ETT difficile ou incompléte ou en cas de

doute sur la VM et/ou la VA.

Fig. 13 : coupe ETO montrant un RASV produite par une anomalie d’insertion de tissu
valvulaire accessoire dérivé de la valve mitrale (fleches). Ao : Aorte, LA : Left
atrium, LV : Left ventricle, RV: Right ventricle. (d’aprés Pediatric cardiololgy

d’Anderson).

Fig. 12 : coupe ETT montrant un RASV fibro-musculaire (fleches). Noter la distance du diaphragme des
sigmoides aortiques. Il y a une participation de la VMA dans I'obstruction. Le doppler couleur

montre les turbulences qui débute au niveau de la sténose sous aortique. Ao : Aorte, LA : Left
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D. Echographie tridimensionnelle : (Fig. 14)

C’est une méthode qui est en train de s’imposer comme nouvelle modalité de
I’échographie surtout depuis I'avenement de l'imagerie en temps réel. Les trois
principales applications sont I'étude de la VM, les cardiopathies congénitales et les

mesures de volume, de masse et de fraction d’éjection (FE) du VG.

Fig. 14 : Echocardiographie 3D montrant un DSA fibro-musculaire (fleche), vu de dessous de la voie
d’éjection VG. Noter que la reconstruction 3D montre toute I'étendue de I'obstruction. LV : Left

ventricle, MV : Mitral valve, RV : Right ventricle. (D’aprés Pediatric cardiololgy d’Anderson).
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E. Exploration hémodynamique et angiographie : (Fig. 15)

C’est un examen qui n’est pas toujours indispensable. Le cathétérisme va
déterminer le gradient « pic a pic » de part et d’autre de I'obstacle. Ce gradient est
généralement inférieur au gradient instantané maximal évalué a le doppler.
L’angiographie va enfin dépister une éventuelle |A et préciser I'anatomie coronaire et
le type anatomique de |'obstacle ou on peut distinguer la membrane du bourrelet
plus épais et la forme en tunnel étroit et rigide. Elle permet également le calcul de la
surface aortique, I'évaluation des lésions associées et la mesure des pressions
pulmonaires et des pressions télé-diastoliques du VG. Elle est indiquée si
I’échocardiographie Doppler est douteuse ou incompléte ou discordante avec la

clinigue, avant un geste chirurgical, en cas de valvulopathie mitrale associée.

F. TDM - IRM cardiaque : (Fig. 16)

L’utilisation de ces deux techniques d’imagerie a apporté de la valeur ajoutée a
la cardiologie en général et leur utilisation dans les cardiopathies congénitales est en
plein essor mais restent des examens de 2° choix aprés lincontournable
échocardiographie. Elles nécessitent la coopération du patient qui ne peut étre
obtenue aisément avec les enfants ce qui nécessite un geste de sédation, en plus de
la nécessité d’injection de produit de contraste et un niveau d’irradiation non
négligeable. Elles requieérent également une certaine expérience des radiologues qui
doivent étre des spécialistes des cardiopathies congénitales ce qui impose une
certaine courbe d’apprentissage. Elles renseignent sur le type de I'obstacle, sa
situation, son étendu, ses rapports avec la VA et la VM ainsi que les anomalies
associées. Elles peuvent également participer dans la décision thérapeutique en cas
d’échocardiographie discordante ou bien pour le contréle de certains cas difficiles.
L'IRM renseigne en plus sur la fonction VG et sa contractilité et méme sur la présence
d’lA ou d’IM.
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Fig. 15 : Ventriculographie montrant le RASV en forme de DSA circonférentiel (fleches). LV : Left ventricle,

Ao : Aorte, N : non coronary leaflet, R : Right, L : Left. (D’aprés Kirklin Cardiac surgery).

Fig. 16 : IRM montrant un DSA fibreux (fleche) en forme de spécule sous aortique. Noter les rapports avec la
valve aortique, la participation de la valve mitrale et ’'HVG réactionnelle. LV : Left ventricle, Ao :

Aorte. (D’apres Pediatric cardiololgy d’Anderson).
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ére

La rareté frappante des cures chirurgicales du RASV au cours de la 17 année de

vie marque la différence dans I'histoire naturelle entre le RASV et le RA valvulaire.

Le DSA est rarement une cause d’obstruction majeure dans la petite enfance.
Ainsi, I'obstruction souvent absente en début de vie devient évidente et de plus en
plus grave dans I’enfance ou I'age adulte. Cependant, la lésion apparait rarement au-
dela de I’'dge de 30 ans, ce qui suggere que la survie au-dela de cette période est rare

sans chirurgie.

C’est ainsi que I'obstruction va s’aggraver avec le temps et avec I'accroissement
du gradient surtout dans les périodes de croissance d’ou l'apparition des signes de
mauvaise tolérance a l'effort puis au repos (angor d’effort, malaises et syncopes).
L’évolution est dominée surtout par le risque de mort subite, I'apparition et

I'aggravation d’une IA qui est plus fréquente avec le DSA gu’avec le RA valvulaire.

7

Parmi les autres complications qui guettent les patient, I'El, les troubles de
conduction a type de BAV et de BBG, les troubles du rythme supra-ventriculaires
comme la fibrillation atriale et les trouble du rythme ventriculaires tel que les extra-
systoles ventriculaires. Le stade ultime de [I"évolution est [linstallation d’une
insuffisance cardiaque (IC) congestive gauche puis droite qui est certes tardive mais

de pronostic péjoratif.

C’est la surveillance annuelle qui permettra de poser l'indication chirurgicale en

temps opportun. Cette décision repose sur les éléments suivants :

<> Apparition des signes cliniques de mauvaise tolérance.

<> Troubles de la repolarisation a I'ECG de repos ou d’effort.
<> Niveau du gradient a I'écho-doppler > 50 mmHg.
¢

Signes d’ischémie a I'épreuve d’effort.
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I. BUT:
< Enlever I'obstacle.
<> Eviter les complications.
< Eviter l'installation d’une IA.
<~ Eviter les récidives.
II. MOYENS THERAPEUTIQUES :
A. Traitement médical :

Il ne peut étre qu’un adjuvant au vrai traitement qui reste chirurgical. Il peut
faire appel selon les cas aux diurétiques, inhibiteurs de I'enzyme de conversion, B
bloquants, digitaliques. Ces thérapeutiques sont difficiles a gérer parfois méme

peuvent étre dangereux en favorisant les troubles du rythme.

» Traitement instrumental :

La dilatation par ballon a été surtout développée pour le traitement des RA
valvaires critiques en IC comme geste de sauvetage et qui ultérieurement sera suivi
par une chirurgie a coeur ouvert avec le plus souvent un remplacement valvulaire
aortique (RVA), intervention de Ross ou Ross-Konno. Son indication et sa pratique
pour le RASV reste modeste avec des résultats moins éloquents a cause du caractere
fibro-musculaire du RA qui se préte mal a la dilatation, son siége souvent étendu dans
le VG et surtout la réaction hypertrophique du myocarde qui ne peut étre enlevée

par cette méthode et qui participe d’'une fagcon ou d’une autre a I'obstruction.
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B. Traitement chirurgical :
+ Préparation a la chirurgie

La consultation d’anesthésie permet d’évaluer la cardiopathie et son
retentissement et de rechercher les comorbidités et gérer les traitements médicaux.
Elle permettra également de stratifier le risque opératoire selon I'euro-score. Un
bilan préopératoire est nécessaire, il inclut un ionogramme sanguin complet avec
urée et créatinine, glycémie a jeun, une numération formule sanguine, un bilan
d’hémostase (TP, INR, TCA et fibrinogene), un groupe ABO rhesus et recherche des
agglutinines irrégulieres (RAI) et une demande de sang. La recherche d’éventuels

foyers infectieux est nécessaire au niveau ORL, dentaire, urinaire et gynécologique.

La préparation du malade a l'intervention se fait la veille par une douche
bétadinée et une prémédication a base d’Hydroxizine (Atarax) sans dépasser
1mg/Kg/j ou de benzodiazépine. Si nécessaire, il faut réaliser un rasage atraumatique

du tronc et des cuisses suivi d'une douche a la Bétadine savonneuse.
+* Installation du malade :

Le patient est installé en décubitus dorsal avec un billot sous les épaules. Le
monitorage inclut un scope ECG, une PA invasive radiale souvent gauche, deux voies
veineuses périphériques, une saturation artérielle en O,, un sondage vésical, une
température rectale et cesophagienne, une voie veineuse centrale et un monitorage
de l'activité neurologique par BIS ou NIRS. L'induction anesthésique doit étre douce
évitant les changements brusques de la fréquence cardiaque et de la PA. L’anesthésie
générale est maintenue par un narcotique, un morphinique et un curare et une

antibioprophylaxie a base de Céphalosporines de 2° génération.
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K/

** Protocole opératoire :

La voie d’abord est une sternotomie médiane verticale avec exposition du coeur
qui est inspecté et notamment le VG, l'aorte ascendante, la racine aortique et le
réseau coronaire. Apres héparinisation générale (300 — 400UI/Kg) et contrdle des
veines caves, la CEC est installée entre une canule aortique, deux canules veineuses
caves et une décharge VG par I'apex ou par la veine pulmonaire supérieure droite. La
CEC est conduite le plus souvent en hémodilution partielle et hypothermie modérée a
32°C. Lespace aorto-pulmonaire est disséqué pour préparer le clampage aortique et
I'aortotomie et pour rechercher un éventuel CAP qui sera disséqué controlé et
ligaturé. La CEC est démarrée, le coeur vidé, 'aorte est clampée puis la cardioplégie
est injectée dans la racine aortique ou directement dans les ostia coronaires en cas
d’'IA significative ; elle est récupérée au besoin aprés une atriotomie droite. On
procéde par une aortotomie transversale en crosse de Hockey. Aprés inspection de la
VA, les sigmoides sont réclinées avec précaution et la chambre de chasse est vérifiée,
le DSA bien identifié ainsi que ses rapports, son étendue et |'état du myocarde et les
éventuelles anomalies de I'appareil sous valvulaire mitral. La résection du DSA est
réalisée minutieusement ; la technique de résection est détaillée dans un prochain
chapitre. En cas d’anomalies cardiaques associées, elles sont réparées apres le geste
opératoire principal. Ainsi, des techniques de plastie sont privilégiés chaque fois que
possible en cas d’'lA. La fermeture des CIV est réalisée a I'aide de patch péricardique

ou synthétique en Dacron ou en PTFE.
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L’aortotomie est fermée par deux hémisurjets de fil de polypropyléne 5
ou 4/0 apres purge gazeuse des cavités gauches. L'aorte est déclampée et le cceur
défibrillé spontanément ou par choc électrique. L’hémostase vérifiée et aprées
réchauffement, la CEC est arrétée progressivement au fur et a mesure que le coeur
assure une bonne efficacité hémodynamique. Dans le cas contraire, une assistance
par drogues inotropes est requise. A état hémodynamique stable et contractilité
cardiaque satisfaisante ainsi qu’une parfaite hémostase, le sternum est fermé par des
fils d’acier sur des électrodes épicardiques et des drains thoraciques. Le patient est
ensuite transféré sous monitorage de la Sa0,, de la PA et de la fréquence cardiaque
vers la réanimation ou il sera surveillé sous monitorage invasif. A état
hémodynamique, respiratoire et neurologique stable, en absence de saignement et
apreés réveil total, le patient est extubé. Les drains thoraciques en absence de
saignement sont enlevés apres 48 heures, les électrodes de stimulation cardiaque a

J+5 en absence de bradycardie, de troubles du rythme ou de conduction.

K/

+* Techniques chirurgicales :

» La résection simple du diaphragme : (Fig. 17)

Elle s’adresse aux RASV a type de DSA fibreux ou fibro-musculaire. Ce dernier
est plus difficile a réséquer quand il touche les sigmoides aortiques. Le DSA apparait
sous forme de membrane fibreuse, blanchatre dans le chenal sous-aortique. Un point
de traction peut étre est passé dans I'épaisseur du DSA dans la zone située sous la
commissure antérieure réunissant la SCG et la SCD ou directement sous le nadir de la

SCD. Cet a niveau que la résection débute selon deux facons :
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e La 1°° technique consiste en la réalisation, par un bistouri trés fin, d’une
incision verticale a travers le DSA et dans le muscle sous-jacent, avec une
profondeur de l'incision proportionnelle a I'épaisseur estimée du SIV ; puis

ere

une 2° incision paralléle a la 1%, est faite sous la commissure antérieure ;
et I'excision du DSA se fait par une incision verticale circonférentielle entre
les incisions paralléles, en enlevant le tissu fibreux et le myocarde
adjacent, jusqu'au voisinage de I'appareil mitral a I'extrémité gauche de la
voie d'éjection VG.

e La 2° technique est un peu différente, on réalise d’emblée une exérése en
incisant la jonction entre le DSA et le SIV. Cette incision a pour but de
mettre en évidence le plan de clivage entre la membrane et le SIV, et non
d’en exciser une partie. Une fois le plan mis en évidence sous la
commissure, le clivage se poursuit par une spatule de Rob dans le sens
horaire sous la SCD, puis sous la SCG jusqu’au contact de la VMA,
permettant ainsi une énucléation compléte en une seule piéce de

I'ensemble de la membrane, qui se présente alors comme un anneau

complet.

On prend soin de ne pas créer une CIV en percant le SIV. Avec la progression de
la dissection du DSA vers le bas sur la VMA, seule I'obstacle fibreux est enlevé en le
rasant de la VMA et de I'anulus mitro-aortique par le bistouri fin ou la spatule. La
résection est menée vers la droite aussi loin que s’étend la VM et I'anulus mitro-
aortique. De retour en avant, seule la créte fibreuse est rasée du septum musculaire a
droite du nadir de la SCD. L'excision de la créte est dirigée vers la droite sur le septum

membraneux. Cette technique préserve l'intégrité du faisceau de His et enléeve
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I’'ensemble du DSA en une seule masse. Lorsque le DSA est collé a une ou plusieurs
sigmoides, il est soigneusement réséqué. La résection n'est considérée comme
compléete que si une généreuse portion de muscle est enlevée a gauche du nadir de la
SCD. Si seul le composant fibreux a été énucléé, une tranche assez profonde de
muscle est coupée du SIV antérieur sous la commissure antérieure. Cette étape est
d'une valeur inestimable, méme lorsque la créte fibreuse est immédiatement sous-
valvulaire, car le SIV est toujours hypertrophié. L'incision de I'anneau fibreux se
prolonge latéralement au siége des trigones fibreux gauche et droit pour exciser le
tissu fibreux présent dans la continuité de I'anneau obstructif. La résection au niveau
du trigone fibreux gauche comporte le risque de perforer le SIV ou la VMA, et une
lésion du systéme de conduction peut se produire lors de la résection au niveau du
trigone fibreux droit. Aprés avoir vérifié que lintégrité du SIV et de la VA,
I'aortotomie est fermée et le reste de la procédure accomplie comme décrit
précédemment. La mesure du gradient VG — Aorte peut étre faite en fin de procédure

par ponction du VG et de 'aorte.

Certaines équipes ont plutét proposé une myotomie consistant a réaliser des
incisions dans le myocarde sans exérese musculaire pour éviter le risque de CIV
iatrogene, de lésions du tissu de conduction ou de la valve aortique. Cependant, les
résultats de cette technique sont moins remarquables que ceux de la résection
musculaire lors de la myectomie. Malgré le risque bien réel de lésions iatrogenes qui

peuvent étre moins fréquentes en cas d’application des précautions déja décrites.
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Fig. 17 : Résection de DSA fibro-musculaire. A : aortotomie transverse. B : le DSA est exposé par rétraction de la SCD, les
lignes indiquent les points d’incision. C: le bistouri est utilisé pour réaliser deux incisions dans le DSA fibro-
musculaire une sous la commissure antérieure et l'autre paralléle a la 1lére et sous le nadir de la SCD; le

myocarde est profondément réséqué entre les deux incisions. D : I'anneau fibreux est disséqué du SIV a droite

et au-dessus de la VMA utilisant une spatule. (D’aprés Kirklin cardiac surgery).
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» L’aorto-ventriculoplastie antérieure de Konno : (Fig. 18)

En cas de tunnel sous aortique qui co-existe avec une atteinte de la VA, I'aorto-
ventriculoplastie antérieure de Konno et les techniques Konno modifiées sont des
procédures raisonnables. Elle consiste a élargir en avant la chambre de chasse du VG,
I'anneau aortique et la racine de l'aorte par un patch de péricarde autologue. Ce
procédé permet d’'implanter une prothese aortique de taille suffisante et d’éviter les
mauvais résultats liés aux prothéses de petit calibre implantées en position aortique.
L’élargissement de l'anneau aortique est réalisable également dans sa portion
postérieure (techniques de Nickcs ou de Manougian).

Avant d’installer la CEC, la position de la coronaire droite (CD) est repérée par
un point en soie placé a sa gauche pour mieux indiquer le lieu d’incision du VD. Une
aortotomie verticale est réalisée, elle débute a 10 mm au-dessus et a gauche de la CD

et poursuivie sur le VD a la jonction des portions contigués de la SCD et la SCG.

On procéde d’abord par une ventriculotomie droite qui permettra de visualiser
les sigmoides pulmonaires qui vont indiquer l'incision du VD qui apres son ouverture,
des ciseaux sont mis a travers I'aortotomie dans le VG qui orientera l'incision du SIV
en passant a travers I'anneau aortique a gauche du nadir de la SCD. L’incision est
prolongée aussi loin dans les deux ventricules que s’étend la zone rétrécie. L'anneau
nouvellement créé et agrandi va recevoir une prothése mécanique de taille
appropriée selon la surface corporelle du patient. Un patch en Dacron est faconné en
forme ovale et cousu en commencant a I'angle inférieure de l'incision du SIV et en
parcourant chaque berge de l'incision jusqu'a arriver au contact de I'anneau aortique.
Un 2° patch triangulaire est fixé au futur anneau aortique et sert d’amarre a la
prothése valvulaire qui sera insérée par des points patchés en U. les sutures sur
I'aorte sont continuées puis le patch de fermeture du VD est totalement cousu aux
berges de lincision. Le patch doit étre suffisamment large pour agrandir la voie
d'éjection VD pour « compenser » I'élargissement de la voie d’éjection VG au dépens
de celle du VD. Un soin particulier doit étre apporté a bien amarré le patch de
jonction VD — aorte afin d’assurer une hémostase parfaite a ce niveau.
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Fig. 18 : Aorto-ventriculoplastie de Konno avec RVA. L'aortotomie Verticale est dirigée légerement vers la droite de la
commissure antérieure. Apres repérage de |'orifice de la CD, l'incision est dirigée bien a gauche de la coronaire
et le VD est ouvert par une incision oblique, la valve pulmonaire est bien repérée, et les deux incisions sont
reliées. Apres exéréese de la valve aortique, une incision est pratiquée a partir du c6té gauche du nadir de la SCD
et prolongée dans le SIV vers |'apex du VG a gauche du tissu de conduction. B, un patch en Dacron est découpé
en forme de losange et fixée au SIV. Un 2e patch de forme triangulaire est fagconné pour la fermeture de la
chambre de chasse du VD. Ce patch et une prothése valvulaire sont fixés a la piéce principale au niveau de
I'anneau aortique. C : le ler patch est fixé aux bords de I'aortotomie pour fermer l'aorte. Le 2e patch est fixé aux

bords de la ventriculotomie droite de fagon que le VD soit fermé sans entrave sur sa voie de sortie. (D’aprés
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» Intervention de Konno modifiée : (Fig. 19)

Elle est proposée en cas de RASV localisée complexe ou de tunnel sous aortique
avec une VA normale. Un dissecteur a angle droit est passé de I'aortotomie a travers
la VA dans la partie gauche de la voie d'éjection du VG et positionné au moins a 1cm
au dessous de la VA. La pointe de la pince est palpée a travers le SIV pour servir de
repére a une incision du SIV qui est étendue verticalement et vers le haut tout en
évitant de trop s’approcher de la VA. Une partie du myocarde est réséqué du septum
hypertrophié, ainsi le SIV est aminci et |'obstruction est corrigge. Comme pour le
Konno, un patch ovale est inséré de maniére a agrandir la voie d'éjection VG.

» Intervention de Ross — Konno : (Fig. 20)

Permet de réaliser a la fois un RVA et une cure de RASV chez des patients chez
qui co-existe un obstacle aussi bien valvaire et sous valvaire ou en cas de RASV qui a
entrainé une |IA importante. L'aorte ascendante est sectionnée puis la VA ; Les orifices
coronaires sont mobilisés avec une petite collerette aortique et le sinus de Valsalva
non coronaire est réséqué. Le tronc de I’AP est prélevé de la voie d'éjection VD de la
méme maniere qu’un Ross classique mais en le prolongeant légerement sous la valve
pulmonaire pour s’étendre un peu sur la voie d’éjection VD. Une courte incision est
réalisée a travers le tissu fibreux de I'attache de la VA au nadir du sinus coronaire
droite dans le SIV, comme dans la procédure de Konno. Cette incision est moins
profonde dans le SIV que dans la procédure de Konno et ne doit pas s'étendre au-
deld du muscle papillaire médian de la valve tricuspide pour éviter de léser la 1°
branche septale de I'IlVA. La créte sous aortique est excisée et le myocarde septal est
rasé du coté gauche afin de réduire I'épaisseur du SIV hypertrophié et élargir la voie
d'éjection du VG. L'autogreffe pulmonaire est alors mise en place dans la voie
d'éjection VG en insérant La languette d’allongement prélevée de la voie d'éjection
VD dans la profondeur de l'incision dans le SIV. Les collerettes coronaires sont
remises en place sur l'autogreffe pulmonaire et |'autogreffe est anastomosée a
I'aorte ascendante. Une homogreffe pulmonaire est insérée dans la voie d’éjection
VD. Le reste de la procédure est classique.
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» Tube valvé VG — Aorte :

Il s’agit d’une intervention palliative qui consiste a mettre en place un tube
valvé entre le VG et l'aorte descendante. Elle est indiquée en cas de sténose fibro-

musculaire en tunnel, avec hypoplasie de I'anneau aortique

= B
Ventricular
septum

=~ Medial papillary
muscle (Lancisi)

v
Completed repair

Fig. 19 : Intervention de Konno modifiée. A : L'aorte est ouverte par une petite incision transversale pour inspecter la
valve et guider l'incision dans le SIV ; puis une incision transversale est faite dans infundibulum du VD. B : une
incision est alors faite dans le SIV paralléle a la direction de la voie d'éjection VG, elle doit étre strictement
gardée en antérieur et a gauche du muscle de Lancisi pour éviter la Iésion de la branche droite ou du faisceau de
His. Généralement un doigt ou un instrument est passé a travers la valvule aortique a la protéger durant
I'incision. C: le diaphragme fibro-musculaire est excisé autant que possible. L’incision est réalisée 1 a 2mm de
I’'anneau aortique. D : La chambre de chasse du VG est élargie par un patch. E : la ventriculotomie et I'aortotomie
sont refermées avec des sutures continues.

(D’apres Kirklin cardiac surgery).
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Fig. 20 : Intervention de Ross-Konno pour réparation de RASV complexe en remplagant la valve aortique par une
autogreffe pulmonaire. A : exérése de la racine aortique et de la VA, mobilisation des artéres coronaires en
bouton, prélevement de I'autogreffe pulmonaire avec une extension de la voie d’éjection VD. B : procédure
de Konno avec incision du VD et du SIV a partir du milieu de la SCD et qui se prolonge mois dans le SIV que
dans le Konno classique pour éviter la lésion de la ler branche septale de I'IlVA et du pilier médian de la
tricuspide. C: l'obstruction sous aortique est réséquée du SIV ainsi que le myocarde hypertrophié pour
compléter la désobstruction de la voie de sortie du VG. D : insertion de I'autogreffe pulmonaire dans la voie
d’éjection VG par points simples séparés de polypropyléne en profitant de I'extension de I'autogreffe

pulmonaire pour combler I'incision d’élargissement de la vois d’éjection VG. (D’aprés Kirklin cardiac surgery).
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Elle fait appel a diverses techniques dont les réparations sont largement
préférables sans pour autant exclure définitivement |'option de remplacement
valvulaire radical. Ainsi, les anomalies de position mitrale ne sont réparables
chirurgicalement que par un remplacement valvulaire alors que les autres anomalies
font appel a d’autres méthodes. Les anomalies d’insertion du muscle papillaire sur la
VM ou sur le SIV sont réparées par une simple résection du muscle anormal, apres
avoir vérifié que le bord libre de la VMA est normalement sous-tendu par les
cordages de 1% ordre. Le traitement de la muscularisation de la portion sous aortique
de la VM consiste a élargir le feuillet antérieur par un patch de péricarde autologue.
Les attaches anormales de la VM sont simplement sectionnées si elles ne sont pas
nécessaires a la continence valvulaire sinon des néo-cordages peuvent étre utilisés.
Les exceés de tissu valvulaire mitral sont tout simplement réséqués. Il faut souligner

I'importance de I'ETO peropératoire pour s’assurer de I'étanchéité mitrale.
v" Indications :

En dehors de la forme critique du nouveau né et du nourrisson qui est plutot
une forme ou coexiste le RA valvaire et sous valvaire, l'indication opératoire est
rarement urgente. La chirurgie est indiquée en présence de signes cliniques a type
d’angor, de malaises ou de syncopes d’effort, en cas de signes d’ischémie a I'ECG de
base ou a I'effort, en cas d’épreuve d’effort positive, en cas d’IA évolutive ou d’El et
en cas de lésion associée nécessitant une chirurgie a coeur ouvert. Cependant, le
principal élément décisif, reste le gradient moyen. Pour plusieurs auteurs, un
gradient dépassant 100mmHg est une indication d’une chirurgie urgente, et le
gradient seuil pour la chirurgie est de 50mmHg chez la majorité des auteurs,
cependant, certains auteurs avancent le chiffre de 30mmHg pour un meilleur résultat

opératoire a court et a long terme.
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Quant au choix de la technique a utiliser, les études ont montré que la résection
simple est réservée pour le DSA localisé et qu’elle doit étre associée le plus souvent
pour ne pas dire toujours a une myectomie. Cependant pour les formes étendues
comme le tunnel sous aortique, c’est l'intervention de Konno modifiée en cas de VA

normale, sinon c’est le Ross — Konno pour les enfants et le Konno pour les adultes.

51



La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

52



La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

lls dépendent de I'dge et du type anatomique, la forme localisée est aisément
curable par résection du DSA, alors que, la forme diffuse est de traitement difficile et
souvent décevant. Son pronostic a été amélioré par l'intervention de Konno et le
Ross-Konno dont les résultats sont bons a moyen terme. Les résultats a long terme

dépendent du comportement de la valve pulmonaire en position aortique.

La mortalité hospitaliere de la chirurgie du RASV localisé est faible, mais n'est
pas tout a fait proche de zéro. D’anciennes séries ont estimé la mortalité a 4,8%. Les
opérations complexes telles que le Konno, ont une mortalité plus élevée. Schaffer
rapporte une mortalité hospitaliere de 19% lorsque cette procédure a été utilisée
dans un groupe de nourrissons et de jeunes enfants. Chez les enfants plus agés et les

jeunes adultes, la mortalité hospitaliere est de 5 a 15%.

Les complications : elles sont rares avec les techniques récentes. On cite le BAV

complet, la CIV iatrogéne, le saignement et la Iésion de la VM ou de la VA.

Statut hémodynamique : La plupart des patients, y compris ceux avec des
formes moins sévéres de tunnel sous aortique, ont a long terme un excellent résultat
hémodynamique (10ans). L'opération se solde généralement par une réduction
immédiate et spectaculaire du gradient, qui est maintenue ou améliorée au cours des
10 années suivantes. Chez quelques patients, le gradient est légerement augmenté a

5—10 ans apres l'intervention.

Les résultats de la résection simple sont moins bons chez les patients avec
sténose sévéere en tunnel avec une faible réduction du gradient en postopératoire par
rapport aux forme localisée du DSA. Les avantages de la procédure Konno dans ce

type de lésions étendues et séveres sont bien clairs.
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La récidive : le risque de récidive du RA est bien présent et constitue plutét le
principal souci postopératoire pour le chirurgien, il est d’autant plus important en cas
de lésion diffuse et sévére, en cas de résection sans myectomie, en cas de myotomie
en comparaison avec la myectomie, en cas de persistance de gradient en

postopératoire immeédiat et en cas de coarctation associée.

L'IA: elle peut évoluer pour son propre compte en postopératoire mais

généralement reste modérée sauf en cas d’El.
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I. INTRODUCTION :

La chirurgie des sténoses aortiques congénitales et essentiellement le
diaphragme sous aortique est bien codifiée malgré le caractere peu commun de cette
entité. Les résultats chirurgicaux sont presque garantis mais au péril d’un réel risque

de récurrence.

Nous avons colligé durant une période de 17 ans allant d’Avril 1994 a Mars
2011, 18 patients tous porteurs d’un rétrécissement aortique congénital de type de
diaphragme sous aortique et qui ont été opérés par la méme équipe chirurgicale et
selon le méme protocole opératoire. A travers ce travail, nous tenons a exposer notre

expérience et contribuons a améliorer la prise en charge de ces patients.

I1. OBJECTIFS :

Le but de ce travail est de présenter les résultats a court et a long terme de la
chirurgie d’exérese du DSA chez 18 patients. Nous comparerons nos résultats avec la
littérature et nous essayerons de déterminer les facteurs prédictifs de morbi-

mortalité et surtout la récidive.
. METHODOLOGIE DE TRAVAIL :

Sur étude des dossiers médicaux des patients, nous avons rempli des fiches

individuelles contenant les informations cliniques et péri-opératoires des patients.

L’analyse statistique a été faite par le logiciel Software Package of Social Science
(SPSS 11.5, Chicago, lllinois, USA). Les données sont exprimées en moyenne + écart-

type (extrémes) ou en médiane si I’échantillon est hétéroclite.
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Critéres d’inclusion: Nous avons inclus dans cette étude tous les patients
opérés pour diaphragme sous aortique. Les patients qui ont été également opérés

pour d’autres anomalies durant la méme procédure n’ont pas été exclus de I'étude.

Critéres d’exclusion: Nous avons exclu de cette étude les patients porteurs
d’autres anomalies de la voie sous aortique autre que le DSA a type de tunnel sous
aortique ou d’anomalies de la VM ; et I'association du DSA avec les autres types de

RA qu’ils soient valvaires ou sous valvaires ne sont pas exclue de cette étude.
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FICHES D’EXPLOITATION :

Mom, Prénom ; N* dossier :

Sexe Age motif de consultation ;

Antécédents: sans avec

HDM : début: asymptomatigue ; asthénie ; dyspnée: | |l
il ™ ; angordieffort | Lipothymie ; syncope ;insuffisance cardiague
Examen cardiaque : Auscultation: normale ; souffle systoligue - 1/6 2/6 3/6
4/6 5/6 &/6 Souffle diastaligue Autre :

Ax pulmonaire : normale  Index cardiothoracigue : Aulre :
ECG : normal trouble de repolarisation HWG autre
ETT: obstacle: lésicns mitrales assoclés
Malformation assockées . sans Ve ;
HVEG ; I8 Gradient: moyen : maximal : Autre -
ETD: non oul:
Epreuve d'effort non ol

Cathétérisme cardiague: non oui:

Traiterment :  date : Description du dlaphragme :

Résection du diaphragme sans avec myotomis myectomie
Chirurgie des obstacles d'ariging mitrale

Malformation associé

CEC: durée clampage aortique sortie CEC
Fost-op: suite simple mon

Complication chirurgical :  décés: troubles de conduction : autre :
Echo post-op : gradient mayen : maximal : 1Az Autre
S&jour
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III. PATIENTS :
A.Age:

L’age moyen de nos patients est de 18,1+9,7ans (5-37ans) avec plus de la moitié

des patients agés de moins de 20 ans.
Tranches d’age :
<> Tranche A <10 ans : 5 patients soit 27,8%.
<> Tanche B entre 10 et 19 ans : 5 patients soit 27,8%.
<> Tanche C entre 20 et 29 ans : 5 patients soit 27,8%.

<> Tranche D > 29 ans : 3 patients soit 16,7%.

Répartition des patients en fonction de I'dge

S
l

(3]
1

<10 ans 10-19 ans 20-29 ans >29 ans
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B. Sexe :

La population contient 11 patients de sexe masculin et 7 patients de sexe

féminin donnant un sex-ratio (H/F) de 1,57.
Répartition des patients en fonction du sexe

| N

\

Féminin
39%

C. Antécédents pathologiques :
<> Notion consanguinité parentale : 2 patients (11,11%).
Prise médicamenteuse durant la grossesse : 2 patients (11,11%).
Grossesse gémellaire : 2 patients (11,11%).
Prématurité : 1 patient (5,56%).
Syndrome de Shone : 1 patient (5,56%).
Retard psycho-moteur : 1 patient (5,56%).

Strabisme : 1 patient (5,56%).

S T R SRS

Maladie de Von-Willebrand : 1 patient (5,56%).
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D. Clinique :

Dans la grande majorité des cas, la découverte était fortuite lors de consultation
de routine ou lors de bilan d’autre cardiopathie congénitale. Cependant, 94,4% des
patients présentent une dyspnée d’effort classe Il de la New York Heart Association
(NYHA). Sur le plan fonctionnel, les patients rapportaient divers symptomes a savoir,

I’angor, la syncope, la lipothymie, les palpitations.

Le poids moyen des patients était de 47,5+19,3 Kg (15 — 80 Kg) pour une taille
moyenne de 149,7+26,7 cm (102 — 180 cm). La pression artérielle systolique est en
moyenne de 104,06+11,98 mmHg (73 — 137 mmHg) et la pression artérielle
diastolique est 58,76+8,15 mmHg (33 — 72 mmHg).

A I'examen cardiovasculaire, on a noté la présence d’un thrill a I'aire cardiaque
chez 3 patients (16,7%), un souffle éjectionnel de RA chez 17 patients (94,4%), un
souffle d’insuffisance aortique chez 8 patients (44,4%). Aucun signe d’insuffisance
cardiaque droite ou gauche n’a été détecté. L'examen La recherche systématique des

pouls périphériques a montré I'absence des pouls fémoraux chez un seul patient.
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Tableau 1 : Les données cliniques de la population

Variable

n=18

Age (années)

18,1+9,7 ans (5-37 ans)

Sex-ratio (male / femelle)

1,57  (11H/7F)

consanguinité parentale

2 (11,1%)

Prise médicamenteuse

2 (11,1%)

Syndrome de Shone

1 (5,6%)

NYHA 1,9+0,2 (1-2)

Angor 1 (56%)

Syncope 1 (5,6%)

Lipothymie 4 (22,2%)

Palpitations 7  (38,9%)

Poids (Kg) 47,5£19,3Kg (15— 80 Kg)
Taille (cm) 149,7+26,7 cm (102 - 180 cm)
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E. Electrocardiogramme :

Tous nos patients, étaient en RRS (100%) avec une fréquence cardiaque
moyenne de 83,7+20,9 cpm (60 — 133 cpm). Une HVG a été détectée chez 15 patients
(83,3%) avec de troubles secondaires de la repolarisation chez 5 patients (27,8%).

Une HAG était présente chez un malade (5,6%).
F. La radiographie thoracique :

Le RCT moyen était de 0,52+0,05 (0,43 - 0,65). La cardiomégalie était présente
chez 7 patients (38,9%). L’analyse du parenchyme pulmonaire a trouvé une surcharge
hilaire vasculaire avec redistribution de la vascularisation vers les sommets chez 8

patients (44,4%).
G. Echocardiographie transthoracique

C'est I'examen de référence en posant le diagnostic de RA, le reliant a son
caractere sous aortique en forme de diaphragme, appréciant le retentissement
ventriculaire et en identifiant les anomalies associées. Réalisée chez tous les patients,
elle a montré la présence de DSA chez tous les patients dont le siege était au niveau
du SIV uniquement chez 7 patients (38,9%) étendu a la VMA chez 6 patients (33,3%).
Le DSA était de nature fibreuse chez 13 patients (72,2%) et fibro-musculaire chez 5

patients (27,8%).
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Forme du DSA

Type du DSA

Les sigmoides aortiques étaient fines chez 7 patients (38,9%) et remaniées chez
11 patients (61,1%) ; un patient présentait une bicuspidie aortique (5,6%). L'IA était

en moyenne de 1,1+0,9 (0 — 3) et 4 patients (22,2%) présentaient une IA grade 2 a 3.
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Répartition des patients en fonction du grade de I'lA
12

10

0 T T T

Pasd'lA Grade 1 Grade 2 Grade 3 Grade 4

L'aorte ascendante initiale était dilatée chez 2 patients dépassant 32mm de
diameétre, elle mesurait en moyenne 26,3+7,2mm (19 — 39mm). On n’a détecté aucun
cas de RA supra-aortique. En moyenne, I'anneau aortique mesurait 18,9+7,03mm (17
— 22mm), le gradient trans-aortiqgue maximal était de 113,2+27,8mmHg (73 -
200mmHg) et le gradient moyen de 68,4+13,7mmHg (45 — 100mmHg). La moitié des

patients avaient un gradient trans-aortique moyen qui dépassait 70mmHg.
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Gradient moyen

14

12

10

<50 mmHg 50 - 74 mmHg 75-99 mmHg >100 mmHg

Le VG présentait une HVG concentrique chez 15 patients (83,3%) avec en
moyenne une épaisseur de la paroi postérieure en diastole de 11,9+3,6 mm (6 — 19
mm) et une épaisseur du SIV en diastole de 12,2+3,9 mm (6 — 17 mm). Il n’y avait pas
de retentissement décelable sur la fonction diastolique du VG qui était normale chez
tous les patients. La chambre de chasse VG était rétréci chez 4 patients (22,2%) avec

un cas de tunnel sous aortique et un cas de « systolic anterior motion » (SAM).

En moyenne, le diametre télédiastolique du VG (DTDVG) était de 44,5+4,7mm
(36 — 72mm), le diametre télésystolique du VG (DTSVG) de 26,2+4,2mm (18 — 43mm),
la fraction d’éjection (FE) de 71+4,7% (45 — 84%) et la fraction de raccourcissement
(FR) de 45£10% (30 — 62%). Ainsi, deux patients présentaient une dilatation du VG et

un seul patient avait une discrete dysfonction VG (FE = 45%).

La pression artérielle pulmonaire systolique (PAPS) mesurait en moyenne
41,4+13,1mmHg (25 — 78mmHg) ; 4 patients présentaient une hypertension artérielle

pulmonaire (HTAP) avec une PAPS qui dépasse 40mmHg.
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L'ETT a montré la présence respective de CIV péri-membraneuse et de CAP chez
2 patients. L'analyse de la VM a révélé un cas de remaniement valvaire et un cas
d’anomalies d’insertion de cordages de la VMA. Un seul patient avait une IM grade 2

et deux patients avaient une IT grade 2.
H. Biologie :

Le bilan biologique préopératoire a été systématique chez tous les patients
incluant un ionogramme sanguin avec urée et créatinine, une numération formule
sanguine, TP, INR, TCA, Fg et un groupage ABO rhesus. Le bilan réalisé n’a montré

aucune anomalie particuliére. L’'Euro-score moyen était de 2,1+1,7% (0,7-6,2%).

La grande majorité des patients n’était pas sous traitement médical. Cependant,

deux patients sont sous B Bloquants.
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Tableau 2 : Les données préopératoires de la population

Variable

n=18

RCT 0,52+0,05 (0,43 - 0,65)

RRS 18 (100%)

DTDVG (mm) 44,5+4,7 mm (36 — 72 mm)
DTSVG (mm) 26,2+4,2 mm (18 — 43 mm)
FE (%) 71+4,7% (45 — 84%)

Gradient trans-aortique moyen (mmHg)

68,4+13,7 mmHg (45 — 100 mmHg)

IAgrade2-3 4 (22,2%)

Epaisseur paroi post en diastole (mm) 11,9+3,6 mm  (6—19 mm)
Epaisseur du SIV en diastole (mm) 12,2+3,9 mm (6—17 mm)
Créatininémie (mg/l) 6,5+1,6 mg/l (4 —10 mg/l)

Euro-score (%)

2,15+1,72% (0,69 — 6,18%)
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VI. METHODES :

Tous les patients ont été opérés par la méme équipe chirurgicale et selon le
méme protocole décrit précédemment dans le chapitre traitement de la partie
théorique. Tous nos patients ont été opérés sous CEC installée entre une canule
aortique et une canule veineuse double courant avec clampage aortique apres abord
sternal (sternotomie). La protection myocardique a été assurée par une cardioplégie
cristalloide froide antérograde directement par les ostias coronaires (intervalle de
30mn). La CEC a été conduite en hémodilution partielle chez la moitié des patients et

en hémodilution totale chez I'autre moitié.

La majorité des patients (88,9%) a été opérée de facon élective et programmeée
(au dela de 48h de I'admission) contre seulement 2 patients (11,1%) opérés en
urgence différée (< 48h). L'induction anesthésique a été simple et sans incidents chez

tous les patients sans recours a aucune assistance.

La voie d’abord utilisée était une sternotomie médiane verticale chez tous les
patients. L'abord cardiaque a été réalisé par une aortotomie transversale en crosse
de Hockey chez tous les patients et il a été associé a une atriotomie droite paralléle

au sillon atrio-ventriculaire droit chez deux patients (11,1%) pour fermeture de CIV.
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L'inspection de la voie aortique a mis en évidence un DSA semi-circulaire
intéressant le SIV et une partie de la VMA chez 10 patients (55,6%) et circonférentiel
occupant tout le pourtour de la voie sous aortique chez 5 patients (27,8%) et sous
forme de bourrelet localisé en éperon au niveau du SIV chez 3 patients (16,7%). La
chambre de chasse est étroite chez 3 patients (16,7%) et normale chez le reste.
L'analyse de la VA a trouvé un cas de bicuspidie non sténosante et non fuyante, des

sigmoides remaniées chez 4 patients (22,2%) et fines chez 14 patients (77,8%).

Répartition en fonction du type du DSA
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Le DSA a été réséqué chez tous les patients alors que la myectomie a été
réalisée chez 3 patients (16,7%), la VA avait nécessité un geste de désépaississement
chez un patient (5,6%), une suspension commissurale chez 3 patients (16,7%) et une
réparation d’une lésion d’une sigmoide aortique accidentelle par un minuscule patch
péricardique (5,6%). Les gestes associés ont été une fermeture de CIV chez 2 patients

(11,1%), une ligature de CAP chez 2 patients (11,1%).

Gestes opératoires réalisés

Résection DSA

Myectomie
Désépaississement VA
Suspension des commissures
Réparation de 1ésion VA
Fermeture de CIV

Ligature de CAP

La durée moyenne de la CEC est de 61,1+23,9 mn (32 — 128 mn) et la durée
moyenne du clampage aortique est de 39,5+22,3 mn (17 — 110 mn). La sortie de la

CEC a nécessité I'usage des drogues inotropes positives chez 5 patients (27,8%).
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Durée CEC
7
1 1
<60 mn 60 - 89 mn 90-120 mn >120 mn

Durée Clampage Aortique

12

<30 mn 30-59 mn > 60 mn
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Tableau 3 : Les données opératoires de la population

Variable

n=18

Intervention élective

16 (88,9%)

Hémodilution totale 9 (50%)
Hémodilution partielle 9 (50%)
Bicuspidie aortique 1 (5,6%)

Sigmoides aortiques remaniées

4 (22,2%)

Chambre de chasse étroite

3 (16,8%)

Résection du DSA

18 (100%)

Myectomie

3 (16,8%)

Plastie aortique

5 (27,8%)

Fermeture de CIV

2 (11,1%)

Ligature de CAP 2 (11,1%)
Durée de CEC 61,1+23,9 mn (32 — 128 mn)
Durée de CA 39,54#22,3 mn (17 — 110 mn)

Inotropes positives postopératoires

5 (27,8%)

73



La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

V. RESULTATS:

La Mortalité hospitaliére, définie par tout déces survenu dans les 30 suivants la
chirurgie. Elle était nulle avec aucun déces postopératoire. La durée moyenne de la
ventilation artificielle était de 7,9+5,6 h (1 — 20 h), la durée moyenne du séjour en
réanimation de 38+30,7 h (12 — 120 h) et la durée moyenne du séjour postopératoire
de 13,3%4,2 jours (8 — 26 jours). Les suites étaient simples chez 15 patients (83,3%),

alors que 3 patients ont présenté des complications :

<> Saignement : 3 cas.

<> Reprise chirurgicale pour saignement : 1 cas.

<> Pneumopathie : 2 cas.

<> Hypoxie : 2 cas.

<> Réintubation : 1 cas.

<> Assistance inotropes postopératoire : 1 cas.

<> Le saignement total était en moyenne de l'ordre de 385+534,4 cc (100 —

1375cc) avec une médiane de 375cc.

Le suivi a été fait soit par consultation des dossiers de suivi postopératoire des
patients  (visites médicales des controles systématiques programmées)
ou par contact téléphonique des patients. Le contrdle a concerné 13 patients (72,2%)

puisque 5 patients (27,8%) ont été perdus de vue.

Le suivi a duré en moyenne 44,3+36,8mois avec une mortalité de 0% puisqu’on
n’a noté aucun déces tardif. Par contre, 2 patients (11,1%) ont présenté une récidive
du DSA qui a nécessité une ré-opération a 38 mois et 43 mois de la 1% intervention
avec bonne évolution. Il s’agissait d’'une récidive de DSA fibro-musculaire chez un

patient et d’'un bourrelet musculaire chez un autre.

74



La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

Tableau 4 : Les données postopératoires de la population

Variable

n=18

Mortalité hospitaliere

0 (0%)

Saignhement total

385+534,4 cc (100 — 1375 cc)

Durée de VA (h)

7,945,6 h (120 h)

Durée du séjour en réanimation (h)

38+30,7 h (12 -120 h)

Durée du séjour hospitalier postop (j)

13,314,2 j (8- 26 j)

Suites simples

15 (83,3%)

Durée de suivi

44,3+36,8 mois (12 — 85 mois)

Récidive

2 (11,1%)

Ré-opération

2 (11,1%)

Mortalité tardive

0 (0%)
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L’étiopathogénie du RASV reste jusqu’a ce jour non encore élucidée. Les travaux
réalisés dans ce but sont peu nombreux et les différentes séries étudiées n’ont pas
permis de tirer de réelles conclusions. Selon une étude faite par Abdallah a propos
d’une famille de cas multiples porteurs de DSA, il est apparu que cette affection
aurait probablement une origine génétique et serait a transmission autosomique
dominante a expression variable. Selon une étude effectuée par Keith en décembre
1924 sur des spécimens de cceurs atteints de malformations congénitales et en
étudiant les différentes phases de développement embryologique, cette affection
résulterait d’'un défaut d’incorporation de la partie gauche du bulbis cordis dans le
futur VG. Cette incorporation se faisant de facon incompléte, il se constitue une
chambre intermédiaire sous-artérielle (sous-aortique ou sous-pulmonaire) séparée
du reste de la cavité ventriculaire par un obstacle plus ou moins sténosant. Pour
d’autres auteurs Thomas et Vouhé, la rareté des formes découvertes chez le
nouveau —né et le nourrisson constituent de solides arguments en faveur du
caractere acquis de cette lésion, et alors le mécanisme d’apparition répond

a plusieurs théories : [3,13]

e Théorie des turbulences: Regroupe toutes les anomalies favorisant
I'apparition de turbulences au niveau de la chambre de chasse VG, lesquelles sont
responsables de la stimulation de facteurs de croissance a I'origine de formation du

DSA:

Les anomalies de l'appareil mitral sont fréquemment associées aux DSA. Ce
constat démontré par des travaux récents reste néanmoins méconnu par de
nombreux praticiens. Dans la série de Lecompte sur 82 patients recrutés pour
correction chirurgicale du DSA [14], 44 patients (54%) ont présenté a

I’échocardiographie différents types d’anomalies de la VMA dont :
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<> la muscularisation de la VMA : la portion sous aortique de la VMA épaisse et
presque immobile décrit une angulation marquée engendrant des
turbulences au niveau de la voie de chasse du VG. Ce type d’anomalie a été
décrit par Rosenquist [15] et plus récemment par Di Donato [16].

<> Les anomalies d’attache de la valve mitrale représentées par le muscle
BRETAND défini comme un muscle papillaire partant du plier antéro-latérale
et s’insérant directement sur le corps de la VMA obstruant manifestement
la voie de chasse sous aortique; Il est observé également chez 83 des
patients dans la série de Lampros et Cobanoglu [17]et par le muscle
NORMAND, décrit par Vario [18], et qui est défini comme un muscle
papillaire émanant du pilier antéro-latéral et s’insérant sur la base du SIV
génant I'éjection du VG. Ce type d’anomalie aurait un role également dans

I’obstruction de la chambre de chasse.

La CIV est considérée comme une cause de genese de turbulences Dans la
chambre de chasse par le biais de I'hyperdébit [19,20]. Dans le cadre des shunts
gauche-droite, I’hyperdébit mitral serait responsable de la création de turbulences au
niveau de la chambre de chasse VG. Le mal-alignement du SIV a été décrit par
Zelinsky en 1987 [21]. L'angle formé par I'axe longitudinal de I'aorte ascendante et le
plan du SIV, est anormalement inférieur a 130°. Cette anomalie anatomique a été
observée chez un grand nombre de patients dans la série de Kleinert et Gev [22]; Il en
résulte des turbulences de flux dans la chambre de chasse, lesquelles induisent une
prolifération endothéliale anormale en regard. La présence d’'une CIV va accroitre le
stress endothéliale déja provoqué par I'angulation aorto-septale. Par ailleurs, il a été

démontré que cette derniere est présente dans les cas de RASV avec ou sans CIV.
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o Théorie génétique et stress mécanique : Cape [23] a mis I'accent sur le role
du stress mécanique dans le développement du RASV, par altération des propriétés
fonctionnelles et structurales des cellules endothéliales; de plus, selon Cape, il
existerait un facteur prédisposant génétique potentialisant I'exposition cellulaire
endothéliale aux stress mécanique. Ce concept explique probablement les cas de
récidives rapportées malgré une cure jugée parfaite du DSA et des anomalies

causales. Ces cas de récidive constituent un terrain fertile de recherche génétique.

Le RASV est opéré essentiellement durant la grande enfance ou la jeune
adolescence avec un pic durant la 2° décade. L’dge moyen de nos patients au
moment de l'intervention était de 18 ans. Nos patients sont plus agés que dans les
séries de Serraf [29] (10 ans) d’Abid [30] (12ans) et d’Ali Dodge-Khatami [31] (4 ans)
et de Marasini [32] (6ans). Le DSA est découvert dans 33,3% des cas durant la 1%
décade de vie avec un age moyen de découverte de 12 ans, chez Abid [30] il est
découvert précocement, avant la 1* décade chez 82% des patients et avant I’dge de

4ans chez 34%.

Dans notre série, la répartition selon le sexe a montré une prédominance
masculine avec 11 hommes (H) et 7 femmes (F) réalisant un sex-ratio de 1,57. Cette
prédominance masculine qui reste sans explication est notée chez Serraf [29] (107H

et 53F), chez Abid [30] (35H et 21F) [30] et chez Marasini [32] (26H et 19F).

La découverte du DSA est le plus souvent fortuite lors de consultation de
routine, de visite scolaire ou de sport ou encore dans le cadre de bilan de
cardiopathie congénitale associée. Selon Bernard [33], seulement 18% des patients
étaient symptomatiques au moment de la découverte du DSA contre 94% de nos
patients. La dyspnée d’effort est le symptome le plus fréquent, elle est retrouvée

dans 55% des cas (classe Il) dans la série d’Abid [30] et chez 34 malades dans la série
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de Serraf [29] (classe Ill — IV) versus 94% de nos patients qui présentaient une
dyspnée classe Il de la NYHA, 39% des palpitations et 6% d’angor d’effort. En plus du
constant souffle systolique, on a retrouvé un souffle diastolique d’IA dans 44% des
cas contre 22% a 84% dans les autres séries [10, 35, 36, 37]. A I'ECG, tous nos patients

étaient en RRS et 83% avaient une HVG contre 50% dans la série de Benyoussef [37].

En 1967 [41], le 1 signe échographique a été décrit en mode TM en mettant en
évidence I'obstacle lui-méme. Un signe était considéré comme évocateur du RASV.
C'est le mouvement de re-fermeture partielle précoce, d’'une ou deux sigmoides
aortiques, persistant pendant toute la systole, et s’accompagnant de vibrations
sigmoidiennes. Son mécanisme est discuté; Sabah [42] en a fait une étude
expérimentale in vitro, a partir de laquelle il déduisait que ce phénomene était di a
I'existence de pression de part et d’autre de la sigmoide ouverte entre le sinus de la
valsalva et le jet sanguin que provoque 'obstacle sous valvulaire. Les résultats sur la
sensibilité de ce signe étaient variable, sa spécificité était médiocre puisqu’il était
décrit dans les CIV, les IM, les dissections aortiques, les tétralogies de Fallot, et méme
chez des sujets normaux [41]. Un autre signe était recherché, la mesure du diametre

du canal d’éjection du VG a différents étapes sur un balayage aorto-mitral.

A I'échocardiographie BD, plusieurs coupes sectorielles permettent d’étudier la
région sous aortique la coupe para-sternale gauche grand axe, la coupe apicale et les
coupes sous-costales longitudinale et transversale. En coupe para-sternale gauche
grand axe, le diaphragme apparait comme un écho fin, situé quelques centimetres
sous les VA. Cet écho est dense et constant tout au long du cycle cardiaque. Il peut
parfois étre plus facilement mis en évidence par les coupes apicales et

perpendiculairement au plan de la région sous aortique [43].

Le RASV a été responsable d’'HVG retrouvée chez 83% de nos patients, cette

valeur est similaire a celle retrouvée dans la série d’Abid [30] (85%).
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Tableau 5 : anomalies cardiaques associées.

Anomalies associées Abid [30] Serraf [29] Marasini [30] Notre Série
C.LV 2 Exclue 1 2
C.LA 0 7 0
CAV 4 0
Coartation isthmique 1 26 7 0
RA valvulaire 9 24 0
RA supra-valvulaire 2 2 0
Insuffisance mitrale 5 9 12 0
Valve mitrale en parachute 2 0
RM par fusion commissurale 1 13 0
Sténose mitrale 1 0
VDDI 0
Bicuspidie aortique 9 1
Anévrysme de I’aorte ascendante 0
CAP 2
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Les anomalies isolées de la VM n’ont été que trés peu étudiées [17, 44,45, 46,
47, 48,49], et il s’agissait le plus souvent que de cas isolés ou de tres petites séries.
Deux équipes [14,32] ont systématiquement analysé tous leurs patients opérés pour
DSA, et ont trouvé plusieurs anomalies mitrales (48% pour cohen [14] et 31% pour
Marasini [32]). Les anomalies retrouvées par Marasini [32] étaient par ordre de
fréquence les bandes musculaires anormales au sein de la voie de chasse du VG (8
cas), les attaches anormales sur la VM (7 cas), les anomalies d’insertion du muscle
papillaire (2 cas), le tissu accessoire de la VMA (2 cas) et la muscularisation de la VMA
(1 cas). Ces anomalies doivent étre visualisées en pré-opératoire car il est tres difficile
pour le chirurgien de les identifier sur un coeur ouvert, détendu et sous cardioplégie
[32].

L’évolution du DSA en dehors de toute intervention peut se faire vers
I'aggravation progressive clinique et hémodynamique (gradient), le développement

et la progression de I'lA, I'endocardite ou vers la mort subite.

L’évolution naturelle du gradient se fait de deux manieres différentes soit vers
la stabilité soit vers I'aggravation. Babaoglu [57] n’a signalé aucune progression du
gradient chez la moitié des 24 patients initiaux avec des gradients de pointe de moins
de 25mmHg pendant un suivi moyen de 5,6ans. Oliver [58]a révélé que la progression
du gradient est lente sur plusieurs décennies et pourrait étre accélérée aprés I'age de
50ans. Par ailleurs, une étude faite par Karamlou en 2007 [59] a montré qu’un
gradient initial élevé et en particulier au dessus de 30mmHg est associé a une
progression accélérée du gradient. Selon une étude réalisée par Freedom [60]
concernant le contréle par cathétérisme cardiaque a deux reprises a 5ans d’intervalle
de 22 patients porteurs de RASV, 17 patients (76%) avaient une progression
significative du gradient moyen qui était passé de 22,3+20 a 66,6£36mmHg. La
progression avait été encore beaucoup plus significative chez deux patients atteints

d’une forme en tunnel : I'un avait progressé de 0 a 177mmHg en 4 mois, 'autre de 30
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a 71lmmHg en 3 mois. Pour Shem-tov [61], 7 patients sur 8 ont eu une aggravation
significative avec un recul moyen de 6,5ans. L’évolution peut étre tres rapide, comme
en témoigne le cas publié par Freedom [62] en 1981 concernant un enfant qui a eu
un cathétérisme a 7 semaines de vie pour coarctation et la ventriculographie était
normale, sans gradient dans le VG avec une bonne évolution aprés l'intervention
jusqu’a I’'age de 6 mois, il est alors ré-hospitalisé pour polypnée. L'ETT révele un RASV
de type IV. Au cathétérisme, le gradient maximum dans le VG est de 160mmHg.
L’enfant est mort quelques heures apres lI'intervention (I'autopsie fut refusée). Méme
constatation faite par Bernard en 1996 [33] ou le DSA existait sans gradient dés le
jour de la naissance, au 5° jour aprés cure d’une coarctation associée, un gradient pic-
a-pic de 54mmHg est apparu.

Concernant la présence de I'lA au moment du diagnostic, ainsi que son
apparition ultérieure, elle a longtemps été reconnue comme commune chez les
patients atteints de DSA [63]. On la retrouve, selon les publications a une fréquence
allant de 29,2% [11] a 79,5% [30]. Une fréquence de 36% est retrouvée dans la série
de Serraf [29]. Dans notre étude, nous trouvons 4 cas (22,2%) d’IA grade 2-3 et 10 cas
(55,6%) d’IA grade 1. En effet I'lA est rarement sévere dans I'enfance [64,65] par
contre elle a une incidence plus élevée et plus grave chez les adolescents et les
adultes [58,66]. En plus, c’est une complication évolutive dans le temps. Pour Drolet
[56], 12 patients ont développé une IA durant la période de suivi. Cette évolution
differe selon le gradient. Ainsi les patients avec un gradient élevé supérieur a
50mmHg [63,65] supérieur a 30mmHg [59] ont une aggravation rapide de I'lA
contrairement a ceux qui ont un gradient moindre. Le mécanisme de I'lA [67] peut
étre expliqué soit par la malformation congénitale associée de la VA (bicuspidie par
exemple), la greffe oslérienne, ou I'extension de la lésion fibreuse. Mais le
mécanisme le plus souvent mis en cause est une lésion des sigmoides par le jet

sanguin (lésions du jet) qui est accéléré en post-sténotique.
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Tableau 6 : résultats d’échographie doppler des différentes publications.

Gradient (mmHg) 1A
Total Grade | Grade ll | Grade lll
Serraf [29] 80 + 34 (pic a pic) 57 41 24 1
Abid [30] 52 (moy)
35 23 11 1
85 (max)
Hirata [11] 67,3 £ 29 (max) 31 24 7 0
Marasini [32] 39,7 (moy) 45 18 7 1
Ali dodge-Khatami [31] 52 34 8 23 3
Notre série 68,4 + 13,7 (moy)
8 4 2 2
113,2 + 27,8 (max)

Parmi les complications possibles, figure I'El. Historiquement, c’est en 1844 que
Paget [68] émet pour la 1 fois 'hypothése d’une prédisposition des cardiopathies
congénitales au développement d’un processus infectieux; dont les principales
cardiopathies incriminées sont la CIV, la tétralogie de Fallot, le CAP et le RA; toutes
responsables d’'une élévation des gradients et accélération du flux sanguin au niveau
des défects et sténoses valvaires ou les lésions du jet et les turbulences sont
incriminées comme constatés historiquement par Vogler [69], Gelfman et Levine. [68]
La 1% description d’El sur le RASV a été faite en 1904 par Smart [70] qui publia le cas
d’une patiente de 17ans hospitalisée avec un syndrome fébrile, présentant un double
souffle systolo-diastolique intense et décédée dans un tableau d’insuffisance
ventriculaire gauche. L’autopsie montra un RA valvaire avec sigmoides épaisses et
rétractées et le siege de végétations sur la SCG en plus un anneau calcaire épais de

8mm sous les sigmoides. Il semblerait que la fréquence de I'El sur RASV se situe aux
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environ de 13% ; elle est d’autant plus fréquente que le gradient est important et en
présence d'IA [61,67, 72]. L'El peut étre responsable dIA sévere avec
décompensation cardiaque gauche avec un risque d’extension vers la valve mitrale et
un réel risque embolique. Une antibiothérapie bien adaptée viendra enrayer le
processus infectieux et de nos jours, la mortalité est plus liée a I'lC incontrolable qu’a

I'infection évolutive.

Mais de toutes les complications, évidemment la plus redoutée est la mort
subite qui guete les patients. Elle a craindre en cas d’apparition d’un syndrome
d’effort a type d’angor, de lipothymie, de syncope de méme que des signes
d’insuffisance cardiaque [74, 75, 76]; en cas d’apparition a 'ECG de troubles de
repolarisation majeurs a I'épreuve d’effort puis sur I'ECG de base au repos ; et en cas
d’inadaptation tensionelle a I'effort. La mort subite peut survenir surtout a I'effort
mais aussi au repos. Le mécanisme de la mort subite serait lié a une réduction du
débit coronaire comme il a été conclut dans I'étude conduite par Schwartz [77] qui a
étudié 9 patients porteurs de RA significatifs et victimes de syncopes a répétition.
Lors de ces syncopes, il a constaté dans un 1% temps une chute de la PA avec une
paleur extréme et absence de pouls. Durant les 20 a 40 premiéres secondes, I'ECG est
sinusal avec une fréquence normale et des modifications du segment ST; dans un 2°
temps, il enregistre un flutter ou une fibrillation ventriculaire. Il concluait que
syncope et mort subite chez les patients avec RA sont I'expression d’un effondrement

du flux sanguin coronaire et qu’il en résulte une défaillance cardiaque gauche aigué.
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Concernant le traitement, on essayera de répondre a certaines questions a
propos de la nécessité de traitement, modalités thérapeutiques, timing opératoire et
résultats du traitement. Ainsi, vu les complications inhérents a cette pathologie et qui
peuvent étre fatales et I'évolution naturelle imprévisible du RASV impose la nécessité
d’instaurer un traitement efficace. Donc la réponse a la question faut-il traiter ? est
licite ; oui il faut traiter car I'évolution naturelle est émaillée de risques et d’écueils et
I'issue finale sans traitement est sombre. Concernant les modalités thérapeutiques,
comme pour le RA de I'adulte, le RA congénital est trées peu propice au traitement
médical qui reste décevant voire méme dangereux; il ne doit s’adresser qu’aux
complications, en particulier I'lC dans les formes graves du nouveau-né et du
nourrisson. Les diurétiques sont toujours indiqués alors que les digitaliques doivent
étre prescrits prudemment et peuvent étre remplacés par d’autres inotropes positifs.
Les vasodilatateurs ont un intérét de méme que prostaglandines seulement dans les

formes critiques néonatales pour conserver le canal artériel perméable.

La dilatation percutanée est une alternative au traitement chirurgical dans
plusieurs formes de RA mais dans le DSA son efficacité reste a prouver. Labadidi [78]
a décrit sa technique de dilatation par ballon en utilisant un ballon dont le diameétre
est inférieur au moins d’un millimetre de la taille de I'anneau aortique; il va étre
positionné par voie artérielle rétrograde fémorale droite au niveau du DSA et
I'inflation va étre réalisée jusqu’a une pression de 100 psi durant 5 a 7 secondes.
Contrairement aux valvuloplasties percutanées de la VA, il n’a jamais été constaté
d’apparition ou de majoration d’une IA aprés dilatation d’un DSA, mais I'expérience
rapportée dans la littérature est trés limitée. Suarez [80] a rapporté dans son
expérience 2 cas de transfusion sanguine 2 cas de baisse d’intensité du pouls fémoral.

Les autres complications rejoignent celles des dilatations valvulaires aortiques.
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Le traitement chirurgical donne des résultats satisfaisants et le timing
opératoire reste évidemment une question cruciale a débattre. Tous les auteurs
s’accordent a dire qu’un DSA symptomatique constitue une indication chirurgicale
formelle. Pour les formes asymptomatiques, les tendances sont variables. Certains
auteurs sont plus attentistes que d’autres sous réserve d’une surveillance réguliere
par échographie Doppler et épreuve d’effort. Les éléments a mettre en balance en
faveur de l'intervention sont d’une part, la tendance naturelle a I'aggravation du
gradient, les risques de constitution d’une cardiomyopathie autonome sous-jacente a
I'obstacle, le risque fréquent, de favoriser la constitution d’'une IA et le risque d’El.
D’autres part, les complications post-opératoires, a savoir la récidive, la mortalité
per-opératoire (trés faible), les troubles de conduction, les Iésions sur les sigmoides

aortiques ou sur la VM ou méme sur le SIV (exceptionnelles).

La nécessité d'un gradient significatif avant la chirurgie est toujours
recommandée par la plupart des centres mais une chirurgie plus rapide est pronée
pour les nourrissons et les enfants quelque soit le gradient
[82,83 ,84 ,85]. La stratégie s’est appuyée chez Abid [30], comme dans la plupart des
séries, sur 3 éléments essentiels : un gradient ventriculo-aortique maximal supérieur
a 50mmHg, une |A progressive et une Iésion associée nécessitant une cure sous CEC.
En fait, en plus de ces critéres, plusieurs autres éléments doivent étre pris en compte
avant de poser l'indication chirurgicale, a savoir I’age du patient lors du diagnostic, le
degré du retentissement sur le plan fonctionnel, électrique et échocardiographique

et surtout le type de RASV.
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En ce qui concerne le critere hémodynamique de 50mmHg de gradient maximal
ventriculo-aortique, la tendance actuelle est de poser [lindication opératoire
essentiellement pour les formes d’obstruction en diaphragme dés que le gradient
atteint 40 et méme 30mmHg pour Coleman [86] car le risque d’IA est paru plus élevé
dans les formes les plus serrées. Selon une étude réalisée par Brauner a propos de 75
patients opérés pour RASV (68 cas de DSA et 7 cas de tunnel), il est apparu que dans
le groupe de patients porteurs de DSA et opérées avec un gradient moyen inférieur a
40mmHg, I’évolution a montré une baisse significative du nombre de récidives et de
la progression de I'lA comparativement aux patients opérés pour des gradients plus
élevés. Serraf [29] opere ces malades en présence de symptomes ou d’IA,
indépendamment du gradient. En d’absence de symptdémes, la décision pour la
chirurgie a été prise lorsque le gradient maximal était de 50mmHg. Presque tous les
patients de la série de Marasini [32] étaient des enfants et par conséquent ils ont été
opérés en cas de gradient moyen de 25mmHg ou en cas d’IA. Dans notre série, le

gradient moyen était relativement bien élevé avec une moyenne de 67,5mmHg.

La chirurgie des RASV peut étre trés simple et parfaitement réglée, comme elle
peut étre trés complexe [29]. Différentes situations sont possibles: La sténose est
bien localisée et fibreuse ; la technique requise est la résection du DSA. En cas de
sténose intermédiaire, l'indication est une myectomie élargie. Enfin, pour les
sténoses diffuses avec orifice aortique de taille normale la technique de Konno
modifiée est la plus appropriée et si l'orifice aortique nécessite d’étre élargi,
I'intervention de Ross-Konno est indiquée, éventuellement associée a une myectomie

apicale en cas de sténose s’étendant loin jusqu’a la pointe du VG.

88



La Chirurgie du Diaphragme sous aortique

Abid [30], dans les DSA, a réalisé 5 cas de simple résection du DSA, 27 cas de
résection associée a une myectomie et 12 cas de résection associée a une myotomie.
Le choix entre la myotomie et la myectomie s’est fait en fonction de I'importance de
I’"hypertrophie musculaire septale. Les résultats montrent que le gradient maximal
dans le groupe myectomie est moins élevé durant le suivi. En effet 'association d’une
myectomie a permis selon plusieurs auteurs [94,95] de réduire considérablement
aussi bien le gradient ventriculo-aortique postopératoire immédiat que le taux de
récidive. Lavee, [94] en étudiant une série de 42 patients pour comparer |'intérét de
I’association de la myectomie par rapport a la myotomie, a constaté que les résultats
immédiats et a long terme de la résection — myectomie sont meilleurs. De méme,
Samuel [95] selon une étude de 23 patients, a constaté au terme d’un suivi de 14 ans
que le groupe résection — myectomie avait un taux significativement moindre de
récidive et d’IA comparé au groupe résection simple du DSA. Marasini [32] a adapté
la myectomie pour tous ses malades. Par contre, d’autres auteurs ont remis en cause
cette conclusion [83,86]. Parmi eux Serraf [29]et Ali Dodge-Khatami [31] qui ne
constatent pas de différence sur le gradient postopératoire par I'association ou non
d’une myectomie. Dans la série de Hirata [11], le groupe de patients porteur d’un
DSA isolé, n’avait pas de différences significatives dans les taux de récidive (23% vs
30%) ou de ré-interventions (4,7% vs 4,4%) en cas d’association ou non d’une
myectomie. Cependant, chez les patients présentant des anomalies cardiaques

associées, une myectomie est recommandée.
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Dans notre expérience, nous n’avons relevé aucun cas de mortalité hospitaliere
ou a long terme. Pour Jones [96], la mortalité per et postopératoire, est estimée
entre 0 et 14% dont la moitié survenant dans les 6 premiers mois. Dans la série
d’Abid [30], le décés est survenu chez les patients ayant un tunnel (2 décés soit 3,5%).
Le nombre de déces dans la série de Serraf [29] était de deux, I'auteur a démontré
d’aprés une analyse statistique uni-variée que seule les classes 3 et 4 de la NYHA
préopératoire et I'age avancé a I'opération augmentent significativement le risque de
décés précoce; l'analyse multi-variée a trouvé la classe fonctionnelle NYHA
préopératoire comme facteur de risque indépendant de décés précoce. Un seul déces
est survenu dans la série de Hirata [11] et aucun déces pour Ali-Khatami [31] et
Marasini[32]. Les causes de déces précoce sont multiples : la fibrillation ventriculaire,
I’'hnémorragie postopératoire, I'insuffisance rénale aigué, la Iésion aortique ou mitrale
iatrogénique, la lacération du VD a la sternotomie, le BAV complet et la résection

incompleéte.

Parmi les troubles de conduction, le bloc de branche droit post-opératoire est
essentiellement secondaire a la mise en place d’'un patch de fermeture de CIV
associée au RASV. Le bloc de branche gauche n’est pas exceptionnel. Deux opérés sur
20 (10%) pour Jones [96], 7 cas sur 46 (15%) pour Ashraf [97], 3 patients sur 31 (9,7%)
pour Moses[98]. La fréquence des BAV complets est de 1,7% pour Ali Dodge-Khatami
[31], 2,5% pour Serraf [29]et 8,9% pour Abid[30]. Stellin [99] attribue ces troubles de
conduction a la myotomie ou a la myectomie, et il nest donc pas favorable a la
réalisation systématique de ces gestes. Dans une étude réalisée par Parry [82] ou une
résection chirurgicale agressive avec myectomie vaste a été réalisée, le taux de BAV
était de 14% supérieur du taux rapporté dans la plupart des études qui est de 1% a
8,9% [30, 83, 100, 101]. L'expérience de Parry [82] souligne ainsi le compromis entre
le risque de BAV et un taux de récidive potentiellement plus faible (aucune récidive)
associée a une myectomie étendue. Dans notre série, nous n’avons rencontré aucun

cas de trouble de conduction postopératoire.
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Sur le plan de I'amélioration du statut fonctionnel, plusieurs auteurs ont publié
des résultats avec un recul moyen variable. Ainsi, Jones [96], sur 27 patients opérés,
n‘en a réévalué que 20, quinze ans apres, du fait de déces, de complications séveres
ou de patients perdus de vue. Dans la série de Serraf [96], aprés une période médiane
de suivi de 13,3ans, tous les survivants étaient en classe 2-3 de la NYHA a part 2 qui
étaient en classe 3-4 de la NYHA. Moses [98] signale une amélioration fonctionnelle

chez 19 des 26 patients opérés, et I'absence d’aggravation.

Abid [30] et Marasini [32] ne rapportent aucun déces tardif contre un déces
chez Hirata [11] et Ali-Dodge-Khatami [31]et quatre dans la série de Serraf [29]. I
peut s’agir de mort subite sur une récidive ou résection incomplete, d’hémorragie

sous anticoagulants...

La récidive du RASV durant le suivi postopératoire est définie par I'apparition a
I’échocardiographie de Iésions obstructives ou I'apparition d’un gradient ventriculo-
aortique significatif supérieur a 30mmHg [29, 30] et qui étaient absents lors du
contréle échographique postopératoire immédiat. Le délai de récidive est défini par
le temps qui sépare la date de l'intervention du 1% contréle échographique qui a
détecté la récidive. Abid [30] a rapporté 3 cas de récidive: deux formes en
diaphragme et une forme en bourrelet fibro-musculaire. Les patients porteurs d’une
forme en diaphragme avaient tous les deux été traités par résection et myotomie. Le
patient porteur d’un bourrelet avait bénéficié d’'une myectomie large. Lors du dernier
contréle échographique, I'exploration de la voie de chasse VG a mis en évidence chez
les 2 patients initialement porteurs de DSA, une récidive de celui-ci avec présence
d’une petite membrane circonférentielle sous-aortique (néo-diaphragme), et en dépit

de I'absence de tout obstacle lors du contrble échographique précoce.
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L’hypothése que le RASV soit un phénoméne dynamique et une anomalie
évolutive de la voie de chasse VG a été retenue par plusieurs auteurs. Selon une
étude de Van-Son [104] concernant 21 patients réopérés pour récidive de RASV, 19
d’entre eux avaient lors de la ré-intervention une sténose tunnellaire, alors qu’ils
avaient été opérés la 1% fois pour DSA. Selon ces constatations, les auteurs pensent
que chez ces patients, il existe des modifications histologiques de la structure
endocardique de la voie de chasse du VG qui, sous l'effet des phénomeénes
dynamiques, proliférent et s’hypertrophient et que le passage d’une forme localisée a
une forme diffuse pourrait étre di a une cicatrisation anormale « chéloidienne » des

zones réséquées.

Pour Marasini [32], il y a eu 6 cas de récidive : 1 cas avec RA associé, 3 cas
associés a d’autres anomalies de la voie de chasse VG soit non détectées ou non

ere

corrigées lors de la 1" intervention et 2 cas de récidive isolée. Chez Hirata [11], 26
patients (27%) avaient un gradient maximal de plus de 30mmHg durant un suivi
moyen de 6,9ans. Méme fréquence rencontrée chez Serraf [29] (42 patients) avec un
gradient supérieur a 30mmHg. Le délai moyen pour la réapparition d’'un gradient
était de 3,7+3,4ans. Ses analyses statistiques ont révélé que plusieurs facteurs étaient
des facteurs prédictifs de récidive du RASV. En analyse uni-variée les facteurs
anatomiques, chirurgicaux et hémodynamiques étaient de forts prédicteurs de
récidive. Les facteurs anatomiques ont été I'hypoplasie de I'anneau aortique, le
tunnel et l'existence d’une coarctation aortique. Myectomie, membranectomie
isolées et un gradient préopératoire élevé ont été associés a des taux plus élevés de
récidive. Il y avait une forte corrélation positive entre le gradient postopératoire
immédiat et le taux de récidive. Dans I'analyse multi-variée, I'existence d’une

coarctation aortique et le gradient postopératoire immédiat étaient des facteurs de

risque indépendants de récidive.
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La résection précoce de la membrane sous-aortique a été préconisée par
plusieurs auteurs [63, 83] qui affirment que cela réduit le taux de récidive.
Néanmoins, dans I'étude de Serraf [29] un dge moins de 5ans était un facteur de
risque important de récidive dans I'analyse uni-variée mais pas dans |'analyse multi-
variée. Ce résultat est similaire aux conclusions de Brauner et ses colléegues [83] et
d’Ali Dodge-Khatami [32].

Selon Serraf [29], les patients avec un gradient résiduel supérieur a 30mmHg a
la fin du geste devraient subir une ré-intervention avec une résection sous-aortique
plus agressive. Ce qui indique I'importance de I'enregistrement peropératoire du
gradient soit par ETO ou par mesure de pression. Achraf [97] a constaté que la
persistance d’un gradient postopératoire supérieur ou égale a 30mmHg favorise la
récidive.

La récidive du RASV nécessitant une ré-intervention est rapportée
entre 0[82] et 28% [29, 17, 100]. Les principales indications en sont la persistance
d’un gradient séveére, la récurrence, I'aggravation de I'lA et I'IM iatrogene. Un seul
patient a été réopéré dans la série de Marasini [32]. Pour Hirata [11] les indications
de la ré-intervention ont été un gradient maximal de 50mmHg ou plus et I'HVG ; Huit
patients (7,5%) ont été réopérés pour RASV récurrent. Vingt patients (12,9%) dans la
série de Serraf [29] ont été réopérés ans un délai moyen de 5,314,6ans, la récidive du
RASV a été la cause de ré-intervention dans 17cas, avec un gradient moyen de
95+29mmHg. Quatre cas ont subi une seconde ré-intervention. L’analyse statistique a
révélé que le taux de ré-intervention a été influencé en analyse uni-variée par la
présence d’une hypoplasie de I'anneau aortique, la présence d’une coarctation de
I'aorte, un plus jeune age a la 1% opération et le gradient postopératoire immeédiat.
En analyse multi-variée, I'existence d’une coarctation de l'aorte et le gradient
postopératoire immédiat ont de nouveau été des facteurs prédictifs indépendants de

ré-intervention.
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Dans la série d’Ali Dodge-Khatami [31], une ré-intervention a été nécessaire
pour RA récurrent chez 11 patients (19%) a 2,6ans (0,3 - 7,5ans) apres la chirurgie
initiale. Les gradients mesurés a travers la voie d’éjection VG indiquant la nécessité

de ré-intervention varie de 32 a 99mmHg (moyenne 69mmHg).

Pour le devenir de I'lA dans la littérature, les conséquences de la levée
chirurgicale du RASV sont trés diversement appréciées. Certains auteurs décrivent
une amélioration ou une stabilisation; d’autres au contraire une aggravation
inéluctable apres chirurgie [65, 105]. Cette menace évolutive influe sur les indications
opératoires et pour beaucoup, elle représente une raison de surseoir a la chirurgie
tant que le gradient VG-aorte ne l'indique pas de facon formelle [58, 65]. Marasini
[32] ne rapporte pas d’IA cliniquement significative au suivi et il I'a trouvé négligeable
ou absente dans 26 des 44 patients. Ce résultat montre une nette amélioration de I'lA
en post-opératoire. Serraf [29] constate une amélioration du degré d’IA dans 49 cas
et une stabilité dans 4 cas, une aggravation chez 2 patients et apparition de 21
nouveaux cas d’lA de grade 1. Tous les autres n’ont pas eu d’aggravation de leur IA
pendant la durée du suivi. Aucun des facteurs préopératoires testés (age, gradient
préopératoire, la technique chirurgicale, 'anatomie et la fonction de soupape
préopératoire) n’ont influencé la fonction de la VA. Stellin [99], sur 55 IA
préopératoires, constate la régression de 24 d’entre elles et une stabilité des 31
autres. Il n’en apparait pas de nouvelles. Hansen [102], avec un recul moyen de 5ans
apres l'intervention, met en évidence I'apparition d’une IA au Doppler couleur chez 8
patients sur 13 qui n’avaient pas d’IA préopératoire. Il n’attribue pas I'lA aux lésions
valvulaires antérieures. |l préconise donc un suivi régulier des opérés par

écho-Doppler.

Apres résection de la membrane sous valvulaire, le risque d’El persiste mais il
est moindre et justifie la poursuite de la prophylaxie. Le risque d’El
post-opératoire est estimé entre 0 et 4% [104]. Serraf [29] rapporte un cas d’El alors

que chez nos patients, aucun cas d’El n’a été décrit.
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La chirurgie du RASV et spécialement le DSA devient de plus en plus codifiée
avec une tendance pour les techniques de plus en plus agressives vis-a-vis de la

sténose et de la composante myocardique sous-jacente.

Si les résultats de la chirurgie et le pronostic des formes localisées comme le
DSA sont excellents, ceci est moins évident pour les formes étendues telle que le

tunnel sous aortique et les anomalies de I'appareil mitral.

Nous soulignons I'importance de la coopération entre les différents praticiens
pour obtenir de bons résultats. Le médecin de famille, le pédiatre, le médecin
d’hygiene scolaire ou de sport ont la tache d’ausculter les enfants pour mettre en
évidence un souffle aussi évident qui n’a besoin que d’étre découvert. Le cardiologue
doit réaliser un bilan lésionnel le plus complet possible avec une description quasi
robotique des anomalies cardiaques avec un check-list bien détaillé. Le chirurgien est
dans l'obligation de choisir le bon timing et respecter la bonne indication. Les
précautions a prendre sont bien évidents et connues de tous. Le réanimateur a la
lourde tache de bien gérer le péri-opératoire qui peut étre trés simple mais qui bien

sur peut tourner a la catastrophe tres rapidement.
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Résumeé

Le titre: La chirurgie du diaphragme sous aortique (expérience de I'hopital militaire
d’instruction Med V)

L’auteur : YOUNES AMCHICH

Mots clés : diaphragme sous aortique, chirurgie, récidive.

Le diaphragme sous aortique fait partie des rétrécissements aortiques congénitaux. Il
releve d’un traitement chirurgical bien codifié et avec des résultats opératoires bien
probants. Cependant, le risque de récidive est toujours présent ce qui requiert une
surveillance réguliere.

Nous rapportons notre expérience a travers cette étude rétrospective colligeant 18
patients tous porteurs de rétrécissement sous aortique opérés dans notre service pour
résection de diaphragme sous aortique sur une période de 17 ans allant de 1994 a 2011.

L’age moyen de nos patients est de 18,1+9,7ans (5-37ans) avec un sexe ratio (H/F) de
1,57. 22,2% des patients présentaient des lésions cardiaques associées a type de
communication interventriculaire (2 patients) et un canal artériel persistant (2 patients). 4
patients présentaient une insuffisance aortique grade 2-3.

Tous les patients ont été opérés sous CEC avec une résection du diaphragme sous
aortique. 3 patients ont nécessité une myectomie, 3 une plastie valvulaire aortique, 2 une
fermeture de communication interventriculaire et 2 une ligature de canal artériel persistant.
La durée moyenne de la CEC et du clampage aortique était de 61,1+23,9minutes (32-
128minutes) et 39,5+22,3minutes (17-110minutes).

La mortalité hospitaliere était nulle, la durée moyenne de ventilation artificielle, du
séjour en réanimation et du séjour postopératoire est respectivement de 7,9+5,6heures,
38+30,7heures et 13,3%4,2jours. Les complications postopératoires étaient 2 cas de
saignement et un cas de chylothorax.

La mortalité tardive est nulle et deux patients ont été réopérés pour récidive de
diaphragme sous aortique avec bonne évolution.

La chirurgie du diaphragme sous aortique offre de bons résultats a court et a long

terme au détriment d’un risque de récidive bien réel.
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Abstract

Title: Surgery of the subaortic diaphragm
Auteur: YOUNES AMCHICH
Keywords:subaortic diaphragm, surgery, recurrence.

The subaortic diaphragm part of congenital aortic stenosis. The surgical treatment is a
well codified with good operative results. However, the risk of recurrence is always present

which requires regular monitoring.

We report our experience through this retrospective study of 18 patients presenting
subaortic diaphragm operated in our department for resection of subaortic diaphragm over

a period of 17 years from 1994 to 2011.

The mean age of our patients was 18.1 + 9.7 years (5-37 years) with a sex ratio (M / F)
of 1.57. 22.2% of patients had associated cardiac lesions as ventricular septal defect (2
patients) and patent ductus arteriosus (2 patients). 4 patients had aortic regurgitation grade

2-3.

All patients were operated under cardio-pulmonary bypass by resection of subaortic
diaphragm. 3 patients required a myectomy, 3 aortic valve repair, 2 ventricular septal defect
closure and 2 ligation of patent ductus arteriosus. The average duration of CPB and aortic

cross-clamping was 61.1 + 23.9 min (32-128min) and 39.5 + 22.3 min (17-110min).

Hospital mortality was zero, the mean duration of mechanical ventilation, intensive
care unit stay and postoperative hospital stay was respectively 7.9 + 5.6 hours, 38 + 30.7
hours and 13.3 + 4.2 days. Postoperative complications were 2 cases of bleeding and one
case of chylothorax. Patients were contacted by telephone or in regular consultation of
control. Late mortality is zero; however two patients underwent reoperation for recurrent

subaortic diaphragm with good issue.

the surgery of subaortic diaphragm provides good results in the short and long term at

the expense of real risk of recurrence.
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