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Liste des abréviations

AFD : Artere fémorale droite

AIG : Arc inférieur gauche

AMG : Arc moyen gauche

Ao : Aorte

AP : Artére pulmonaire

APD : Artére pulmonaire droite

APG : Artére pulmonaire gauche

APSO : Atrésie pulmonaire a septum ouvert
APT : Artere pulmonaire tronc

ASP : Anastomose systémicopulmonaire
AVC : Accident vasculaire cérébral

BAV : Bloc auriculo-ventriculaire

BBDC : Bloc de branche droit complet
BBDI : Bloc de branche droit incomplet
CHARGE :

C : Coloboma = colobome

: Heart defect = malformation cardiaque
: Atresia choanae = atrésie des choanes

: Retarded growth and development = retard de croissance et/ou retard mental

: Genital hypoplasia = hypoplasie génitale

m & ® >» I

: Ear anomalies/deafness = anomalies des oreilles et/ou surdité
CD : Artére coronaire droite

CIA : Communication interauriculaire
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CIV : Communication interventriculaire
Cx : Artere circonflexe

ECG : Electrocardiogramme

ETT : Echocardiographie transthoracique
HVD : Hypertrophie ventriculaire droite
IRM : Imagerie par résonance magnétique
IVA : Artere interventriculaire antérieure
KT : Cathétérisme

OAD : Oblique antérieure droite

OAG : Oblique antérieure gauche

PCA : Persistance du canal artériel

PS : Pression systolique

Sd. : Syndrome

SIV : Septum interventriculaire

TVI : Tronc veineux innominé

T4F : Tétralogie de Fallot

VCSD : Veine cave supérieure droite
VCSG : Veine cave supérieure gauche
VD : Ventricule droit

VFD : Veine fémorale droite

VG : Ventricule gauche

VP : Veine pulmonaire

VPSG : Veine pulmonaire supérieure gauche
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La tétralogie de Fallot est la plus fréquente des cardiopathies
cyanogenes. Elle représente, selon les statistiques, de 5 a 8 % des
cardiopathies congénitales. [5] Bien que cette malformation ait déja été
décrite auparavant, c’est le Marseillais Fallot qui, en 1888, Iui donna le nom de
« tétralogie », soulignant I'association de quatre anomalies : la communication
interventriculaire, la sténose pulmonaire, la dextroposition de l'aorte et

I'hypertrophie du ventricule droit. [29]

Cette cardiopathie congénitale a bénéficié des progrés considérables de la
médecine, de la chirurgie et des procédés de réanimation. En effet, d'une part,
les techniques d'imagerie médicale de plus en plus sophistiquées offrent une
meilleure approche anatomique, permettant ainsi d’adapter au mieux le geste
chirurgical correcteur, d'autre part, 'amélioration des techniques d’anesthésie
et de circulation extracorporelle autorisent des gestes chirurgicaux plus

complexes mais de plus en plus précis et efficaces.

Apres un rappel des généralités concernant cette cardiopathie
congénitale, et a la lumiére de cette étude rétrospective, nous essayons de
déterminer la place du cathétérisme cardiaque dans le bilan préopératoire de
la tétralogie de Fallot, en approchant de fagon étroite la conduite de cet
examen invasif : les injections nécessaires, et les incidences, ainsi que les
données capitales a devoir ressortir de cette exploration invasive. On
analysera de facon succinte certains aspects épidémiologiques, et cliniques de
la tétralogie de Fallot, en se basant sur les données d’une série hospitaliere du
service de cardiologie A, CHU IBN SINA de RABAT entre Janvier 1996 et
Décembre 2008.
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|. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [44,45]

L'anomalie fondamentale dans la genese des différentes malformations
de la T4F est le déplacement antérosupérieur et a droite, de degré variable,
du septum conal qui sépare normalement les chambres de chasse ventriculaire

droite et gauche.

Ce septum conal déplacé, vient ainsi obstruer la voie d'éjection
pulmonaire, et crée un rétrécissement a la sortie du ventricule droit appelé :
sténose infundibulaire pulmonaire, et crée une large communication

interventriculaire par « malalignement ».

L'aorte située derriere le septum conal, l'accompagne et surplombe
partiellement le ventricule droit, elle chevauche donc le septum

interventriculaire a des degrés divers.

Quant au quatrieme élément décrit par Fallot, il résulte évidemment de la
surcharge de pression du ventricule droit, secondaire a la sténose pulmonaire
mais aussi a I'adaptation du ventricule droit aux pressions systématiques, d’ou

I"appellation : « HVD d’adaptation ». (Fig. 1)
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A

Fig. 1 : embryogeneése de la T4F. [6]
En rouge : le septum conal.

A. Septation normale : septum conal en place, il s'aligne avec le septum trabéculé

pour former une cloison interventriculaire étanche.

B. T4F : Bascule antérieure du septum conal responsable de la CIV par
malalignement, de la dextroposition de l'aorte et de la sténose pulmonaire

infundibulaire.
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Il. ANATOMIE PATHOLOGIQUE [14] (Fig. 2)

La tétralogie comporte toujours, en raison du déplacement du septum
infundibulaire, une sténose infundibulaire et une large communication
interventriculaire, le septum conal ne fusionnant pas avec le septum
interventriculaire. Le chevauchement de I'aorte est d'un degré tres variable ;
quant au quatrieme élément décrit par Fallot, I'hypertrophie du ventricule

droit, elle est évidemment le résultat de la surcharge de pression.
A. La sténose pulmonaire

La sténose infundibulaire est un élément constant. Elle est
essentiellement musculaire, mais peut étre complétée par un anneau fibreux.

Trois types anatomiques sont décrits :

e Une sténose infundibulaire basse, avec une chambre infundibulaire

large en aval ; la valve pulmonaire est alors souvent normale ;
¢ Une sténose infundibulaire distale avec valve souvent sténosée ;

e Un infundibulum long et hypoplasique se terminant par un anneau

valvulaire pulmonaire hypoplasique. [50]

La sténose valvulaire pulmonaire s'observe dans deux tiers des cas. La
valve est souvent bicuspide. L'artére pulmonaire principale est souvent
hypoplasique ou présente une sténose (« triple sténose » sous-valvulaire,
valvulaire et supravalvulaire). Rarement, on peut observer I'absence de I'artere

pulmonaire gauche.
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B. Communication interventriculaire

La communication interventriculaire est large et en général unique, haut
située. Le plus souvent, elle est de type périmembraneux et sous-aortique
[9]. Bordée par le septum trabéculé, le corps central fibreux, le septum
infundibulaire déplacé (malalignement), elle est coiffée par l'aorte. Une
deuxiéme communication, musculaire, est parfois observée.

C. Chevauchement de I'aorte

Le chevauchement de l'aorte résulte d'un « malalignement » entre le
septum infundibulaire et le septum trabéculé. Il s'accompagne d’une rotation
de la racine de l'aorte qui améne le sinus de Valsalva non coronarien plus en
avant et le sinus de Valsalva coronarien droit vers la gauche [43].

Le chevauchement est de degré variable : il peut étre minime ou
atteindre 50 %, voire plus. Il s‘agit alors de formes de passage vers le
ventricule droit a double issue. La continuité mitroaortique est cependant
conservée dans la tétralogie de Fallot.

D. Anomalies associées

L'arc aortique est a droite dans 25 % des cas. Les vaisseaux de la gerbe
aortique ont alors le plus souvent une distribution en « miroir » et il n'y a pas
d’anneau vasculaire.

Les anomalies des artéres coronaires sont fréquentes (un tiers des cas) et
importantes pour le chirurgien [21,28]. Les plus significatives sont une artére
interventriculaire antérieure naissant de I'artere coronaire droite (5 %), et une
artere coronaire unique.

La communication interauriculaire peut étre présente et certains parlent
alors de « pentalogie de Fallot ». La simple perméabilité du foramen ovale est
bien plus fréquente.

Les collatérales aortopulmonaires sont moins fréquentes que dans
I'atrésie pulmonaire.
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Fig. 2 : Schéma des composants principaux de la tétralogie de Fallot. [19]

La communication interventriculaire (CIV) est haute et sous-aortique.

La sténose pulmonaire est infundibulopulmonaire.

L'aorte est en partie au-dessus du ventricule droit. Le sang du ventricule droit
passe partiellement dans les artéres pulmonaires, car il existe une sténose a
ce niveau.

Une quantité variable de sang non oxygéné passe donc de droite a gauche
par la CIV.

La dextroposition aortique augmente le volume de sang ventriculaire droit se
rendant a l'aorte.
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lll. PHYSIOPATHOLOGIE [29]

Les principales caractéristiques physiopathologiques de la tétralogie de
Fallot sont la surcharge de pression du ventricule droit, I'hypoperfusion

pulmonaire et le shunt droite-gauche VD-Ao.

Il existe une surcharge de pression modérée du ventricule droit,
responsable de son hypertrophie. La communication interventriculaire étant
non restrictive, les pressions systoliques sont identiques dans le ventricule
gauche, le ventricule droit et I'aorte. La surcharge ventriculaire droite reste

donc modérée et il n'y a pas d'insuffisance cardiaque.

L'hypoperfusion pulmonaire est la conséquence de la sténose pulmonaire.
Son importance dépend du degré de l'obstacle sur la voie pulmonaire et de la

circulation collatérale.

Le shunt droite-gauche est la caractéristique physiopathologique
principale de la tétralogie de Fallot. Le degré du shunt est tributaire avant tout
du degré de la sténose pulmonaire et, dans une moindre mesure, de la
résistance systémique. La sténose pulmonaire a toujours une composante
musculaire, son degré peut donc varier en fonction de plusieurs parametres.
D’abord, la sténose a tendance a s'aggraver avec l'age. Ainsi, la cyanose
s'installe en général progressivement au cours de la premiére année de vie.
Ensuite, la sténose infundibulaire peut varier sous l'effet de la fréquence
cardiaque et de la force de contraction myocardique, toutes deux sous
I'influence du systeme nerveux autonome. Le shunt droite-gauche augmente

donc a l'effort et lors d’émotions.
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La crise hypoxique, complication classique de la tétralogie de Fallot, a
pour cause principale un spasme de linfundibulum, fermant l'accés a la
circulation pulmonaire. La baisse des résistances systémiques peut également
étre le facteur déclenchant d'une telle crise. En effet, I'aorte chevauchant le
ventricule droit, une hypotension artérielle ou une baisse de la résistance

périphérique favorisent le shunt droite-gauche, du ventricule droit vers l'aorte.

Le role que peut jouer la résistance systémique apparait encore dans une
autre manifestation typique de la tétralogie, a savoir l'accroupissement
(squatting). Le fait de replier les jambes sur I'abdomen augmente en effet
quelque peu la résistance systémique et diminue ainsi le shunt
droite-gauche [71].
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VI. ETIOLOGIE

Les cardiopathies congénitales répondent en général a une étiologie
multifactorielle, et ceci vaut, en principe, pour la tétralogie de Fallot. Dans ce
mode étiologique, le risque de récurrence dans une famille ou un enfant est
atteint est statistiquement de 2,7 %. Cependant, des cas familiaux pouvant

suggérer une hérédité mendélienne sont décrits. [60]

Les études génétiques récentes ont mis a jour des étiologies plus
spécifiques, avec la découverte soit d'une anomalie chromosomique, soit d'une
mutation génotypique. L'anomalie chromosomique mineure assez souvent
responsable de malformations conotroncales (dont fait partie la tétralogie de
Fallot) est la microdélétion du chromosome 22 (22q11). Cette anomalie, qui
regroupe plusieurs syndromes dont celui de Di George et le syndrome vélo-
cardiofacial, est connue sous l'acronyme « catch 22 » (cardiac defect,
abnormal face, thymic hypoplasia, cleft palate, hypocalcemia). Cette anomalie
chromosomique doit étre recherchée plus particulierement en présence d’'une
anomalie de I'arc aortique, de collatérales aortopulmonaires et, bien sdr, d'un
facies particulier. [35,55]

D’autres cas de tétralogie ont pour étiologie une mutation du facteur de
transcription NKX2.5. [36] A mesure que progresse la recherche en
génétiqgue, le nombre d'étiologies génétiques spécifiques va encore

augmenter.
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V. MANIFESTATIONS CLINIQUES [29]

A. Chez le nouveau-né

Dans sa forme classique, souvent, la tétralogie de Fallot ne s'accompagne
d'aucun symptome a la naissance. En effet, la sténose pulmonaire est
relativement peu serrée, si bien que le shunt droite-gauche ne s’installe pas.
Lorsque baissent les résistances pulmonaires, cette sténose modérée peut
empécher I'établissement d’'un shunt gauche-droite par la communication
interventriculaire, protégeant la circulation pulmonaire d’un grand débit. Ainsi,
il n'y a ni cyanose ni insuffisance cardiaque, et le diagnostic s'établit lors de

I'auscultation, qui révele un long souffle systolique de haute fréquence.

Cet équilibre parfait n'existe pas toujours. Lorsque la sténose pulmonaire
est peu serrée, elle ne prévient pas I'établissement d’un shunt gauche-droite a
travers la communication interventriculaire non restrictive, permettant méme,
parfois, I'évolution vers l'insuffisance cardiaque aprés la chute des résistances

pulmonaires. Rarement, un traitement anticongestif devient alors nécessaire.

A l'autre extréme, on observe des cas de tétralogie comportant une
sténose pulmonaire d’emblée trés sévere, voire une atrésie. Malgré cela, la
cyanose est peu importante jusqu’au moment ou se ferme le canal artériel :
on assiste alors a l‘apparition brutale d’'une cyanose et d’une hypoxémie
séveres, nécessitant un traitement par prostaglandines pour réouvrir le canal,
dans l'attente d'une chirurgie. On dit alors que la circulation pulmonaire est

« canal-dépendante».
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B. Chez le nourrisson

Les premiers mois de vie se passent souvent assez bien, avec un
nourrisson qui s'alimente correctement et prend du poids normalement. C'est
au cours des 6 premiers mois qu’apparait une cyanose lentement progressive.

Les premiéres crises hypoxiques peuvent déja apparaitre avant I'age de 1 an.
C. Chez I'enfant

Les manifestations cliniques de I'évolution spontanée sont moins souvent
observées de nos jours, car les chirurgiens sont appelés a intervenir de plus en

plus tot.
1. Cyanose

La cyanose est de plus en plus apparente. Cyanose centrale, elle touche
les muqueuses aussi bien que les téguments. Elle augmente a I'effort, aux

pleurs, et apparait plus nette au froid.
2. Hippocratisme

L'hippocratisme digital se développe suite a la cyanose et
progressivement au cours de plusieurs mois. On observe d’abord une
déformation des ongles qui s'incurvent en « verre de montre », puis apparait
I'élargissement des phalangettes, les doigts prenant alors un aspect de

« baguettes de tambour ».
3. Accroupissement

L'accroupissement (squatting) et la position génupectorale sont des

moyens instinctifs de Iutte contre I'hypoxie. L'accroupissement s‘observe
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particulierement apres I'effort. Cette attitude diminue le shunt droite-gauche

suite a une légére augmentation de la résistance périphérique (cf. supra).

L'augmentation du retour veineux lors de I'adoption de cette posture peut

également jouer un role, en augmentant le débit pulmonaire.
4. Intolérance a l'effort

L'intolérance a l'effort (dyspnée, fatigue) est constante ; elle est due a

Q-

I'impossibilité d’accroitre le débit pulmonaire a l'effort et, de ce fait,

I'augmentation du shunt droite-gauche.
5. Crises hypoxiques

Les crises (ou malaises) hypoxiques sont caractéristiques de la tétralogie
de Fallot. Elles peuvent apparaitre dans la premiére année de vie, mais sont
plus fréquentes apres I'age de 1 an. On observe une accentuation rapide de la
cyanose, accompagnée de tachypnée. Dans les formes graves, il y a perte de
connaissance. La crise hypoxique peut apparaitre a n‘importe quel moment de
la journée, mais s'observe plus particulierement le matin au lever. Le
cathétérisme cardiaque ou l'induction d'une anesthésie peuvent déclencher ces

crises, de méme qu’une émotion ou une angoisse.

Le souffle systolique disparait a l'auscultation, ce qui témoigne d’une
fermeture de linfundibulum. Bien que les crises hypoxiques puissent étre
controlées par les bétabloquants, leur apparition doit étre considérée comme

une indication a un acte chirurgical.
6. Retard staturopondéral

Le retard staturopondéral est fréquent mais généralement modéré. I

touche la croissance staturale aussi bien que la prise pondérale.
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VI. EXAMEN CARDIOVASCULAIRE [29]

A. Clinique

A la palpation, il y a :

un choc droit et souvent un signe de Harzer.

A I'auscultation du ceceur :

le premier bruit est unique, mais peut étre accompagné d’un clic de
dilatation aortique dans les formes graves (surtout lors d'atrésie

pulmonaire).

Le deuxieme bruit est unique, claqué. C'est le deuxieme bruit

aortique, le deuxieme bruit pulmonaire étant inaudible.

Il existe un souffle éjectionnel, losangique, dont le timbre est de
haute fréquence. Il provient de la sténose infundibulaire. La longueur
du souffle dépend du degré de sténose : un souffle long, presque
pansystolique, traduit une sténose modérément sévere ; un souffle
court, en revanche, indique que la sténose est tres sévere et que
I'infundibulum se ferme en systole, arrétant tout flux. En cas de crise

hypoxique, le souffle disparait.
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B. Paraclinique

1. Electrocardiogramme [29]
L'électrocardiogramme montre
e Une déviation axiale droite de 120° a 150°.

e L'hypertrophie ventriculaire droite se traduit par une onde R
exclusive ou prédominante avec une petite onde S dans les
dérivations précordiales droites V3R, V4R et V1. L'onde S prédomine

souvent déja en V2, elle est profonde jusqu’en V6.
e Les signes d’hypertrophie auriculaire droite sont inconstants.
2. Radiographie [29]
Les deux caractéristiques radiologiques de la tétralogie sont :
e L’hypoperfusion pulmonaire.

e Le cceur en « sabot ». Cette silhouette typique, qui n'est cependant
pas constante, se caractérise par une pointe surélevée (hypertrophie
ventriculaire droite) et un arc moyen concave (hypoplasie du tronc
pulmonaire). Le bouton aortique est proéminent (dilatation de
I'aorte).

e Larc aortique droit est observé dans un quart des cas. La

cardiomégalie est absente ou peu importante.

Chez le nouveau-né, ces caractéristiques sont peu apparentes, seuls
I'hypoperfusion pulmonaire et l'arc aortique droit peuvent orienter le

diagnostic.
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3. Signes biologiques [29]

La polyglobulie, forme d'adaptation a toute hypoxie chronique, est
constante dans la tétralogie de Fallot. Elle se développe progressivement et
son importance permet d'estimer le degré d’hypoxie. Cette adaptation est
bénéfique puisqu’elle permet d'augmenter la capacité de transport de
I'oxygene. Cependant, a partir d’'un certain degré de polyglobulie, la viscosité
du sang s'accroit a tel point que le débit cardiaque s’en trouve réduit. La
capacité de transport de l'oxygene va alors baisser. Le seuil critique au-dela

duquel la polyglobulie n’est plus bénéfique se situe aux alentours de 65 %.

Une carence martiale entraine une polyglobulie avec Aypochromie et
microcytose. Elle peut s'observer a tout age, mais particulierement chez le
nourrisson. Une concentration moyenne corpusculaire en hémoglobine
inférieure a 30 % est défavorable et appelle un traitement martial. En effet, la

polyglobulie hypochrome peut favoriser les accidents cérébrovasculaires [62].

Lors de cyanose et de polyglobulie séveres, on observe également des
troubles de la coagulation. 1| s'agit d'une part de thrombopénie, d'autre
part d'un abaissement des facteurs de coagulation. Alors que la
tendance hémorragique est faible chez I'enfant non opéré, les troubles de la
crase peuvent conduire a dimportantes hémorragies dans la période

postopératoire immédiate.
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VIl. ECHOCARDIOGRAPHIE [10]

L'échocardiographie avec ses différents modes (temps-Mouvements,
Bidimensionnel et Doppler) pose aisément le diagnostic de T4F en post-natal,

mais aussi en prénatal.

L'échocardiographie bidimensionnelle, en coupe parasternale gauche
grand axe, identifie facilement deux éléments importants de la tétralogie de
Fallot : la communication interventriculaire souvent large et unique, et le
chevauchement de l'aorte; mais cet aspect est commun a toutes les
cardiopathies conotroncales, notamment : I'atrésie pulmonaire a septum
ouvert, et le tronc artériel commun, d’ou I'intérét des autres coupes a savoir la
parasternale gauche petit axe et la sous costale. La continuité mitroartique

ainsi que I'HVD sont démontrées sur la méme coupe.

La visualisation de la voie de chasse droite est obtenue en coupe
parasternale gauche petit axe et en coupe oblique antérieure droite sous-
costale ; on peut alors apprécier limportance de la sténose pulmonaire
infundibulaire et son étendue, les dimensions de I'anneau valvulaire, du tronc

et des branches pulmonaires proximales.

Une évaluation du diamétre des branches de l'artere pulmonaire peut
également étre mieux obtenue en coupe suprasternale, ou on peut voir
I'artere pulmonaire droite jusqu’a sa division en branches lobaires supérieure

et inférieure, ainsi qu’une bonne partie de I'artere pulmonaire gauche.
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L'échocardiographie peut aussi analyser la naissance de |'artére coronaire
droite et du tronc coronaire gauche a partir des sinus de Valsalva
correspondants, et essaye surtout de dégager si possible la bifurcation du
tronc coronaire gauche en interventriculaire antérieure et circonflexe ; cette

analyse est primordiale quand I'anneau pulmonaire est hypoplasique.

La présence de CIV multiples trabéculées est recherchée essentiellement
en bidimensionnel, le doppler couleur peut étre pris en défaut vu I'égalisation

des pressions entre les deux ventricules.

L'échocardiographie recherche également les différentes Iésions
associées : CIA, PCA, arc aortiqgue droit..., et permet d‘apprécier les
dimensions du ventricule gauche et la présence d’'une éventuelle circulation

collatérale.
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VIIl. CATHETERISME ET ANGIOGRAPHIE [29]

L'imagerie non invasive permet de nos jours de présenter bon nombre
d’enfants au chirurgien sans cathétérisme. C'est vrai surtout pour le
nourrisson, chez qui l'anatomie est particulierement bien détaillée par

I’échographie.

En cas de crises hypoxiques mal contrblées, le cathétérisme peut par

ailleurs présenter des risques ; il est donc avantageux de pouvoir y renoncer.

S'il existe un doute sur l'arborisation des artéres pulmonaires ou sur

I'anatomie des artéres coronaires, le cathétérisme garde toute sa valeur.

L'angiographie montre mieux que toute autre méthode la voie de chasse

droite et les artéres pulmonaires jusqu’en périphérie.

L'aortographie, voire la coronarographie, précisent [I'existence
d’éventuelles anomalies de l'origine et de la distribution des arteres coronaires,

informations de premiére importance pour le chirurgien.

L'examen hémodynamique révele une égalisation des pressions
systoliques dans les deux ventricules. Si I'on pénétre dans I'artére pulmonaire,
on y trouve une pression basse, inférieure a la normale et, au retrait, un

gradient souvent étagé, valvulaire puis infundibulaire.

L'angiocardiographie permet d’apporter au chirurgien un bilan
anatomique précis. La ventriculographie droite sélective montre, mieux que
toute autre technique d’'imagerie, la voie de chasse droite ainsi que la

dimension du tronc de I'artere pulmonaire et de ses branches jusqu’en distal.
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Une vue de face avec angulation craniocaudale de 20° a 25° donne les
meilleures images. Laorte se remplit simultanément a travers |la
communication interventriculaire, et I'on apprécie bien, sur la vue de profil, le
degré de chevauchement. L'artére pulmonaire est de dimension inférieure a
celle de I'aorte, non seulement en raison de son hypoplasie (de degré tres
variable), mais par le fait que l'aorte ascendante est dilatée. On termine
toujours I'examen par une aortographie qui doit mettre en évidence toute
anomalie des artéres coronaires (cf. supra). En cas de doute, une

coronarographie sélective est effectuée.

IX. IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE [29]

Cette technique permet, dans des mains expertes, d’obtenir de trés
bonnes images de la tétralogie de Fallot. En particulier, la voie de chasse du
ventricule droit, parfois difficile a mettre en évidence par I'échocardiographie,

est bien visualisée, ainsi que les arteres pulmonaires jusqu’en périphérie.
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X. FORMES CLINIQUES

A. Forme réguliére [18]

La forme réguliere de tétralogie de Fallot est définie par une
communication interventriculaire (CIV) unique sous-aortique, une sténose
infundibulaire et/ou annulaire avec ou sans extension sur le tronc pulmonaire,

des branches pulmonaires normales et un réseau coronaire normal.
B. Formes irréguliéres [17]

Les formes irrégulieres sont toutes les autres formes.

La tétralogie de Fallot se présente dans une forme irréguliere en présence

d’une ou des anomalies suivantes :
e Anomalie de trajet des coronaires.
e Sténose d'une ou des deux branches pulmonaires.
e CIV multiples.

Elles nécessitent un bilan préopératoire détaillé pour décider de la
technique chirurgicale. Ce bilan inclut une étude échocardiographique associée
a une angiographie au moindre doute. Les artéres coronaires sont
habituellement visualisées par une injection dans la racine de l'aorte. Une

coronarographie sélective est rarement nécessaire [31].

L'échocardiographie bidimensionnelle permet parfois de visualiser I'origine
des artéres coronaires. Cependant, la fiabilité est insuffisante. Il en est de
méme pour la résonance magnétique nucléaire focalisée sur l'aorte

ascendante.
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1. Anomalies des artéres coronaires (Fig. 3) (Fig. 4) (Fig. 5)

Quel que soit leur type, elles se résument a la présence d'une artére
coronaire importante située sur ou dans linfundibulum. La fréquence est

inférieure a 5 % [41].

On suppose que l'infundibulum est sténosant et doit étre incisé, I'artére
coronaire anormale croise donc le trajet de l'infundibulotomie. Cette incision,
méme courte, étant quasi systématique, toutes les artéres coronaires croisant
la partie haute de linfundibulum sont « a risque ». La difficulté de
I'intervention est de lever la sténose pulmonaire tout en évitant la section ou

la constriction de |'artére coronaire anormale.
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Fig. 3 Artere infundibulaire haute.

A. Aspect extérieur de la branche coronaire anormale.
B. Agrandissement infundibulopulmonaire par une courte infundibulotomie haute.

Une réparation compléte peut étre faite a condition que la sténose
infundibulaire ne soit pas prédominante. Une incision infundibulaire sous-annulaire
courte est possible. Par cette voie, on réseque les attaches pariétales du conus. Une
approche atriale droite de la sténose infundibulaire est nécessairement associée. Un
patch d’élargissement est placé sur l'infundibulotomie haute, étendu ou non sur

I'anneau. [17]
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Fig. 4 Artére infundibulaire treés haute.

A. Trajet juxta-annulaire de I'artére infundibulaire.
B. Anastomose de Blalock-Taussig modifiée.

Une infundibulotomie verticale sous-annulaire n‘est pas possible sans risque
pour l'artére coronaire. Une anastomose systémopulmonaire est réalisée dans un
premier temps. Une anastomose de Blalock-Taussig modifiée est facilement

effectuée par voie médiane. [17]
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Fig. 5 Interventriculaire antérieure naissant de I'artére coronaire droite.

A. Interventriculaire antérieure naissant en totalité de I'artére coronaire droite.
B. Tube ventricule droit-artére pulmonaire.

L'attitude est sans ambiguité : ne pas tenter d'abord direct de I'infundibulum.
Les risques d'étirement, de traumatisme direct ou latéral conduisent a linfarctus
myocardique et au déces, et ce d'autant plus rapidement que la sténose résiduelle
est significative. Dans un premier temps, un shunt est réalisé, suivi, quelques années

plus tard, d'un tube ventricule droit—artére pulmonaire. [17]
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2. Sténose des branches pulmonaires (Fig. 6)
a. Sténose localisée
= Branche gauche

Une sténose de l'origine ou de la zone intrapéricardique est traitée par
une prolongation du patch infundibulopulmonaire jusqu’a la réflexion du

péricarde.

Les sténoses isolées du hile sont plus délicates car les récidives sur patch
sont fréquentes quels que soient les matériaux utilisés pour I'élargissement. 1|
est souvent préférable de ne pas y toucher et de faire une dilatation

percutanée [49], associée ou non a un stent.
» Branche droite

Lorsque la sténose siege aprés la bifurcation, un patch d'élargissement
est mis en place, le plus souvent aprés avoir incisé la branche droite sur toute
sa longueur. L'exposition de cette zone est grandement facilitée par une

aortotomie transverse.
b. Sténose diffuse et hypoplasie

L'élargissement d'une branche pulmonaire sur toute sa longueur ne peut
se concevoir que si le lit d’aval a un diametre normal. Cela est rarement le cas.
La valvulation est souhaitable car il persiste une pression élevée en aval de

I"élargissement.
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Une technique en deux temps est recommandée en cas d’hypoplasie
diffuse [73]. Le premier temps est un tube valvulé entre ventricule droit et
artere pulmonaire distale sans fermeture de la CIV. Le second temps est la
fermeture de la CIV. Le but est de faire grossir les artéres pulmonaires avant
de fermer la CIV. La mise en place d'un shunt de Blalock-Taussig sur des
arteres pulmonaires hypoplasiques peut également faire croitre le diametre
des deux artéres pulmonaires [46, 47], le développement de leur taille est
aussi possible par dilatation au ballonnet lors du cathétérisme cardiaque.
[51,75]

c. Sténose de la bifurcation avec branches confluentes

Les sténoses étendues de la bifurcation (acquises ou congénitales) sont
réparées par un patch transversal avec un tube valvulé ventriculopulmonaire.
Lorsque la sténose est tres étendue, il est parfois plus simple de revasculariser
séparément chaque artére pulmonaire. On emploie soit un tube transversal sur
lequel est implanté un tube valvulé ventriculopulmonaire, soit une homogreffe
bifurquée. Dans chacun des cas, le risque de sténose a moyen et long terme
est important. Ces sténoses secondaires sont dilatées par voie endovasculaire

et les stents sont largement utilisés.
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Fig. 6 Différents types de sténoses des branches.

A. Sténose isolée serrée de la branche gauche a son origine dans la concavité
aortique.

B. Sténose serrée localisée de l'origine de la branche droite avec dilatation
poststénotique.

C. Hypoplasie diffuse de toute l'artére pulmonaire depuis son origine jusqu’aux
branches

hilaires.

D. Sténose localisée de la bifurcation.

Le niveau de sténose est variable. Lorsqu’elle est localisée, elle peut siéger sur
la bifurcation ou bien a l'origine de I'une des branches. Il n‘est pas rare de retrouver
une dilatation de l'artéere pulmonaire aprés une sténose serrée a l'origine d'une
branche. La sténose a l'origine de la branche gauche siége sur I'implantation du
ligament artériel. L'hypoplasie de I'une ou des deux branches est une réduction
réguliere du diametre sur toute la longueur de I'artére pulmonaire. [19]
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3. Communications interventriculaires atypiques
Les CIV multiples sont diagnostiquées a I'échocardiographie.

Lorsque les CIV sont nombreuses et situées dans le septum trabéculé
vers la pointe, la fermeture est difficile. C'est pourquoi un shunt est fait dans

un premier temps et la réparation compléte est décidée vers 2 ou 3 ans.

C. Tétralogie de Fallot avec atrésie pulmonaire

L'atrésie acquise est observée dans les formes extrémes de Fallot dans
lesquelles la sténose infundibulaire progresse jusqu’a I'oblitération compléete. II
s'agit d’'une forme se rapprochant d’'une autre pathologie conotroncale :

I'atrésie pulmonaire a septum ouvert._[29]

L'’APSO est caractérisée anatomiquement par Iabsence de toute
continuité directe entre le ventricule droit et Ilartere pulmonaire, la
vascularisation pulmonaire est totalement aorto-dépendante par l'intermédiaire

de collatérales aortopulmonaires majeures. [45]

Le cathétérisme et I'angiographie sont nécessaires pour faire l'inventaire
détaillé des arteres pulmonaires, ainsi que des vaisseaux d’origine systémique

qui les nourrissent.

C'est une entité a part, nécessitant un programme chirurgical différent de
celui de la T4F.
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D. Forme de 'adulte (Forme « vieillie »)

Il est rare de rencontrer un adulte avec une tétralogie de Fallot non
opérée ou seulement avec une intervention palliative.

Il s'agit souvent de patients récusés dans le passé a cause d'une
anatomie inappropriée des artéres pulmonaires mais dotés d'éventuelles
collatérales pulmonaires, qui, grace a un débit pulmonaire adéquat, leur ont
permis d'atteindre I'age adulte. [48]

Parfois les parents avaient refusé toute intervention pour leur enfant.
L'indication d'une réparation chirurgicale dépend essentiellement de la fonction
ventriculaire droite et gauche, ainsi que de la taille des artéres pulmonaires
fonctionnelles. Les pressions pulmonaires doivent étre évaluées pour définir
I'opérabilité et surtout I'indication d’une valvulation de la voie pulmonaire. Les
résultats de la chirurgie sont trés encourageants.

Chez I'adulte, certaines particularités sont a noter :

e La circulation collatérale d'origine systémique est treés développée.

La fonction ventriculaire gauche peut étre diminuée par l'ischémie
myocardique chronique.

¢ La dilatation ventriculaire droite peut s'observer.

e La polyglobulie est importante et aboutit constamment a une
hyperviscosité sanguine et a des anomalies de la coagulation.

e La cyanose est intense et il y a toujours une importante réduction de
la capacité physique. En revanche, il n'y a pas de malaises
anoxiques.

e L'insuffisance cardiaque, les crises angineuses et les hémoptysies
sont trés fréquentes.

Ces particularités traduisent la détérioration de Ila tolérance
hémodynamique de la maladie avec I'age [23]
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E. Autres [29]
1. « Fallot rose »

Ce terme familier désigne une forme dans laquelle la sténose pulmonaire
n‘est pas tres sévere ; il y a alors un shunt bidirectionnel a travers la
communication interventriculaire et la cyanose n‘est pas ou peu apparente.
Cette entité ne correspond donc pas a la définition physiopathologique.
Néanmoins, le terme « tétralogie de Fallot » peut étre retenu si le défaut
anatomique fondamental, c'est-a-dire le déplacement du septum
infundibulaire, est documenté.

2. Tétralogie avec agénésie de la valve pulmonaire

Certains désignent par ce terme une malformation comportant une
communication interventriculaire et un orifice pulmonaire hypoplasique, mais
non gardé par une valve. Une dilatation massive du tronc de lartere
pulmonaire accompagne cette anomalie qui n’est pas une tétralogie de Fallot,
car il n'y a pas de sténose souspulmonaire par déplacement du septum
infundibulaire.

Cliniguement, elle se caractérise par une faible cyanose, la sténose
annulaire pulmonaire n’étant pas trés serrée, mais par une régurgitation
pulmonaire importante.

Cette malformation se complique souvent d‘une compression des
bronches par les arteres pulmonaires dilatées.

3. Tétralogie de Fallot avec absence de septum infundibulaire

Cette forme se retrouve dans environ 3 % des cas. Les valves pulmonaire
et aortique se trouvent cote a cote, en « canon de fusil », ce qui peut poser
un probleme chirurgical au moment de la fixation de la piece de Dacron®
fermant la communication interventriculaire.
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X1. EVOLUTION ET COMPLICATIONS [29]
A. Evolution spontanée

La cyanose apparait généralement entre 3 et 6 mois de vie dans les
formes classiques de la tétralogie de Fallot, et s'aggrave progressivement. Les
crises hypoxiques s'observent occasionnellement déja chez le nourrisson, elles
sont plus fréquentes dés la seconde année de vie. Avant I'ére chirurgicale, le

décés survenait presque toujours avant I'age adulte.
1. Complications

Les principales complications qui émaillent I'’évolution sont les accidents

neurologiques et I'endocardite d'Osler.
a. Les complications neurologiques

e L'accident cérébrovasculaire : est particulierement fréquent dans les
deux premieres années de vie si la cyanose est trés sévere. Il s'agit
d'infarcissements cérébraux par hypoxie ou par embolie. La polyglobulie joue
un role, surtout lorsqu'elle s'accompagne d’hypochromie. Un accident

cérébrovasculaire peut se produire lors d’'une crise hypoxique grave.

e L'abces cérébral survient plus tardivement, au-dela de I'age de 2 ans.
Cette complication est appelée a devenir rare, puisque la tétralogie est
généralement opérée avant cet age. La encore, la polyglobulie et I'hypoxie
sont des facteurs de risque [27]. Le point de départ est souvent un petit foyer
de ramollissement. Toute fievre avec céphalées, méme en I'absence de signes

neurologiques, doit faire rechercher un abceés cérébral. Comme pour I'accident
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cérébrovasculaire, I'absence de « filtre » pulmonaire (le sang veineux pouvant
accéder directement a l'aorte) est sans doute un facteur favorisant. En effet,
un petit caillot ou une colonie de bactéries dans la circulation veineuse
peuvent accéder directement au cerveau. L'aspiration a l'aiguille de I'abcés

associée a un traitement antibiotique permet en général de le guérir.
b. L’endocardite d’Osler

Elle est peu fréquente dans les deux premieres années de vie. Elle se
rencontre souvent chez les adolescents et les adultes. Cette complication est
maintenant rare. En effet, les interventions se font précocement et le risque

devient tres faible apres correction chirurgicale.
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XIl. TRAITEMENT

Le traitement définitif est la réparation chirurgicale a coeur ouvert, qui est
indiquée dans tous les cas. L'age auquel elle est effectuée de facon élective a
diminué au fil des ans : si bien des centres attendent encore la deuxiéme
année de vie, d’autres pronent une opération élective entre 3 et 11 mois. [78]
Certains I'effectuent méme chez le nouveau-né. [65] En cas de symptomes
importants dés I'age de 6 mois, on procéde a la correction définitive plutot
gu’a l'intervention palliative, a moins que I'anatomie ne soit défavorable.

Le traitement médical et le traitement palliatif chirurgical, qui permettent
de remettre a plus tard la réparation définitive, ont donc une importance
marginale aujourd’hui, sauf dans les cas d'atrésie pulmonaire ou d’hypoplasie
des arteres pulmonaires.

A. Traitement médical [29]

Le traitement se limite a la prise en charge des crises hypoxiques et au
traitement martial en cas d’hypochromie. Lors de crise hypoxique, le premier
geste consiste a administrer de l'oxygene et a placer I'enfant en position
genupectorale ; on peut aussi replier simplement les genoux sur I'abdomen
(équivalent d'accroupissement). Le traitement médicamenteux de choix est le
propranolol par voie intraveineuse, a la dose de 0,05 a 0,1 mg/kg (lentement
) ; la morphine par voie sous-cutanée (0,2 mg/kg) s’est également avérée
utile. Si la crise hypoxique survient dans le contexte d'une hypotension ou
d'une hémorragie, I'administration de plasma ou de sang est une mesure
essentielle. L'acidose doit étre corrigée. Une augmentation des résistances
systémiques par I'angiotensine ou la phényléphrine peut s'avérer utile dans les
cas rebelles.
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Le propranolol est particulierement utile dans la prévention des crises
hypoxiques ; il est administré per os, trois ou quatre fois par jour, a la dose de
2 a 5 mg/kg/j. Cependant, il ne doit pas s'agir d'un traitement de longue
durée. En effet, les crises hypoxiques doivent étre considérées comme une

indication a intervenir chirurgicalement sans tarder.

Il faut citer encore I'administration intraveineuse de prostaglandines au
nouveau-né atteint d'atrésie pulmonaire ; ce traitement salvateur assure une

perfusion pulmonaire en maintenant ouvert le canal artériel.
B. Traitement chirurgical [29]
1. Chirurgie palliative

Les indications de la chirurgie palliative se sont singulierement rétrécies,
la plupart des chirurgiens expérimentés préférant pratiquer une réparation
d’emblée. Si certains pensent pouvoir offrir une chirurgie définitive méme chez
le nouveau-né, [65] nombre d'équipes voient encore une indication a la
palliation si un geste s'avere indispensable dans les 3 a 6 premiers mois de
vie. En cas d'atrésie pulmonaire ou d’hypoplasie des arteres pulmonaires,
I'intervention palliative a pour but non seulement de soulager une hypoxie

grave, mais encore de développer et de faire croitre les artéres pulmonaires.

L'anastomose de Blalock-Taussig, classigue ou modifiée, reste la
principale opération palliative. Les anastomoses directes entre |aorte
ascendante et l'artere pulmonaire droite (Waterston), et celles établies entre
I'aorte descendante et I'artere pulmonaire gauche (Potts) sont a abandonner
car elles risquent de déformer I'arbre vasculaire pulmonaire, et deviennent vite

une cause d’hypertension pulmonaire par exces de débit.
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L'intervention de Blalock-Taussig réalise une anastomose terminolatérale
entre une artére sous-claviere et l'artére pulmonaire homolatérale. C'est la
plus ancienne des interventions entreprises dans la tétralogie de Fallot, mais
elle est toujours utilisée par bien des chirurgiens. Cette anastomose prive le
bras de son principal affluent artériel, mais ceci est bien toléré chez le
nourrisson et le petit enfant. L'anastomose, souvent, ne grandit pas avec

I'enfant. La durée de son efficacité se trouve ainsi limitée.

Bien des centres préferent, surtout chez le nouveau-né, une anastomose
de Blalock modifiée par l'interposition d’'un tube de Gore-Tex®. [56] Ces
anastomoses ont I'avantage de pouvoir étre calibrées selon I'age du patient et

de laisser intact I'apport artériel au bras. (Fig. 7)
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Fig. 7 [18] Anastomose de Blalock-Taussig modifiée par voie antérieure.

A. Anastomose proximale.
B. Anastomose distale sur I'artére pulmonaire droite.

C. Anastomose distale sur le tronc pulmonaire.
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2. Réparation compléte

La réparation compléte s'effectue sous circulation extracorporelle et
hypothermie modérée. Elle doit étre entreprise précocement, électivement a
I'age de 1 a 2 ans, méme plus tot dans plusieurs centres. Si I'hypoxie est grave
ou s'il y a des crises hypoxiques, une intervention devient indispensable chez
le nourrisson ; il faut alors peser les risques d’'une réparation contre ceux
d’une palliation. L'expérience de I'équipe chirurgicale n’est pas le seul critére :
en effet, si les artéres pulmonaires sont petites, s'il existe des sténoses
pulmonaires périphériques, une opération palliative est souvent préférée. De
méme, certaines anomalies des artéres coronaires doivent faire choisir la
palliation plutot qu’une réparation chez le nourrisson, dans la mesure ou cette
derniére nécessitera peut-étre la mise en place d'un tube ou d’'une homogreffe

entre le ventricule droit et I'artere pulmonaire.

Le geste chirurgical Iui-méme comprend la fermeture de Ia
communication interventriculaire et la levée de la sténose pulmonaire. L'abord
classique est une ventriculotomie droite au niveau de l'infundibulum. Certains
chirurgiens préconisent un abord par loreillette droite et par Iartére
pulmonaire, afin de ménager le ventricule droit. Une piece de Dacron® est
suturée sur la communication interventriculaire ; en cas de chevauchement
important de I'aorte, cette piece doit bomber en direction du ventricule droit.
On prend soin de ne pas léser le faisceau de His qui chemine le long du bord
inférieur de la communication. La sténose infundibulaire est réséquée et la
valve pulmonaire inspectée : une commissurotomie est effectuée en cas de
sténose valvulaire. Il faut alors jauger le calibre de I'anneau valvulaire et du

tronc de l'artére pulmonaire par des tiges de Hegar. Les valeurs de calibre
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minimal, par rapport a la surface corporelle du patient, ont été établies. Si le
diameétre mesuré est inférieur a cette valeur limite, il faut alors fendre I'anneau
valvulaire pulmonaire, de méme que le tronc pulmonaire, pour I'élargir par une
piece de Dacron® doublée de péricarde (patch transannulaire). Ce geste
laisse un orifice pulmonaire partiellement gardé seulement et l'insuffisance
valvulaire pulmonaire est inévitable. Elle est préférable a la persistance d'un
gradient important. De 20 a 40 % des patients, selon les centres, recoivent
une piece transannulaire. L'interposition d’'un greffon valvé peut se justifier en
cas d'arteres pulmonaires périphériques de faible calibre ou présentant des
sténoses. L'intervention se termine par la fermeture d’une éventuelle

communication interauriculaire.

La réparation d'une atrésie pulmonaire avec communication
interventriculaire est bien plus complexe ; elle se fait souvent en deux ou trois
temps. Le premier temps est un geste palliatif visant a augmenter le débit
pulmonaire. Une anastomose de type Blalock peut étre adéquate, mais bien
des chirurgiens préferent rétablir une continuité entre Iinfundibulum
ventriculaire droit et I'artere pulmonaire, soit directement par une piece de
Dacron® si l'infundibulum est contigu a I'artere pulmonaire principale, soit par

un tube ou greffon de préférence valvé, reliant ces deux structures.

Cette maniere de procéder a pour résultat un flux antérograde plus
physiologique et donne de meilleures chances a un développement
harmonieux de l'arbre vasculaire pulmonaire. Elle facilite aussi l'accés aux
artéres pulmonaires pour le cathétériseur, soit en vue d'effectuer des mesures,

soit pour dilater au ballon d’éventuelles sténoses pulmonaires périphériques.
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Ce n'est que lorsqu’un arbre artériel pulmonaire complet et de bonne
dimension a été constitué que I'on passe a I'étape finale : la restitution de la
voie droite par une homogreffe (ou tube valvulé) et une fermeture de la
communication interventriculaire. Les collatérales venant de |'aorte, devenues
inutiles si elles n‘ont pas été reliées a l'arbre artériel pulmonaire, sont a
supprimer, soit lors de la chirurgie, soit par cathétérisme interventionnel

(spirale, coil).

C. Cathétérisme interventionnel

La dilatation au ballonnet de la voie de chasse droite, en lieu et place
d’'un acte chirurgical palliatif, est effectuée dans plusieurs centres, avec un

certain succes. [51,75]

Le risque de crise hypoxémique lors de ce geste n’est pas négligeable,
mais une amélioration des saturations artérielles est souvent notée par la
suite. Plusieurs utilisateurs de cette méthode ont pu démontrer, dans le suivi
de ces patients, un développement de la taille de I'anneau pulmonaire et des
artéres pulmonaires ; c’est la un bénéfice additionnel, en vue de la correction
définitive. [51,75]

Le cathétérisme interventionnel a certainement sa place dans le
traitement des sténoses pulmonaires périphériques et dans I'oblitération de
collatérales systémiques; ces deux anomalies se rencontrent plus
fréquemment dans I'atrésie pulmonaire avec communication interventriculaire

que dans la tétralogie de Fallot classique. [69]
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XIl. EVOLUTION POST-OPERATOIRE

A. Résultats immédiats

1. La mortalité opératoire [29]

La mortalité hospitaliere apres réparation compléete d'une tétralogie de
Fallot a progressivement diminué dans les 30 derniéres années. Le risque
encouru n'est pas encore proche de zéro, probablement a cause de la
physiopathologie sévere de certains patients, de la complexité de l'arsenal
technique chirurgical et de la cyanose des malades qui les rend plus vulnérable

aux effets morbides de la circulation extracorporelle.
2. Les complications [18]

= Hémorragie post-opératoire : les facteurs favorisants sont: la
circulation collatérale pariétale, et I'altération de la coagulation biologique qui

favorise les saignements sur les sutures.

= (Edeme pulmonaire : c’est le résultat d’'un remplissage excessif sur des
cavités gauches petites avec une fonction diastolique diminuée. La prévention
de cette complication est aisée avec un controle échographique
transoesophagien ou bien avec une surveillance de la pression atriale gauche.
Les CIV résiduelles sont également facteurs d‘cedéme pulmonaire et sont

décelées a I'échographie.

= Complications neurologiques : elles peuvent étre la conséquence d'un
débit de circulation extracorporelle insuffisant ou d’une pression de perfusion

trop basse.
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= Insuffisance rénale aigue : c’est une complication grave, elle est le plus
souvent due a une diminution de flux sanguin rénal, la durée de la circulation

extracorporelle et la durée du clampage aortique peuvent jouer un role.

= Complications infectieuses : il peut s’agir d'une médiastinite, d’une

infection pariétale, ou d'une septicémie.

B. Résultats lointains

La chirurgie a coeur ouvert a radicalement changé le pronostic de la
tétralogie de Fallot ; bien des patients opérés menent une vie normale 20 ou
30 ans apres l'intervention. De nombreux travaux concernant le suivi lointain
I'attestent. [57,80] Cependant, la réparation chirurgicale n’est pas synonyme
de guérison : la mortalité et la morbidité tardives touchent un pourcentage
significatif d’opérés.

Les responsables de morbidité et mortalité tardives sont les lésions

résiduelles d'une part, les troubles du rythme cardiaque d’autre part.
1. La mortalité tardive [29]

Elle est de I'ordre de 5 a 7%, mais elle est variable selon les séries. L'une
des plus grandes études rapportant un long suivi, fait état d’'une survie de
86% a 32 ans, (chiffre ne comprenant pas la mortalité péri opératoire). Les
principales causes de déces tardif sont : la mort subite, la réopération pour

lésion résiduelle et I'insuffisance cardiaque.
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2. Les complications
a. Les lésions résiduelles [29]

Elles se situent avant tout sur la voie de chasse pulmonaire ; elles y sont
quasi obligatoires, dans la mesure ou il est impossible, dans la majorité des
cas, de corriger entierement le rétrécissement étagé sans induire une
insuffisance valvulaire pulmonaire.

Une utilisation libérale de pieces d’élargissement ne laisse que peu de
sténoses, mais au prix d'un orifice pulmonaire incomplétement valvulé et qui
est régurgitant.

<~ La sténose pulmonaire résiduelle

Une sténose pulmonaire résiduelle est la regle ; le gradient pulmonaire
devrait idéalement se situer en dessous de 25 mmHg, mais il est plus
important dans environ 30 % des cas. Un gradient se situant entre 25 et 50
mmHg est tolérable mais, au-dela de 50 mmHg, il existe un risque important
de mortalité et de morbidité tardives : intolérance a l'effort et troubles du
rythme sont fréquents. Il est donc nécessaire de réintervenir dans ce cas.

< L'insuffisance valvulaire pulmonaire

L'insuffisance valvulaire pulmonaire est trés fréquente et se retrouve dans
environ 60 % des cas. La mise en place, lors de l'intervention, d'une piece
transannulaire laissant une partie de l'orifice non gardé est bien s(ir le principal
facteur responsable de ces régurgitations.

L'évaluation de linsuffisance pulmonaire est difficile. Différentes
techniques permettent d‘approcher sa  quantification, a  savoir
I’échocardiographie-doppler, I'angiographie et la résonance magnétique. C'est
cette derniere qui commence a simposer comme la méthode la plus
fiable. [22]
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Souvent la régurgitation est légére a modérée, elle est alors réputée bien
tolérée pendant de trés nombreuses années. Lorsqu’elle est plus sévere, elle a
pour conséquence une dilatation progressive du ventricule droit, puis une
dysfonction de celui-ci. Cliniguement, on observe une diminution de Ia

tolérance a I'effort, ainsi qu’une prédisposition aux arythmies. [33]

Cette évolution facheuse justifie parfois un remplacement valvulaire, qui
peut étre effectué par voie percutanée. Cette technique a été décrite
récemment par Philippe Bonhoeffer qui a mis au point un dispositif implantable
par voie percutanée : « la valve de Venpro » prélevée de la jugulaire du boeuf

et cousue sur un stent. [12, 13, 14]
Les résultats a moyen terme de cette procédure sont encourageants.
<> La communication interventriculaire résiduelle :

Une communication interventriculaire significative se manifeste
rapidement apres la réparation et nécessite une reprise. Les communications

petites sont assez fréquentes et n‘altérent pas le pronostic.
< La dilatation de l'aorte :

La racine de l'aorte est souvent quelque peu dilatée dans la tétralogie de
Fallot. Au cours de I’évolution postopératoire, cette dilatation peut étre

progressive, s'accompagnant alors d'une régurgitation aortique. [58]
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b. Les troubles du rythme cardiaque [29]

Ils sont fréquents, principalement de deux types : les troubles de la
conduction et les arythmies ventriculaires. Les troubles du rythme

supraventriculaires sont moins fréquents.
< Les troubles de la conduction

Les troubles de conduction [30] se situent a différents étages de I'axe
His-Purkinje et sont la conséquence d’une lésion chirurgicale directe. La forme
la plus sérieuse est le bloc auriculoventriculaire complet par lésion du faisceau
de His, qui parcourt le bord inférieur de la communication interventriculaire.
Fréquent autrefois, il est devenu rare car les chirurgiens ont appris a connaitre
le parcours habituel du faisceau de His. Actuellement, le risque de bloc
complet permanent est de 1 % environ. Tout bloc auriculoventriculaire

complet permanent doit étre appareillé par un stimulateur cardiaque.

Les troubles de la conduction intraventriculaire sont fréquents. Le bloc de
branche droit est presque la regle. Il n'a aucun effet négatif sur le pronostic.
Méme le bloc dit bifasciculaire (déviation axiale gauche associée au bloc de

branche droit) n’évolue que tres rarement vers un bloc atrioventriculaire tardif.
< les arythmies ventriculaires

Les arythmies ventriculaires non soutenues sont tres fréquentes ; sur un
enregistrement de 24 heures, on les retrouve chez 40 a 50 % des opérés. La
fréquence de ces troubles du rythme augmente avec I'age du patient. Il s'agit
d’extrasystoles, de doublets ou de courtes salves, n‘engendrant aucun
symptome. Contrairement a ce que l'on croyait, elles ne sont pas

annonciatrices du risque de mort subite. Un traitement systématique des
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arythmies ventriculaires n’est pas indiqué. Il convient de traiter uniguement les
cas présentant des symptomes et peut-étre les patients avec un mauvais
résultat hémodynamique (pression ventriculaire droite systolique ou

diastolique élevée, dysfonction ventriculaire).

Les tachycardies ventriculaires soutenues sont plus rares et se
rencontrent principalement chez l'adulte. Elles demandent un traitement
médicamenteux dans un premier temps ; les cas rebelles peuvent aujourd’hui
bénéficier d’'un cathétérisme interventionnel avec ablation par radiofréquence

du circuit de réentrée. [37]

La mort subite tardive est un événement dramatique, heureusement peu
fréquent (de 1 a 3 %). Cette complication reste dans une large mesure
imprévisible. Cependant, différents marqueurs électriques, tels la durée du
complexe QRS, la présence de potentiels tardifs ventriculaires et la dispersion

de I'espace QT semblent pouvoir identifier des patients a risque. [30, 32, 33]

Enfin, a l'age adulte, on peut observer la survenue d‘arythmies
supraventriculaires de type futter et fibrillation auriculaire, qui sont le plus

souvent symptomatiques et demandent un traitement. [70]

Ces séquelles, ces complications rendent nécessaires des controles
médicaux pendant toute la vie des patients opérés. Elles nous rappellent que
la réparation chirurgicale ne peut restituer une anatomie tout a fait normale.
Malgré cela, il ne faut pas oublier que la chirurgie cardiaque a radicalement
transformé le pronostic de cette malformation et qu’'une majorité d'opérés
peut mener une vie professionnelle et familiale normale. S’ils ne deviennent
gu’exceptionnellement des athlétes, une activité sportive de loisir est non

seulement permise, mais recommandée.
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Le but de cette étude rétrospective descriptive est de déterminer la place
du cathétérisme cardiaque dans le bilan préopératoire de la tétralogie de
Fallot, en approchant de facon étroite la conduite de cet examen invasif : les
injections nécessaires et les incidences, ainsi que les données capitales a
devoir ressortir de cette exploration. On analysera de fagon succinte certains

aspects épidémiologiques et cliniques de la tétralogie de Fallot.

I. POPULATION ETUDIEE

Criteres d’inclusion

Ont été inclus tous les patients atteints d'une tétralogie de Fallot,
hospitalisés dans le service de Cardiologie A du CHU Ibn Sina de Rabat, de
janvier 1996 a Décembre 2008, pour bénéficier d’'un cathétérisme cardiaque

dans le cadre d’un bilan préopératoire.
Criteres d’exclusion

Nous avons exclu de I'étude les patients présentant une forme extréme
de T4F que nous avons considérée comme étant une atrésie pulmonaire a

septum ouvert et les formes avec agénésie.

Notre série porte sur 60 cathétérismes cardiaques analysés, concernant

57 patients.

54 patients ont bénéficié d'un seul cathétérisme cardiaque, les 6 autres
examens ont été réalisés a 2 reprises en pré et en postopératoire chez 3
patients qui avaient bénéficié d'une anastomose systémicopulmonaire de type
Blalock.
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Il. METHODE D’EVALUATION

Tous nos patients ont eu un examen clinique complet, un enregistrement
électrocardiographique de repos, une radiographie thoracique de face, une
échographie transthoracique, un cathétérisme cardiaque et un bilan biologique

standard.
A. Echographie transthoracique

L'analyse anatomique est réalisée par les différentes voies parasternales,
sous-costales, et suprasternales. On étudie les éléments constitutifs de la
T4F a savoir la CIV, l'arbre pulmonaire, les arteres coronaires, I'arc aortique, la

collatéralité et les lésions associées.

La coupe parasternale gauche « petit axe », la sous costale et la
suprasternale permettent de dérouler et de mesurer I'arbre pulmonaire de

facon plus ou moins compléte.

Les arteéres coronaires sont surtout étudiées par la coupe parasternale
gauche petit axe et la sous costale 5 cavités en recherchant surtout une artéere

barrant l'infundibulum pulmonaire.
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B. Cathétérisme cardiaque

1. Préparation des patients

e Tous les patients sont a jeun 4h avant I'examen
e Une sédation par Atarax® est administrée pour tous les enfants de
plus de 10 ans. Les autres patients recoivent une sédation légére

par Hypnovel® ou Valium®.

2. Technique de I'examen
a. Voie d'abord

Le cathétérisme cardiaque est réalisé de facon systématique par ponction
de la veine fémorale droite d'abord, I'exploration par voie artérielle rétrograde
est discutée au cas par cas, en fonction de plusieurs parametres que nous
allons détailler plus loin.

Parfois la veine fémorale gauche est également ponctionnée.
b. Héemodynamique

La mesure des pressions cardiaques est réalisée dans le cceur droit et
gauche.
La pression systolique du VD, VG et aorte est systématiquement

mesureée.
c. Incidences

L'injection du tronc veineux innominé TVI est faite de face.
Cette incidence permet d’analyser le retour veineux systémique et la

présence ou non d'une VCSG.
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< L'arbre pulmonaire est étudié par les injections suivantes :

e Ventriculographie droite : l'injection dans le ventricule droit est
faite en4 cavités (OAG: 20°-30° avec une inclinaison
craniocaudale maximale).

e Opacification de I'artére pulmonaire : le passage dans I’AP permet
I'exploration directe de I'arbre pulmonaire :

- L'injection de I'APT est réalisée habituellement en 4 cavités et
souvent complétée par la face, et /ou 'OAG, et/ou I'OAD.

- L'injection sélective dans la branche pulmonaire droite est faite
en OAD.

e Opacification de I'anastomose systémicopulmonaire :

Chez les patients ayant bénéficié d'une chirurgie palliative de type
Blalock, 'opacification de I'ASP se fait soit de facon non sélective
lors de l'aortographie, soit de maniere sélective, le Blalock est alors
directement injecté. Il permet I'étude de I'arbre pulmonaire et
surtout la recherche de distorsion de I'’AP droite ou gauche a
I'implantation de I'anastomose.

% L'exploration du cceur gauche intéresse le VG, l'aorte, et les arteres
coronaires.

e Ventriculographie gauche : les injections dans le ventricule gauche
ne sont pas réalisées de fagon systématique, les angiographies VG
sont faites souvent par voie antérograde (passage a travers la CIA)
exceptionnellement par voie rétrograde.

La ventriculographie gauche est pratiquée en incidence OAG. Elle
permet I'étude du SIV et donc la recherche de CIV de pointe
associée, mais également de visualiser les arteres coronaires et les
éventuelles collatéralités.
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L'aortographie sus-sigmoidienne : est réalisée par voie rétrograde
ou par voie antérograde, en incidence de face, en OAG, en OAD, et
de profil.

Ces injections permettent de dérouler l'aorte dans sa globalité,
d'évaluer les collatérales, mais également et surtout de visualiser
les arteres coronaires.

La coronarographie :

L'analyse des artéres coronaires se fait sur toutes les injections
précitées (ventriculographie droite, ventriculographie gauche et
aortographie).

Généralement quand elles sont mal dégagées, on procede a
I'injection directe soit sélective soit semi sélective, par voie
antérograde (aprées passage de la CIV), et/ou par voie rétrograde.
Opacification de la veine pulmonaire : linjection sélective de la
veine pulmonaire est réalisée en cas d'absence d’opacification
d’'une branche de l'artére pulmonaire par les injections du coeur
droit. On cherche ainsi a visualiser et a opacifier lartére
pulmonaire par injection rétrograde de la veine correspondante.

d. Complications

On a enregistré une thrombose de la veine fémorale chez un
patient.

Dans les cas ou I'AFD a été ponctionnée, on n‘a noté ni hématome
ni diminution du pouls fémoral.

Une crise hypoxique est survenue chez 2 patients, la prise en
charge était simple au moyen d’'un bon remplissage vasculaire, et
I'administration du Valium® et de I'Aviocardyl®.
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|. EPIDEMIOLOGIQUES ET CLINIQUES
A. Age

L'age de nos patients a I'admission varie de 3 mois a 32 ans avec une

moyenne de 9 ans.
B. Sexe

La répartition selon le sexe des 57 patients de notre série, montre une
légére prédominance masculine. (Graphique 1) En effet :
e 34 patients sont de sexe masculin (59,6% des cas).

e 23 patients sont de sexe féminin (40,4% des cas).

Graphique 1 : Repartition des patients en
fonction du sexe

Wsexe masculin  Dsexe féminin
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C. Antécédents

e La notion de consanguinité parentale est notée chez 10 patients
(17,5% des cas).

e La notion daccident vasculaire cérébral est rapportée dans 1 seul
cas.

e Une cure palliative type « Blalock-Taussig » a été réalisée chez 11

patients (19,3% des cas).
D. Signes clinques

La tétralogie de Fallot se manifeste par des signes fonctionnels patents

associés a des degrés divers. (Graphique 2)

e La cyanose

Elle est retrouvée chez tous les patients.

e La dyspnée

Elle est notée dans 44 cas (77,2%).

e Les malaises anoxiques

Ils sont retrouvés chez 17 patients (29,8%).

e L'accroupissement ou « Squatting » :

Il est rapporté dans 23 cas (40,4%).

e L'hippocratisme digital

Il est constaté dans 36 cas (63,2%).
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Graphique 2 : Fréquence des signes fonctionnels
de la T4F dans notre série
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29,80%

/

Cyanose Dyspnée  Malaises anoxiques  Squatting Hippocratisme digital

e Le retard psychomoteur
Il est retrouvé dans 4 cas (7%).
e Le morphotype
On a constaté 2 cas d’anomalies du morphotype :
- 1 cas de faciés mongoloide d’une trisomie 21 (1,8%).
- 1 cas de dysmorphie faciale type syndrome de Di George (1,8%).
e L'examen cardiovasculaire
Le souffle systolique éjectionnel de sténose pulmonaire est retrouvé chez
53 patients (93%).
Le B2 au niveau du foyer pulmonaire est normal chez 52 malades
(91,2%), atténué dans 3 cas (5,3%), et aboli chez 4 malades (7%).
Le signe de Harzer est constaté chez 8 patients (14%).

L’hépatomégalie est notée chez 2 malades (3,5%).
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E. Examens paracliniques

1. Electrocardiogramme

Le rythme est sinusal chez tous les malades.

L'axe du QRS est droit dans 56 cas (98,2%), gauche chez un malade
sur hémibloc antérosupérieur gauche.

L'hypertrophie ventriculaire droite est constatée dans tous les cas.
L'hypertrophie auriculaire droite est notée chez 26 malades (45,6%

des cas), dont la moyenne d’age est de 13 ans.

On a constaté également :

Des extrasystoles ventriculaires nombreuses chez 2 patients.

Un BAV 1° degré chez un malade.

2. Radiographie du thorax

La cardiomégalie est notée chez 39 patients (68,4% des cas), dans la
majorité des cas elle est modérée V1-V2.

L'aspect « coeur en sabot », défini par un AIG convexe avec pointe
sus-diaphragmatique, associé a un AMG concave, est retrouvé dans
30 cas (52,6%).

La crosse aortique est constatée a droite chez 7 patients (12,3% des
cas).

Une hypoperfusion pulmonaire est notée 37 fois (64,9% des cas).

Un patient présentait une dextrocardie.
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3. Biologie

e La polyglobulie est notée chez 45 patients (78,9% des cas).

e Une microcytose est notée chez 20 malades (35,1% des cas).

e Une hypochromie est notée dans 13 cas (22,8%).

e La thrombopénie est retrouvée dans 7 cas (12,3%).

e Le taux de prothrombine varie entre 38% et 100%, il est inférieur a
80% chez 14 patients (24,6% des cas).

e Le bilan rénal est sans particularités.

e Le taux d'acide urique, réalisé chez quelques malades, est normal.
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Il. ECHOCARDIOGRAPHIQUES
L'échocardiographie Doppler a permis d'étudier :
1. Le situs atrioviscéral qui est :

e Solitus dans 59 cas, (98,3% des cas).

e Inversus dans un seul cas.

2. Les anomalies élémentaires de la tétralogie de Fallot

représentées par :

e La communication interventriculaire qui est périmembraneuse, haute
et large, on n‘a pas retrouvé de CIV restrictive.

e Le chevauchement aortique qui est modéré dans 40 cas (66,7% des
cas), et important dans 20 cas (33,3%). (Fig. 8)

e Le malalignement du septum conal qui est modéré dans 36 cas
(60%), moyen dans 5 cas (8,3%), et important dans 19 cas
(31,7%).

e La continuité mitroaortique qui est toujours respectée.

e L'hypertrophie ventriculaire droite qui est constante. Le ventricule

gauche est plus petit que le ventricule droit dans 1 seul cas.
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Fig. 8 Coupe longitudinale « grand axe » montrant la CIV périmembraneuse
large ; l'aorte dilatée dextroposée et a cheval de la CIV.

Noter les 2 ventricules bien équilibrés.
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L'échocardiographie a permis également de préciser les différents

éléments d'irrégularité de la tétralogie de Fallot, a savoir :

3. Les anomalies des artéres coronaires

Elles sont suspectées dans 3 cas (5%).
Les arteres coronaires n‘ont pas pu étre évaluées dans 17 cas (28,3%).
(Graphique 3)

Graphique 3 : Pourcentage des arteres
coronaires évaluées a I'ETT

Ml Artéres coronaires évaluées O Artéres coronaires non évaluées

o 283%
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4. Les irrégularités de I'arbre artériel pulmonaire

L'anneau pulmonaire est petit dans 25 cas (41,7%), moyen dans 5 cas
(8,3%), et normal dans 30 cas (50%). (Graphique 4)

Graphique 4 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'anneaua I'ETT
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Le tronc de l'artére pulmonaire est petit dans 20 cas (33,3%), moyen
dans 8 cas (13,3%), et normal dans 31 cas (51,7%).
Une sténose localisée siégeant a son origine et au niveau de la bifurcation

est notée dans 1 cas (1,7%). (Graphique 5)

Graphique 5 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'APT a I'ETT
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L'artére pulmonaire droite est petite dans 11 cas (18,3%), moyenne dans
10 cas (16,7%), et normale dans 35 cas (58,3%).
Une sténose localisée de I’APD est notée dans 4 cas (6,7%).

(Graphique 6)

Graphique 6 : Répartition des patients en
fonction de la taille de 'APD a I'ETT
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L'artére pulmonaire gauche est petite dans 11 cas (18,3%), moyenne
dans 10 cas (16,7%), et normale 31 fois (51,7%).
Une sténose localisée intéresse cette branche dans 2 cas (3,3%).

L’APG est non vue chez 6 patients (10%). (Graphique 7)

Graphique 7 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'APG a I'ETT
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5. Classification échocardiographique des patients

Au terme de I'étude échocardiographique, les patients sont classés en

formes anatomiques :

Forme réguliere, ou on considere que l'obstacle pulmonaire est
harmonieux sans anomalie de calibre et que la CIV est a sa position
habituelle. Dans 16 cas (26,7%) la tétralogie de Fallot est simple.
Forme avec anomalie coronaire ou une artére coronaire barrant
antérieurement l'infundibulum pulmonaire est suspectée dans 3 cas
(5%).

Forme avec sténose localisée de I'APT isolée, qui est notée dans 4
cas (6,7%).

Forme avec hypoplasie de I'anneau pulmonaire, qui est retrouvée
dans 16 cas (26,7%), étendue a I’APT dans 9 cas (15%) (Fig. 9), ou
isolée avec un APT normal dans les 7 autres cas (11,7%).

Forme avec hypoplasie globale de I'arbre pulmonaire, qui est notée
dans 18 cas (30%).

Forme avec sténose et/ou absence des branches pulmonaires, qui

est observée dans 11 cas (18,3%).

C'est ainsi qu’on peut les grouper en 2 formes principales :

La forme réguliere (y compris I'atteinte isolée de I’APT), qui est notée
dans 20 cas (33,3%).

La forme irréguliere, qui est retrouvée dans 40 cas (66,7%).
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6. Anomalies cardiovasculaires associées

e Une crosse aortique droite dans 7 cas (11,7%).

e Une communication interauriculaire type Ostium secundum dans 2
cas (3,3%), et un foramen ovale perméable dans 3 cas (5%).

e Une persistance du canal artériel dans 2 cas (3,3%).

e Une structure supravalvulaire mitrale dans 1 seul cas (1,7%).

¢ Une insuffisance tricuspide minime dans 2 cas.

¢ Une insuffisance aortique minime dans un seul cas.

e Un ventricule droit dilaté dans un seul cas.
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Fig. 9 Coupe « petit axe » montrant I'hypoplasie de I'anneau pulmonaire et de I'APT.
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lll. ANGIOGRAPHIQUES

1. La voie d’abord

L'évaluation par cathétérisme cardiaque est réalisée dans tous les cas par
la veine fémorale droite, I'artére fémorale droite a été ponctionnée dans 30
cas (50%).

La veine fémorale gauche a été également ponctionnée dans un seul cas

en raison de difficultés techniques a droite.
2. L'hémodynamique

La mesure des pressions systoliques réalisée dans le VD, VG et aorte a
révélé une égalité des PS dans la quasi-totalité des cas.
Une PS VD infra-VG a été relevé chez un seul patient, tandis qu’un autre

patient a présenté une PS VD supra-VG.
3. L’étude de I'arbre pulmonaire

e On débute I'exploration par une premiere injection dans le TVI :
Le tronc veineux innominé est exploré de face dans 40 cas (66,7%).
- Une VCSG communicante avec la VCSD par le TVI est notée dans 2
cas (3,3%)
- elle est non communicante dans 1 seul cas
e L'injection dans le ventricule droit est faite en 4 cavités dans 55 cas
(91,7%), de face dans 5 cas (8,3%), en OAD dans 5 cas, et en OAG

dans 5 cas.
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e Le passage dans l'artere pulmonaire est fait dans 11 cas (18,3%).

- L'injection de I'APT est réalisée en 4 cavités dans un cas (1,7%),
de Face dans 9 cas (15%), en OAG dans 3 cas (5%), et en OAD
inclinée dans un seul cas (1,7%).

- L'injection sélective dans la branche pulmonaire droite est
pratiquée dans un seul casen OAD (1,7%), ceci concerne le
malade qui avait un Blalock a droite avec un aspect ETT de

sténose a son implantation. (Graphique 8)

Graphique 8 : Pourcentage des incidences
réalisées lors de l'injection du coeur droit
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% L'arbre pulmonaire :

L'anneau pulmonaire est petit dans 14 cas (23,3%), moyen dans 3 cas

(5%), normal dans 43 cas (71,7%). (Graphique 9) (Fig. 10)

Graphique 9 : Repartition des patients en
fonction de la taille de I'anneau au KT
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Fig. 10 Injection dans I'’APT en incidence 4 cavités montrant un petit anneau ; un

petit APT ; avec de belles branches pulmonaires droite et gauche.
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Le tronc de l'artére pulmonaire est petit dans 14 cas (23,4%), moyen
dans 5 cas (8,3%), normal dans 41 cas (68,3%). (Graphique 10)

Graphique 10 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'APT au KT
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L'artére pulmonaire droite est petite dans 7 cas (11,7%) (Fig. 11),
moyenne dans 5 cas (8,3%), normale dans 43 cas (71,7%).

On retrouve la notion de sténose localisée de I'APD dans 5 cas (8,3%).
(Graphique 11)

Graphique 11 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'APD au KT
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Fig. 11 Injection dans le VD en incidence 4 cavités montrant une hypoplasie de
I’APD sur toute sa longueur ; I'APG a sa partie moyenne et distale est de

bon calibre.
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L'artére pulmonaire gauche est petite dans 5 cas (8,3%) (Fig. 12),
moyenne dans 9 cas (15%), normale dans 35 cas (58,4%).

La sténose localisée de I'APG est notée dans 8 cas (13,3%). (Fig. 13)

L’APG n‘a pas pu étre vue dans 3 cas (5%) (Fig. 14), dont une fois méme
apres injection rétrograde des veines pulmonaires gauches.

(Graphique 12)

Graphique 12 : Répartition des patients en
fonction de la taille de I'APG au KT
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Fig. 12 Injection dans I'APT en incidence 4 cavités montrant un APT de bon calibre ;
des APD et APG hypoplasiques a prédominance gauche avec une sténose

trés localisée sur le segment proximal de I'APG.
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Fig. 13 Injection dans le VD en incidence 4 cavités déroulant I'arbre pulmonaire et

montrant la sténose localisée a l'origine de I'APG.
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Fig. 14 Injection dans I'APT en incidence 4 cavités montrant un anneau de taille
normale ; un APT de taille normale ; un APD de bon calibre ; une absence
de I'APG.
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4.

Classification angiographique des patients en fonction de

I'anatomie de I'arbre pulmonaire

On peut distinguer les patients en plusieurs formes anatomiques :

La forme réguliere, qui est observée chez 28 patients (46,7% des
cas). (Fig. 15)

La forme avec sténose localisée isolée de I'APT, qui est notée dans 2
cas (3,3%).

La forme avec hypoplasie de I'anneau pulmonaire, qui est observée
dans 10 cas (16,7%), étendue a I'APT dans 5 cas (8,3%) (Fig. 10),
I’APT est normal dans les 5 autres cas (8,3%).

La forme avec hypoplasie globale de l'arbre pulmonaire, qui est
retrouvée dans 9 cas (15%).

La forme avec sténose et/ou absence des branches pulmonaires, qui

est notée dans 15 cas (25%).

C'est ainsi qu’on peut les grouper en 2 formes principales :

La forme réguliere (y compris l'atteinte isolée de I’APT), qui est
retrouvée dans 30 cas (50%).

La forme irréguliere, qui est notée dans 30 cas.
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Fig. 15 Injection dans le VD en incidence 4 cavités déroulant la sténose
infundibulaire serrée ; I'anneau pulmonaire de bon calibre et I'arbre

pulmonaire harmonieux de bon calibre.
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L'injection de I'anastomose systémicopulmonaire est réalisée dans 8 cas
(13,3%). (Fig. 16)
L'anastomose est notée perméable dans 7 cas, et fermée dans 1 seul

Cas.

Fig. 16 Injection dans le Blalock droit avec une belle opacification de I'arbre
pulmonaire qui est de bon calibre, sans distorsion a l'implantation de

I'anastomose.
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0

L'exploration du coeur gauche :

Les injections dans le ventricule gauche ne sont pas faites de fagon
systématique, toutes nos angiographies VG sont faites par voie
antérograde (passage a travers la CIA). (Fig. 17)

La ventriculographie gauche est pratiquée dans 18 cas (30%),
toujours en OAG, la Face inclinée n’est réalisée que dans 1 seul cas
(1,7%).

L'injection sélective de la veine pulmonaire est réalisée 2 fois (3,3%)
(Fig. 18), chez les patients dont I’APG n’a pas été visualisée par les
injections droites.

L'Aortographie sus-sigmoidienne est réalisée dans 40 cas (66,7%) ;
par voie rétrograde dans 25 cas (62,5%) (Fig. 19) et par voie
antérograde dans 15 cas (37,5%), l'incidence de face est pratiquée
dans 33 cas (55%), en OAG dans 31 cas (51,7%), en OAD dans 4
cas (6,7%), et de profil dans 2 cas (3,3%).

(Graphique 13)

Graphique 13 : Pourcentage des incidences lors
de l'injection du coeur gauche
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Fig. 17 Ventriculographie gauche en incidence de profil réalisée par voie

antérogarde, déroulant la naissance normale de la CD.
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Fig. 18 Cathétérisme de la VPSG en incidence de face avec une injection

rétrograde de I'APG hypoplasique.
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Fig. 19 Aortographie sus-sigmoidienne par voie rétrograde montrant la naissance

normale des artéres coronaire droite et gauche.
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e La coronarographie est réalisée de facon sélective ou semi sélective
dans 24 cas (40% des cas) :
- La coronarographie est semi sélective dans 11 cas (45,8%), la
voie antérograde est utilisée dans 2/3 des cas (Fig. 20), contre
seulement 1/3 des cas par voie rétrograde (Fig. 21).
- La coronarographie est sélective dans 13 cas (54,2%), toujours
par voie rétrograde.
- Les coronarographies semi-sélectives et sélectives sont réalisées
par voie rétrograde dans 17 cas (71%)
En outre, les artéres coronaires sont étudiées par injection du VD dans 4
cas (6,7%).
Ainsi le cathétérisme cardiaque a permis de retrouver une anomalie dans
4 cas (7%).
Il sagit d’:
- Une IVA naissant de la CD et barrant l'infundibulum pulmonaire
sur son trajet antérieur chez 2 patients (3,5%). (Fig. 22)
- Une CD naissant de l'ostium gauche dans un cas (1,8%).
- Un ostium unique droit dans un cas (1,8%).
Dans 2 cas, les artéres coronaires n‘ont pas pu étre évaluées a cause de
la survenue d’une crise anoxique.
e Les injections gauches ont permis I'étude de la collatéralité et des
CIV musculaires. Ainsi, une circulation collatérale est objectivée
chez 3 patients agés de 5ans, 12ans, et 32ans, et aucun cas de CIV

multiples n’est enregistré.
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Fig. 20 Coronarographie semi-sélective par voie antérograde a travers la CIV
montrant la naissance anormale de I'IVA a partir de I'ostium coronaire
droit.
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Fig. 21 Coronarographie semi-sélective en incidence de face, par voie rétrograde
injectant parfaitement la coronaire gauche et montrant la bifurcation de
I'IVA et de la Cx. (Fleche)
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Ostium coren. dt.

Fig. 22 Coronarographie sélective par voie rétrograde montrant la naissance
anormale de I'IVA a partir de I'ostium coronaire droit.
Noter le trajet haut de I'TVA, barrant l'infundibulum pulmonaire.
Il s'agit du méme patient ayant bénéficié d'une coronarographie semi-

sélective par voie antérograde. (Fig. 20)
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Notre étude qui s'est étalée sur une période de 12 ans, a intéressé 60
cathétérismes cardiaques de 57 patients atteints de tétralogie de Fallot. Ce
chiffre aurait été plus grand si on avait inclus les malades présentant une

quasi-atrésie pulmonaire a septum ouvert.
Nous allons discuter notre travail en deux temps.

La premiére partie va comparer les données épidémiologiques de la série

avec ceux de la littérature.

La seconde va discuter I'apport du cathétérisme cardiaque dans le bilan
de la tétralogie de Fallot, en corrélation avec les données

échocardiographiques.
EPIDEMIOLOGIE

L'age moyen a l'admission de nos patients est trés avancé par rapport a
celui signalé dans les séries maghrébines, et nettement plus élevé par rapport

a celui retrouvé dans les séries occidentales.

Ceci est d( d'une part au retard d’admission de nos patients en raison de
problémes socio-économiques majeurs qui font reculer la prise en charge
chirurgicale, retardant ainsi I'évaluation préopératoire ; et d'autre part au
recrutement de patients adultes parmi la population étudiée (12,3% ;

intervalle allant de 18 a 32 ans).

La série de Gupta [41] compte également des patients adultes,
cependant la moyenne d’'age rapportée est de 3,5 ans seulement (intervalle

allant de 1 mois a 51 ans). (Tableau 1)
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Tableau 1 : Age moyen a I'admission des patients dans différentes

séries.

Auteur Lieu d’étude Age moyen

Guirgis [45] France 3,7 mois
Michielon [44] Italie 5,1 mois

Abid [1] Tunisie 2 ans et 2 mois
Gupta [41] Inde 3 ans et 6 mois
Hakkou [42] Maroc 2 ans et 8 mois
Notre série Maroc 9 ans

La prédominance du sexe masculin dans la tétralogie de Fallot est

retrouvée dans la plupart des études, y compris la n6tre. (Tableau 2)

Tableau 2 : Comparaison du pourcentage du sexe masculin dans

différentes séries.

Auteur Lieu de I'étude % de sexe masculin
Sarrubi [72] Italie 70,7%
Cobanoglu [20] Etats-Unis 63%
Viart [79] Belgique 55,6%
Abid [1] Tunisie 54%
Hakkou [42] Maroc 60%
Notre série Maroc 59,6%
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Concernant les aberrations chromosomiques, le pourcentage rapporté

dans les différentes séries est nettement supérieur au notre. (Tableau 3) Dans

notre étude, nous n‘avons relevé que deux cas (3,5%), un patient présentant

une trisomie 21 et un autre atteint du syndrome de Di George, ces deux

patients n‘ont pas bénéficié d’'un caryotype pour confirmation diagnostique en

raison de l'aspect typique de leur dysmorphie faciale.

Tableau 3 : Tableau résumant les différentes aberrations

selon les séries.

chromosomiques et les syndromes polymalformatifs

Auteurs Lieu de l'étude % aberratl:ons Type . de ces
chromosomiques | anomalies
21% dont :
. 11% Trisomie 21
Cobanoglu [20] Etats-Unis 8% Sd. de Di George
2% Sd. de Noonan
27,8% dont :
8,8% Microdélétion 22q11
4,3% Trisomie 21
Michielon [54] Italie 3,9% Vactarel
10,8% Autres syndromes :

Alagille, CHARGE,
Noonan...

16,7% dont :

9,8% Sd. de Di George
2,9% Trisomie 21
Hakkou [42] Maroc 2,0% Sd. de Noonan
1,0% Sd. d’Alagille
1% Sd. De Goldenhar
3,5% dont :
Notre série Maroc 1,75% Trisomie 21
1,75% Sd. De Di George
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L'analyse des complications antérieures a I'admission reléve surtout la
fréquence des malaises anoxiques, nous rapportons un seul un cas d'un
accident vasculaire cérébral. L'incidence des AVC est plus faible que celle
retrouvée dans toutes les séries maghrébines ou les complications les plus
fréquentes sont les accidents neurologiques et I'endocardite bactérienne.
(Tableau 4)

Le faible taux d’AVC retrouvé dans cette série de méme que le 0%
d’endocardite est lié au choix des patients colligés dans notre étude, nous
n‘avons effectivement pas introduits tous les patients atteints de la tétralogie
de Fallot admis pour prise en charge de complications, notamment les
accidents vasculaires et les infections.

Nous signalons que ce type de complications est devenu quasiment
inexistant dans les séries occidentales qui adoptent une attitude chirurgicale
treés précoce.

Tableau 4: Fréquence des complications neurologiques et des
endocardites bactériennes dans les séries maghrébines.

% de Orl”, :
Auteur Nombre de cas complications /"gai,'t'gr‘;gzzdé;es
neurologiques
Basir [8] 98 7,1% 6,1%
Abid [1] 107 7% 0%
Hakkou [42] 102 4,88% 0,98%
Notre série 57 1,75% 0%
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CLINIQUE

Les signes fonctionnels sont constants dans notre série, ils sont associés
a des proportions différentes : Cyanose, dyspnée, hippocratisme digital,

« squatting », malaises anoxiques et retard psychomoteur.

Dans notre série la cyanose est un signe constant. Elle est rapportée dans
100% des cas dans les séries d’Abid [1] et de Piéchaud [63]. Les cas rose,
non observés dans notre étude, sont rapportés dans 11% des cas dans la

série d'Alexiou [4].

Les malaises anoxiques sont observés chez 29,8% de nos patients,
pourcentage plus élevé que celui retrouvé dans la série de Piéchaud [63]
(16%), et nettement plus bas que celui rapporté dans la série d’Abid [1]
(77%).

Les autres signes cliniques (dyspnée, hippocratisme digital, « squatting »
et retard psychomoteur) qualifiés par certains auteurs de « signes
historiques », ne sont plus rapportés dans les séries occidentales, vu I'age
précoce du diagnostic et de la prise en charge chirurgicale de la malformation
dans ces pays. Ces signes sont encore fréquents dans les séries maghrébines

dont la notre.

Le souffle systolique éjectionnel est présent chez 93% des malades de
notre série, ce pourcentage est inférieur a celui retrouvé dans la série de
Hakkou [42] (98%), mais supérieur a celui rapporté dans la série de Basir
[8] (79,59%).
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Pour ce qui est des examens paracliniques, les auteurs sont unanimes sur

le fait que la radiographie thoracique, I|'électrocardiogramme et le bilan

biologique sont des examens de routine, qui servent d’éléments d’orientation,

et de renseignement sur le degré de tolérance de la cardiopathie.

La contribution de la radiographie pulmonaire dans le diagnostic positif de

la T4F en montrant I'aspect classique du « coeur en sabot » est notée dans

68,4% des cas. Les exceptions a cette régle concernent :

L'arc moyen gauche : retrouvé convexe chez 10,5% des patients,

ayant une sténose pulmonaire valvaire associée.

La vascularisation pulmonaire : conservée dans 20 cas, en rapport
avec la persistance d'un canal artériel dans 1 cas et une circulation
collatérale aortopulmonaire dans 2 cas, ailleurs ce fait s'expliquerait

par des formes d'arbre pulmonaire sans hypo-débit important.

La crosse aortique droite est observée chez 7 malades (12,3%). Ce
pourcentage est inférieur a celui retrouvé dans la littérature
(25%) [24].

La contribution diagnostique de I'ECG en montrant une hypertrophie

ventriculaire droite d’adaptation est notée dans 100% des cas.

Dans notre série, I'hypertrophie auriculaire droite est retrouvée chez

45,6% des patients dont la moyenne d'age est de 13 ans. Selon Dupuis [24],

elle est exceptionnelle chez le nourrisson, rare chez l'enfant, alors qu’elle est

tres fréquente chez I'adolescent et I'adulte jeune.

Le rythme est sinusal chez tous nos patients.
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Sur le plan biologique, la polyglobulie est notée chez 78,9% de nos
patients, ce pourcentage est inférieur a celui rapporté par Abid [1] (100%).

Selon la littérature [29], les patients présentant une polyglobulie avec un
taux d'hématocrite supérieur a 64% associée a une hypochromie, sont a
risque d‘accidents cérébrovasculaires, cependant dans notre étude, le seul
patient ayant présenté un accident vasculaire cérébral, avait une polyglobulie

modérée sans hypochromie.

ECHOCARDIOGRAPHIE ET ANGIOGRAPHIE

Au cours de la réparation compléte de la tétralogie de Fallot, mise a part
la fermeture du defect interventriculaire, I'ouverture de la voie d'éjection droite
peut nécessiter un certain nombre de gestes afin d’obtenir une reconstruction
aussi parfaite que possible : tel fondre I'anneau pulmonaire, agrandir I'artere
pulmonaire tronc ou étendre le patch a une artére branche. Ces gestes
impliquent parfois une majoration de la mortalité opératoire, il est alors

essentiel de faire en préopératoire un bilan anatomique complet et précis.

Cet impératif fait appel a deux techniques d’imagerie : I'échographie

transthoracique et I'angiographie par cathétérisme cardiaque.

A coté de ces deux examens, I'IRM et le scanner multibarrettes, deux
techniques d'imagerie nouvelles et séduisantes, peuvent également apporter
de précieux renseignements au chirurgien, mais ne sont pas encore de

pratique courante.



Approche préopératoire par cathétérisme cardiaque de la tétralogie de Fallot

Echocardiographie doppler

L'échocardiographie Doppler est I'examen clé qui a permis de poser le

diagnostic de la tétralogie de Fallot dans notre série. Elle constitue selon

différents auteurs, une méthode d’investigation non invasive slire qui permet

aisément de faire le diagnostic positif, de déterminer la forme anatomique, et

de mettre en évidence des lésions associées a la tétralogie de Fallot. Ces

derniéres sont notées chez 32,2% des patients, cette fréquence élevée est

confirmée dans les différentes séries étrangeres. (Tableau 5).

Tableau 5: Fréquence des anomalies cardiovasculaires associées
dans différentes séries.

% des anomalies

; cardiovasculaires
Auteur Lieu de l'etude .
associees
Cobanoglu [20] Etats-Unis 60%
Nollert [59] Allemagne 43,7%
Marino [53] Italie 30,6%
Hakkou [42] Maroc 36,1%
Notre série Maroc 32,2%
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Les difficultés résident dans la détection des sténoses pulmonaires
distales et les anomalies coronaires, ou le cathétérisme cardiaque garde toute

sa suprématie.

Aucun cas de CIV multiples n'a été noté dans notre série, sa fréquence
dans la littérature est tres faible : dans la série de Nollert [59] elle est de
0,4%, et dans celle de Marino [53] elle est de 0,66% des cas.

Quant aux anomalies des artéres coronaires, elles sont plus fréquentes
dans les différentes séries. En effet, ces anomalies sont notées dans 8% des
cas dans la série de Guirgis [40], dans 12% des cas dans la série de Godart
[34] et dans 13% des cas dans la série de Cobanoglu [20]. Cette fréquence
est plus élevée que celle d'Atik [6] : 5,12% des cas, et celle retrouvée dans
notre étude : 5,1% des cas, ou le diagnostic reste au stade de suspicion
échographique nécessitant une confirmation par un cathétérisme cardiaque.
Les coronaires n‘ont pas pu étre évaluées par cet examen dans 28,8% des
cas, et parmi les 3 suspicions échocardiographiques d’'anomalies coronaires, le
cathétérisme cardiaque a infirmé I'anomalie 1 fois et en a révélé 2 autres,
montrant encore une fois les imperfections de I'échographie transthoracique

dans ce domaine.
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Angiographie
La voie pulmonaire

Selon la littérature, L'angiographie de profil permet, lors de linjection
dans la chambre de chasse du ventricule droit, de dégager la voie de sortie
pulmonaire. L'incidence de face permet de mieux dégager les deux artéres

pulmonaires [39, 34].

Dans notre étude, les injections réalisées pour I'étude de Iarbre
pulmonaire se font dans le VD avec une incidence particuliere et commune :
Les 4 cavités (91,7% des cas), il s'agit d'une incidence OAG entre 20 et 30°
avec une inclinaison craniocaudale maximale, elle permet de dérouler en jet

I'arbre pulmonaire et la voie de chasse droite.

Cette incidence a été également utilisée par Jahangiri et al [47] pour
I'évaluation de Iarbre pulmonaire, mais a travers une injection de

I'anastomose systémicopulmonaire.

Le déroulement de I'arbre pulmonaire est généralement difficile ou
incomplet quand il est le siege de distorsions, l'incidence 4 cavités se révele
donc insuffisante pour compléter I'étude de I'arbre pulmonaire, et on est alors
amené a faire des injections de face (8,3% des cas) pour mieux dégager
I'anneau et I'APT, en OAD (8,3%) pour évaluer I'APD, et en OAG (8,3%) pour
étudier I'APG.



Approche préopératoire par cathétérisme cardiaque de la tétralogie de Fallot

Parfois la ventriculographie droite ne permet pas d’écarter le doute sur
I'existence d'une sténose de I'APT ou des branches pulmonaires, c'est alors
qu’on a recours au cathétérisme direct de l'artére pulmonaire. Ce passage
n‘est donc pas systématique (18,3%), d'autant plus qu’il peut entrainer un
spasme infundibulaire, et donc la survenue d’une crise hypoxique.

Ce bilan de I'arbre pulmonaire nous amene a discuter un certain nombre
de point.

Mesure des diameétres

Les mesures du diamétre de I'anneau, et des 2 arteres pulmonaires selon
Godart et al. [34] ont été exprimées en Z score qui correspond a la mesure
effectuée moins la mesure normale moyenne sur la déviation standard pour
une méme surface corporelle. Une étude de I'index de Nakata a été effectuée.
Cet index est égal a la somme des surfaces des artéres pulmonaires droite et
gauche exprimée en mz2,

Pour Guérin et al. [39] La mesure angiographique du diametre de
I'anneau pulmonaire (DAnp) est effectuée au point d'insertion des sigmoides
pulmonaires, en mésosystole en incidence de face et de profil. Elle est
obtenue grace au calcul du rapport entre le diametre projeté (Dps) et le
diametre réel (Drs) de la sonde.

DAnp = Drs/Dps x diameétre projeté de lanneau pulmonaire.

La moyenne des valeurs calculées en incidence de face et de profil est
retenue comme valeur finale. La mesure du tronc de I'artére pulmonaire se fait
avant sa bifurcation de méme que celle des artéres avant leur premiere lobaire
selon la méme méthode. Par convention, I'aorte abdominale est mesurée dans
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son passage transdiaphragmatique. Chaque diamétre calculé de I'arbre
pulmonaire est alors rapporté a celui de I'aorte descendante.
Notre méthode se rapproche de celle de Guérin et al. [39]. En effet, les

mesures des diamétres de l'arbre pulmonaire dans notre étude, ont été
obtenues par comparaison au diametre du cathéter utilisé. La mesure se fait
sur l'incidence ou le diameétre est le mieux dégagé, c’est ainsi que I'étude de
I'anneau pulmonaire et de I'’APT est réalisée en 4 cavités, l'artere pulmonaire

gauche est évaluée en OAG, et I'artere pulmonaire droit en OAD.

Guérin et al. [38] ont comparé dans leur étude I'échocardiographie et
I'angiographie pour la mesure de I'anneau, ils ont évalué la possibilité de
prévoir un élargissement de la voie pulmonaire par patch trans-annulaire, et
ont estimé son influence sur la mortalité hospitaliere. La comparaison des
deux méthodes est en faveur d’'une meilleure précision de I'angiographie. Cela
s’explique probablement par une tendance a la surestimation du nombre des
petits anneaux mesurés par échographie transthoracique. Pour eux la mesure
échographique de l'anneau est plus aisée chez les enfants de petit poids
(inférieur a 10 kg) et concluent que quelque soit la tranche d'age,

I'angiographie est le meilleur examen prédictif d'un geste d’annuloplastie.

Notre étude rejoint cette conclusion, puisque le pourcentage de petit
anneau objectivé dans notre série est de 40,7% a |'échocardiographie vs
23,3% au cathétérisme cardiaque, cependant, notre méthode de mesure du
diametre de Ianneau pulmonaire au cathétérisme cardiaque est
approximative, il est donc nécessaire afin d'apprécier la marge d’erreur du

cathétérisme cardiaque dans cette indication, de mener également dans notre
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formation, une étude de confrontation entre les données angiographiques et

les données péropératoires lors d'une cure compléte.

En ce qui concerne l'étude des branches pulmonaires, |'angiographie
permet mieux que toute autre méthode leur évaluation jusqu’en

périphérie [29].

Les anomalies intéressant les branches pulmonaires dans le cadre de la
tétralogie de Fallot sont les sténoses, les atrésies et les hypoplasies

harmonieuses ou dysharmonieuses.
Stenose des branches artérielles pulmonaires

Petit et al. [61] se sont intéressés aux sténoses des branches
pulmonaires dans la tétralogie de Fallot, ils ont déduit le degré de sévérité des
sténoses des artéres pulmonaires, en évaluant le rapport entre le diamétre de
la zone rétrécie de la branche pulmonaire et le diamétre de l'aorte
descendante mesurée au niveau du diaphragme ; ce rapport, d‘apres
Blackstone et al. [11] est égal a 1,24 + 0,21. Lorsqu'il est compris entre 0,5
et 0,8 la sténose est peu serrée ; elle est moyennement serrée si le rapport
est compris entre 0,25 et 0,5 et elle est considérée comme serrée si ce rapport
est inférieur a 0,25. La sténose est courte si sa longueur est inférieure au tiers
de la longueur de la branche pulmonaire, elle est longue dans les cas

contraires.

Dans notre étude, le pourcentage de sténoses de I'APD est de 6,7% a
I’échocardiographie vs 8,3% a I'angiocardiographie, pour I'APG ce pourcentage
est de 3,3% a I'échocardiographie vs 13% a l'angiographie. De cette

comparaison, il apparait clair que le cathétérisme cardiaque est plus sensible
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que I'échographie transthoracique pour I'évaluation des sténoses des branches
pulmonaires, notamment en ce qui concerne I'APG, ceci corroborant les
données de la littérature. [10, 29]

Par ailleurs, Petit et al. [61] rapportent que les corrélations
angiographiques et chirurgicales pour le diagnostic positif des sténoses des
branches pulmonaires, ont été de 100% pour l'artere pulmonaire droite et de

92% pour l'artere pulmonaire gauche.

La encore, il serait intéressant de corréler nos données angiographiques
aux données chirurgicales, en raison de l'imprécision dans notre méthode de
mesure du diamétre des sténoses des branches pulmonaire au cathétérisme

cardiaque.

L'étiologie des sténoses des branches artérielles pulmonaires dans la T4F
est variable, elle peut étre congénitale ou acquise. Le pourcentage des
sténoses natives des branches pulmonaires est de 8,7% dans la série de 150
cas d'Aigueperse [3]; Petit et al. [61] dans leur étude consacrée
exclusivement aux formes de Fallot avec sténoses des branches, avancent un
taux de 70%, qui est inférieur au nétre (92,3%). Selon Plancher [66] les
sténoses isolées de la branche gauche sont les plus fréquentes, Ceci rejoint
nos données (58,3% a gauche vs 33,3% a droite) et celles de Petit et al.
[61] (55% a gauche vs 9% a droite).

Les lésions acquises sont secondaires soit a une chirurgie de Blalock soit
a une distorsion dans la réparation compléte généralement par patch étendu a
la bifurcation. La fréquence des lésions acquises rapportée par Petit et al.

[61] est de 30%, ce taux est nettement supérieur au nétre (7,7%). Dans
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notre série, nous avons effectivement un seul cas de sténose de la branche

droite sur une chirurgie de Blalock.

L'étude de Petit et al. [61] a surtout mis en évidence la survenue de
sténoses proximales des branches aprés cures complétes de formes de Fallot

apparemment régulieres.

L'approche chirurgicale des sténoses des arteres pulmonaires est difficile,
avec des taux de resténoses trés élevés, la dilatation-stent de ces lésions
donne souvent de bons résultats et la stratégie de leur prise en charge est
claire, leur traitement peut étre envisagé en préopératoire ou en
postopératoire d'une cure complete. Bacha et al. [7] rapportent que
I'introduction des ballonnets “high-profile” a amélioré significativement les
résultats de I'angioplastie pulmonaire percutanée (75%), et que la pose de
stent a augmenté le taux de réussite a plus de 90%. Ils concluent qu’une
approche collaborative interventionnelle et chirurgicale combinée est
essentielle pour beaucoup de patients présentant des sténoses des branches
artérielles pulmonaires, particulierement dans les formes complexes de la

tétralogie de Fallot.
Atrésie des branches pulmonaires

Concernant l'atrésie des arteres pulmonaires, Emanuel [25] dans sa
revue de la littérature rapporte que l'absence de I'APG est généralement
associée avec la T4F, tandis que I'absence de I’APD peut étre notée aussi bien
avec un cceur sain, qu’avec des lésions congénitales intéressant les gros
vaisseaux. Dans notre étude, I'absence de I’APG est relevée dans 3 cas (5%).
chez deux des ces trois patients, la non visualisation de I’APG nous a amené a

réaliser un cathétérisme direct de la veine pulmonaire par voie rétrograde pour
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confirmation diagnostique. Un de ces deux patients a méme bénéficié d'une

IRM qui a confirmé I'atrésie.

Le recours au cathétérisme direct de la veine pulmonaire est attesté par
les études de Rao [68] et Ishizawa [46]. IIs avancent que le cathétérisme
direct des veines pulmonaires est une technique utile dans I'étude des arteres
pulmonaires chez les patients présentant une obstruction sévére ou une
atrésie de la voie de chasse droite ou de I'artére pulmonaire, car dans ces cas,
il est souvent difficile de visualiser clairement les branches pulmonaires par la

réalisation d’angiographies standards antérogrades.

Par ailleurs, Emanuel [25] rapporte une fréquence inhabituellement
importante d'arc aortique a droite (60% des cas) dans les cas de T4F associée

a I'absence de I'APG, cette association n’est pas notée dans notre étude.
Hypoplasie de I'arbre pulmonaire

L'hypoplasie harmonieuse de Iarbre pulmonaire est définie par un
diameétre de I'anneau inférieur a -2DS, associé a un tronc artériel pulmonaire
petit et des branches pulmonaires proximales et distales de calibre réduit.
Cette forme irréguliere est la contre-indication par excellence de la cure
complete. [51,75]

Le développement de l'arbre artériel pulmonaire dans les formes avec
hypoplasie a été I'objet de discussion dans les années 90 et a opposé encore

une fois la chirurgie au cathétérisme interventionnel.
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L'anastomose systémicopulmonaire de type « Blalock » était considérée
comme la seule alternative palliative en assurant une amélioration de la
saturation artérielle en O, et une diminution de la cyanose et en offrant
I'avantage de permettre une croissance de I'arbre pulmonaire.

La valvuloplastie pulmonaire s'imposait comme traitement électif des
sténoses des valves pulmonaires a septum intact chez I'enfant. Cependant
dans la tétralogie de Fallot, il persistait certaines incertitudes sur son efficacité
comme alternative possible aux anastomoses systémicopulmonaires,
notamment dans la croissance de I'anneau et des arteres pulmonaires.

Guérin et al. [39] rapportent une croissance significative de I'anneau
pulmonaire (7.6mm vs 11.3mm), du tronc artériel pulmonaire (6.8mm vs
10mm), ainsi que de l'artére pulmonaire gauche (7mm vs 11mm). La nécessité
d’avoir recours a un geste d'élargissement de la voie pulmonaire est ainsi
moins fréquente, la mortalité lors de la cure compléte et la survenue
postopératoire d'insuffisance pulmonaire peuvent donc s’en trouver diminués.

Dans l'étude de Godart et al. [34] une valvuloplastie percutanée
pulmonaire avec une sonde a dilatation a été effectuée chez 25 enfants
atteints d’une tétralogie de Fallot. Un contrble a permis d'étudier la croissance
de la voie pulmonaire, en moyenne 5,5 + 4,3 mois apres la dilatation.
L'anneau pulmonaire a grandi de 6,17 = 1,26 mm a 8,66 £ 1,22 mm. Exprimé
en Z score, I'anneau est passé de -3,93 + 0,91 DS a -2,54 + 1,2 DS. Le Z
score moyen de l'artere pulmonaire droite est passé de -3,01 + 0,69 DS a -
1,98 + 1,12 DS et celui de I'artére pulmonaire gauche de -2,68 + 0,85 DS a -
1,61 = 1,46 DS. Ainsi, lors de la cure complete, 50 % des patients ont eu une
correction complete de leur malformation sans ouverture de I'anneau
pulmonaire.
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En résumé, en dehors de I'étude de Qureshi et coll. [67] qui émettent
un doute quant a une croissance de l'anneau et des artéres pulmonaires, tous
les autres auteurs ont conclu qu’en pratique, la valvuloplastie pulmonaire dans
la tétralogie de Fallot a comme avantage principal de permettre un
accroissement de I'anneau et des arteres pulmonaires, améliorant I'hématose
et nécessitant moins d’ouverture de I'anneau pulmonaire lors de la réparation
complete. Elle représente donc une alternative palliative intéressante face aux

anastomoses systémicopulmonaires. [63, 76]

Dans notre étude, nous avons réalisé une dilatation de la valve
pulmonaire uniquement chez 2 patients agés de 8 mois et 16 ans, le premier
présentait un arbre pulmonaire trés hypoplasique avec petit anneau, et le
deuxiéme cas avait également un petit anneau mais avec un arbre pulmonaire

modérément hypoplasique.

Le geste technique a été une réussite chez le deuxieéme patient, avec une
amélioration nette de la saturation aortique dans limmédiat, mais nous
n‘avons pas pu apprécier I'évolution de I'arbre pulmonaire car le patient a été
perdu de vue. La dilatation n‘a pu étre menée a terme chez le premier patient,
car il a présenté un malaise anoxique qui a nécessité I'arrét du geste, et a été

confié par la suite a la chirurgie pour une ASP.

Le cathétérisme interventionnel en cardiologie congénitale connait ces 10
derniéres années un énorme progrés et commence a s'imposer dans certaines
pathologies en tant que traitement définitif et non plus uniqguement en tant

gu’une alternative palliative a la cure compléte.
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Sideris et al. [74] rapportent 2 cas de correction complete de
Tétralogie de Fallot par cathétérisme interventionnel, ou la levée de I'obstacle
valvaire par ballon s’est associée a la fermeture de la CIV par patch montée
sur ballon. Ainsi certaines formes particulieres de la tétralogie de Fallot
pourraient se préter a la fermeture interventionnelle de la CIV et a la levée
curative de la sténose pulmonaire; Ces formes se caractérisent
essentiellement par une sténose pulmonaire presque exclusivement valvulaire,

un malalignement modérée et donc une sténose infundibulaire minime.
Les Coronaires

La tétralogie de Fallot est connue pour étre associée a des anomalies de
I'origine ou du trajet des artéres coronaires. Gupta [41] Selon l'influence de
I'anomalie coronaire sur la décision chirurgicale, les patients sont répartis en
deux groupes, le premier formé de malades dont I'anomalie est considérée
comme mineure, il s'agit surtout des branches droites mineures, ou d’ IVA
accessoire mais sans risque de lésion en péropératoire ; et le deuxieme
comporte des patients chez qui une artére principale présente une naissance
anormale et barre antérieurement au cours de son trajet la voie d'éjection
droite, il s'agit alors d’'une forme majeure influant de facon significative sur la
morbidité et la mortalité, et doit étre clairement identifiée avant le geste
chirurgical. [41,64]

Fellows et al. [26] ont rapporté une étude précise de I'anatomie des
arteres coronaires dans la tétralogie de Fallot, en réalisant des
ventriculographies, des aortographies ou des coronarographies sélectives. Ils
sont les premiers a avoir utilisé I'aortographie pour I'évaluation des artéeres

coronaires dans la T4F. [64]
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Piéchaud et al [64] ont réalisé une ventriculographie gauche, et une
aortographie en OAG, l'angiographie aortique était parfois complétée par
dautres incidences avec des inclinaisons caudocraniale quand une anomalie
coronaire était suspectée. La coronarographie a été réalisée soit par voie
artérielle rétrograde, soit par voie veineuse antérograde. L'artére coronaire
gauche a été déroulée en OAD 30° et profil, et la coronaire droite en OAD 30°
et OAG 40°. Des incidences particulieres de Laid-back ou End-on ont été
réalisées en cas de difficulté d'interprétation ou de Iésion suspecte.

Carvalho et al. [15] ont pratiqué des aortographies par voie rétrograde
ou antérograde, en OAG de 20°-30° et une angulation caudocraniale > 45°,
ainsi qu’un profil stricte.

Gupta et al. [41] pour leur part, ont suivi un protocole spécifique pour
I'angiographie afin de détecter les anomalies des arteres coronaires dans la
T4F, ils ont réalisé chez tous les patients une aortographie en OAG de 45°-
60°, dans 10,2% des cas |'aortographie n‘a pas été concluante et ils ont di
pratiquer une coronarographie sélective sous plusieurs incidences (OAG, 45°
ou 30° OAD, et latéral).

Dans notre série, I'étude des coronaires se fait en général sur les
injections  gauches (ventriculographie gauche (10%) ou aortographie
(66,7%)). L'angiographie aortique est réalisée le plus souvent selon 2
incidences face et OAG (70% des cas), complétées par une 3°™ incidence
OAD ou profil (2,5% des cas) en cas de forte suspicion de naissance d’'un gros
tronc coronaire. L'injection directe des artéres coronaires (40% des cas) de
facon sélective ou semi-sélective, se décide au cas par cas surtout quand
I'aortographie est non concluante ou qu’une anomalie coronaire est suspectée.
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L'aortographie sus-sigmoidienne réalisée dans 40 cas (66,6%) a objectivé
une anomalie coronaire uniquement dans deux cas, dans les 24 cas (60%) ou
elle s’est montrée non concluante on a d{i avoir recours a une coronarographie
sélective qui a permis de révéler I'anomalie coronaire chez 2 autres patients.

L'aortographie sus-sigmoidienne est surtout réalisée par voie rétrograde,
le pourcentage rapporté par Carvalho [15] (83,3%) est plus élevé que le
notre (62,5% des cas), la coronarographie est aussi pratiquée dans la majorité
des cas par voie rétrograde, le taux rapporté par Piéchaud [64] (91,3%) est
la encore plus élevé que le notre (71%).

L'incidence des anomalies coronaires est diversement appréciée par les
auteurs, elle s'’étend de 2 a 30%. La plus basse est de 2-5% et résulte de
séries chirurgicales, celle de 5-7% provient d'études autopsiques. L'incidence
de 5-10% est le résultat d’études par aortographie alors que I'angiographie
coronaire sélective donne des valeurs de 12 a 30%. [64]

Bien que nous ne procédons pas selon un protocole pré établi et
systématique pour I'étude des artéres coronaires, l'incidence des anomalies
coronaires dans notre série est de 7%, ce taux est superposable a celui
rapporté par Gupta [41] (7%), et rejoint celui avancé par Piéchaud [64]
(8%), par contre Carvalho [15] rapporte un pourcentage plus bas (3,7%).

L'anomalie la plus fréguemment retrouvée dans notre étude est la
naissance de I'TVA de l'ostium coronaire droit (3,5% des cas), il s‘agit de la
lésion essentielle rapportée dans la littérature. [64] Gupta [41] avance un
taux proche du notre (2,6%).
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En ce qui concerne I'échocardiographie, elle connait certaines limites dans
la T4F, limites liées aussi bien a la technique elle-méme (échogénicité
insuffisante) qu’a I'expérience de l'opérateur. 2 points doivent étre précisés :
d’'un coté, une bifurcation coronaire gauche ne peut éliminer une coronaire
droite anormale ou une IVA accessoire ; de I'autre une hypoplasie sévere de la
voie d'éjection quasi-atrésique rend I'examen non concluant. [64]

Nous rappelons que dans notre série, parmi les 3 suspicions
échocardiographiques d’anomalies coronaires, le cathétérisme cardiaque a
infirmé I'anomalie 1 fois; et en a révélé 2 autres, montrant le manque de
précision de I'échographie transthoracique dans cette indication.

Au terme de cette étude de I'anatomie coronaire dans la T4F, Carvalho
et al. [15] ont conclu que dimportantes anomalies des artéres coronaires,
peuvent passer inapercues sur les incidences angiographiques standards.
L'aortographie avec une inclinaison caudocraniale > 45°t une incidence en
OAG de 20°-30° étudie avec précision l'anatomie et se prononce avec
certitude quant a la présence ou non d'un vaisseau majeur barrant
I'infundibulum qui est une donnée d'importance capitale pour le chirurgien.
Pour Piéchaud et al [64], I'angiographie aortique sus-sigmoidienne est
souvent insuffisante pour I'étude exacte de I'anatomie coronaire dans la T4F ;
en effet, I'aorte trés dilatée rend difficile I'identification exacte de l'origine des
arteres coronaires. Pour palier ce probleme et mieux étudier la proximité du
vaisseau coronaire anormal de l'infundibulum pulmonaire, ils proposent de
réaliser des incidences particulieres de Laid-back et End-on par des
inclinaisons caudocraniales ; cependant, la superposition des vaisseaux du cou
limitent I'intérét de ces incidences. Pour finir, Gupta et al. [41] ont conclu
que les anomalies coronaires peuvent étre identifiés en préopératoire par une
aortographie flush, le recours a une coronarographie sélective se fera si besoin
est. Il s'agit de I'attitude adoptée dans notre formation, dailleurs dans notre
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pratique, I'évaluation des coronaires est faite parfois lors de I'opacification
aortique au cours des injections droites, c’est généralement le cas des formes
avec CIV trés large et aorte trés dextroposée ou le remplissage intéresse
d’abord l'aorte ensuite I'arbre pulmonaire. Nous nous sommes ainsi limités a la
ventriculographie droite pour I'étude des coronaires dans 6,7% des cas.

On insiste sur le fait que |'exploration des coronaires est directement
dépendante de l'aspect anatomique de la voie pulmonaire, aussi chaque fois
que la voie pulmonaire est considérée « petite » avec un anneau pulmonaire
réduit et qu’un élargissement étendu avec incision de I'anneau est nécessaire,
on devrait étre le plus invasif possible en réalisant des aortographies de
préférence par voie rétrograde voire compléter par des coronarographies
semi-sélective ou sélective.

Avant de conclure notre discussion il est capital de relever l'intérét des
examens radiologiques de haute technologie tels, I'IRM et le scanner
multibarrettes dont I'apport est certain aussi bien pour I'étude de l'arbre
pulmonaire que pour I'évaluation des arteres coronaires. Chez nous ils ne sont
pas de pratique courante, du fait du colt élevé, qui rend impossible la
réalisation de ces techniques dans les perspectives actuelles de I'équipement
de nos structures médicales. Un seul patient de notre série a bénéficié d’'une
IRM complémentaire, pour confirmer le caractere atrésique d'une APG non
visualisée au cathétérisme cardiague méme apres injection de la veine
pulmonaire.

Ces deux techniques séduisantes devraient prendre une place plus
grande dans I'évaluation de cette malformation congénitale dans l'avenir, et
éviter aux patients le recours au cathétérisme cardiaque qui reste un examen
invasif, parfois dangereux, surtout dans les formes avec malaises anoxiques.
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CONCLUSION

L'échographie transthoracique est I'examen de référence pour le
diagnostic positif de la T4F, elle permet de faire un bilan anatomique précis et
de mettre en évidence les lésions associées. La difficulté réside dans le
diagnostic des sténoses distales des branches pulmonaires et des anomalies
des artéres coronaires, ou le cathétérisme cardiaqgue garde toute sa

suprématie.

En effet, Il'angiographie est plus sensible que |’échographie
transthoracique pour I'évaluation des sténoses des branches pulmonaires. Elle

est également le meilleur examen prédictif d'un geste d’annuloplastie.

Cette étude précise de I'arbre pulmonaire est réalisée dans La majorité
des cas par des injections dans le VD en incidence 4 cavités. Le recours a
d’autres incidences et au cathétérisme direct de I'artére pulmonaire voire des

veines pulmonaires n‘est pas systématique et ne se fera que si besoin est.

Pour ce qui est de I'exploration des arteres coronaires, on ne suit pas
dans notre étude de protocole pré établi et systématique. Leur évaluation est
directement dépendante de I'aspect anatomique de la voie pulmonaire, aussi
chaque fois que la voie pulmonaire est considérée « petite » avec un anneau
pulmonaire réduit et qu’un élargissement étendu avec incision de I'anneau est
nécessaire, on devrait étre le plus invasif possible en réalisant des
aortographies de préférence par voie rétrograde, voire compléter par des

coronarographies semi-sélective ou sélective.
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Le cathétérisme cardiaque permet donc de dresser un bilan anatomique
précis et complet de la T4F, apportant ainsi de précieux renseignements au
chirurgien, cependant le recours a cette exploration invasive en préopératoire
n‘est pas systématique dans notre pratique courante, et il n‘est indiqué qu’en
cas de suspicion a |'échocardiographie d’anomalies des branches pulmonaires,

de CIV multiples ou d’anomalies des artéres coronaires.

Avant de clore cette conclusion, il est capital de souligner I'apport certain
de IIRM et du scanner multibarrettes aussi bien dans I'étude de l'arbre
pulmonaire que dans I'évaluation des arteres coronaires. Cependant, du fait du
coup élevé, ils ne sont pas de pratique courante dans notre pays. Ces deux
techniques séduisantes devraient prendre une place plus grande dans
I'évaluation de cette malformation congénitale dans lavenir, et éviter aux
patients le recours au cathétérisme cardiaque qui reste un examen invasif,

parfois dangereux, surtout dans les formes avec malaises anoxiques.

Soulignons également I'’énorme progrés que connait le cathétérisme
interventionnel en cardiologie congénitale ces 10 dernieres années, c'est ainsi
que dans le cadre de la T4F, il représente non seulement une alternative
palliative intéressante face aux anastomoses systémicopulmonaires, mais se
propose méme dans certaines formes particulieres, en tant que traitement
définitif.

Enfin, alors qu’en occident la prise en charge de la tétralogie de Fallot se
fait systématiguement en période néonatale et méme anténatale, des
problemes socio-économiques majeurs retardent I'évaluation préopératoire et
la prise en charge chirurgicale de nos patients, imposant dans |'avenir la

généralisation de la couverture médicale.
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RESUME

Notre travail consiste en une étude rétrospective s'intéressant a 60
cathétérismes cardiaques réalisés chez 57 patients atteints d’une tétralogie de
Fallot, hospitalisés au service de Cardiologie A du CHU Ibn Sina de Rabat,

entre janvier 1996 et décembre 2008.

54 patients ont bénéficié d'un seul cathétérisme cardiaque, les 6 autres
examens ont été réalisés a 2 reprises en pré et en post opératoire chez 3
patients qui avaient bénéficié d’'une anastomose systémicopulmonaire de type
Blalock.

Le sex ratio était de 3:2, I'age moyen lors du cathétérisme était de 9 ans,
tous ces patients étaient symptomatiques, avec cyanose (100%), dyspnée
(77,2%), malaises anoxiques (29,8%), hippocratisme digital (63,2%), et
squatting (40,4%). Ces 2 derniers signes encore fréquents chez nous, ont

disparu des séries occidentales.

Le diagnostic de la T4F chez nos malades est réalisé par
I'échocardiographie transthoracique. Elle permet de faire un bilan anatomique
précis et de mettre en évidence les lésions associées. La difficulté réside dans
le diagnostic des sténoses distales des branches pulmonaires et des anomalies
des arteres coronaires, ou le cathétérisme cardiaque garde toute sa

suprématie.

Le recours a ce dernier en préopératoire n‘est pas systématique dans
notre pratique courante, il est indiqué en cas de suspicion a
I’échocardiographie d’anomalies des branches pulmonaires, de CIV multiples

ou d’anomalies des artéres coronaires.
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SUMMARY

Our work is a retrospective study about 60 cardiac catheterization
performed in 57 patients suffering from tetralogy of Fallot, hospitalized in the
cardiology service A at the CHU Ibn Sina hospital in Rabat, between January
1996 and December 2008.

54 patients had only one cardiac catheterisation, the 6 others
explorations were performed preoperatively and postoperatively in 3 patients

who had a Blalock.

The sex ratio was 3 : 2, The average age at catheterization was 9 years
old, all these patients were symptomatic with cyanosis (100%), dyspnea
(77.2%), cyanotic spell (29.8%), digital clubbing (63.2%), and squatting
(40.4%). The last 2 signs are still common in our country, while they have

disappeared from the western series.

The transthoracic echocardiography confirmed the diagnosis of TOF in
our patients, determined the anatomical shape and highlighted related
injuries. The difficulty lies in the detection of pulmonary stenosis and distal
coronary abnormalities, where the cardiac catheterization proved its

supremacy.
The use of preoperative catheterization is not systematic in our practice,

it is indicated when bi-dimensional echocardiography shows abnormalities, it is
indicated in case of suspicion of the two-dimensional echocardiographic
abnormalities of pulmonary branches, or multiple VSD, or coronary arteries

anomalies.
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