


 سبحانك لا علم لنا إلا ما علمتنا
ت العليم الحكيمإنك أن   

31سورة البقرة: الآية     



  

  



 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
DOYENS HONORAIRES : 

1962 – 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ     
1969 – 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH     
1974 – 1981 : Professeur Bachir LAZRAK     
1981 – 1989 : Professeur Taieb CHKILI     
1989 – 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI    
1997 – 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI    
2003 – 2013 : Professeur Najia HAJJAJ – HASSOUNI 
 
 
 
 
 

ADMINISTRATION : 

Doyen    
 Professeur Mohamed ADNAOUI 

    
Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines  
 Professeur Mohammed AHALLAT 
Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération  
  Professeur Taoufiq DAKKA   
Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques à la Pharmacie  
  Professeur Jamal TAOUFIK 
Secrétaire Général  
   Mr. Mohamed KARRA  

UNIVERSITE MOHAMMED V 
FACULTE DE MEDECINE ET DE 

PHARMACIE 
RABAT 



1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS 
 
 

PROFESSEURS : 
 
 

Décembre 1984 
Pr. MAAOUNI Abdelaziz    Médecine Interne – Clinique Royale 
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi   Anesthésie -Réanimation 
Pr. SETTAF Abdellatif    pathologie Chirurgicale 
 

Novembre et Décembre 1985 
Pr. BENSAID Younes    Pathologie Chirurgicale 
 
Janvier, Février et Décembre 1987 
Pr. LACHKAR Hassan     Médecine Interne 
Pr. YAHYAOUI Mohamed    Neurologie 
 
Décembre 1989  
Pr. ADNAOUI Mohamed    Médecine Interne –Doyen de la FMPR 
Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda  Neurologie 
 
Janvier et Novembre 1990 
Pr. HACHIM Mohammed*    Médecine-Interne 
Pr. KHARBACH Aîcha    Gynécologie -Obstétrique 
Pr. TAZI Saoud Anas     Anesthésie Réanimation 
 
Février Avril Juillet et Décembre 1991 
Pr. AZZOUZI Abderrahim    Anesthésie Réanimation –Doyen de la FMPO 
Pr. BAYAHIA Rabéa     Néphrologie 
Pr. BELKOUCHI Abdelkader   Chirurgie Générale 
Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif  Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA Yahia    Pharmacie galénique 
Pr. BERRAHO Amina    Ophtalmologie 
Pr. BEZZAD Rachid     Gynécologie Obstétrique Méd Chef Maternité des Orangers 
Pr. CHERRAH Yahia     Pharmacologie 
Pr. CHOKAIRI Omar     Histologie Embryologie 
Pr. KHATTAB Mohamed    Pédiatrie 
Pr. SOULAYMANI Rachida    Pharmacologie – Dir. du Centre National PV Rabat 
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique V.D à la pharmacie+Dir du     

CEDOC+Directeur du Médicament 
 
Décembre 1992 
Pr. AHALLAT Mohamed    Chirurgie Générale Doyen de FMPT 
Pr. BENSOUDA Adil    Anesthésie Réanimation 
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza   Gastro-Entérologie 
Pr. CHRAIBI Chafiq     Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL OUAHABI Abdessamad   Neurochirurgie 



Pr. FELLAT Rokaya     Cardiologie 
Pr. GHAFIR Driss*      Médecine Interne 
Pr. JIDDANE Mohamed    Anatomie 
Pr. TAGHY Ahmed     Chirurgie Générale 
Pr. ZOUHDI Mimoun    Microbiologie 
 
 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. BENJAAFAR Noureddine   Radiothérapie 
Pr. BEN RAIS Nozha     Biophysique 
Pr. CAOUI Malika     Biophysique 
Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la 

FMPA 
Pr. EL AMRANI Sabah     Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL BARDOUNI Ahmed    Traumato-Orthopédie 
Pr. EL HASSANI My Rachid   Radiologie  
Pr. ERROUGANI Abdelkader   Chirurgie Générale- Directeur CHIS -Rabat  
Pr. ESSAKALI Malika    Immunologie 
Pr. ETTAYEBI Fouad    Chirurgie Pédiatrique 
Pr. HASSAM Badredine    Dermatologie 
Pr. IFRINE Lahssan     Chirurgie Générale 
Pr. MAHFOUD Mustapha    Traumatologie – Orthopédie 
Pr. RHRAB Brahim     Gynécologie –Obstétrique 
Pr. SENOUCI Karima    Dermatologie 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. ABBAR Mohamed*    Urologie Directeur Hôpital My Ismail Meknès 
Pr. ABDELHAK M’barek    Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. BENTAHILA Abdelali    Pédiatrie 
Pr. BENYAHIA Mohammed Ali   Gynécologie – Obstétrique 
Pr. BERRADA Mohamed Saleh   Traumatologie – Orthopédie 
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae   Ophtalmologie 
Pr. LAKHDAR Amina    Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUANE Nezha     Pédiatrie 
 
 
 

Mars 1995 

Pr. ABOUQUAL Redouane    Réanimation Médicale 
Pr. AMRAOUI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. BAIDADA Abdelaziz    Gynécologie Obstétrique 
Pr. BARGACH Samir    Gynécologie Obstétrique 
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*   Anesthésie Réanimation 
Pr. EL MESNAOUI Abbes    Chirurgie Générale 
Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila   Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. HDA Abdelhamid*    Cardiologie - Directeur du Service de Santé des FAR 
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed  Urologie 
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia   Ophtalmologie   
Pr. SEFIANI Abdelaziz    Génétique 
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali    Réanimation Médicale 
 

Décembre 1996 
Pr. AMIL Touriya*     Radiologie 
Pr. BELKACEM Rachid    Chirurgie Pédiatrie 
Pr. BOULANOUAR Abdelkrim   Ophtalmologie 
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan  Chirurgie Générale 



Pr. GAOUZI Ahmed     Pédiatrie 
Pr. MAHFOUDI M’barek*    Radiologie 
Pr. OUZEDDOUN Naima    Néphrologie 
Pr. ZBIR EL Mehdi*     Cardiologie Directeur Hôp. Mil.d’Instruction Med V Rabat 
 
 
 
 
 
 

Novembre 1997 
Pr. ALAMI Mohamed Hassan   Gynécologie-Obstétrique 
Pr. BEN SLIMANE Lounis    Urologie 
Pr. BIROUK Nazha     Neurologie 
Pr. ERREIMI Naima     Pédiatrie 
Pr. FELLAT Nadia     Cardiologie 
Pr. KADDOURI Noureddine    Chirurgie Pédiatrique 
Pr. KOUTANI Abdellatif    Urologie 
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid   Chirurgie Générale 
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ    Pédiatrie 
Pr. TAOUFIQ Jallal     Psychiatrie Directeur Hôp. Arrazi Salé 
Pr. YOUSFI MALKI Mounia   Gynécologie Obstétrique 
 

Novembre 1998 
Pr. BENOMAR ALI     Neurologie – Doyen de la FMP Abulcassis 
Pr. BOUGTAB Abdesslam    Chirurgie Générale 
Pr. ER RIHANI Hassan    Oncologie Médicale 
Pr. BENKIRANE Majid*    Hématologie 
 
 
 
 
 
 
 

Janvier 2000 
Pr. ABID Ahmed*     Pneumophtisiologie 
Pr. AIT OUMAR Hassan    Pédiatrie 
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd  Pédiatrie 
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine   Pneumo-phtisiologie Directeur Hôp. My Youssef 
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale 
Pr. ECHARRAB El Mahjoub   Chirurgie Générale 
Pr. EL FTOUH Mustapha    Pneumo-phtisiologie 
Pr. EL MOSTARCHID Brahim*   Neurochirurgie 
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*   Anesthésie-Réanimation  
Pr. TACHINANTE Rajae    Anesthésie-Réanimation 
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida   Médecine Interne 
 

Novembre 2000  

Pr. AIDI Saadia     Neurologie 
Pr. AJANA Fatima Zohra    Gastro-Entérologie 
Pr. BENAMR Said     Chirurgie Générale 
Pr. CHERTI Mohammed    Cardiologie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma  Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HASSANI Amine    Pédiatrie Directeur Hôp. Chekikh Zaied 
Pr. EL KHADER Khalid    Urologie  
Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*   Rhumatologie 
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan   Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae   Pédiatrie 
Pr. ROUIMI Abdelhadi*    Neurologie 
 
 
 



Décembre 2000 
Pr. ZOHAIR ABDELAH*    ORL 
 

Décembre 2001 
Pr. BALKHI Hicham*    Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENABDELJLIL Maria    Neurologie 
Pr. BENAMAR Loubna    Néphrologie 
Pr. BENAMOR Jouda    Pneumo-phtisiologie 
Pr. BENELBARHDADI Imane   Gastro-Entérologie 
Pr. BENNANI Rajae     Cardiologie 
Pr. BENOUACHANE Thami   Pédiatrie 
Pr. BEZZA Ahmed*     Rhumatologie 
Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi  Anatomie 
Pr. BOUMDIN El Hassane*    Radiologie 
Pr. CHAT Latifa     Radiologie 
Pr. DAALI Mustapha*    Chirurgie Générale 
Pr. DRISSI Sidi Mourad*    Radiologie 
Pr. EL HIJRI Ahmed     Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid   Neuro-Chirurgie 
Pr. EL MADHI Tarik     Chirurgie-Pédiatrique 
Pr. EL OUNANI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. ETTAIR Said     Pédiatrie Directeur. Hôp.d’Enfants Rabat  
Pr. GAZZAZ Miloudi*    Neuro-Chirurgie 
Pr. HRORA Abdelmalek    Chirurgie Générale 
Pr. KABBAJ Saad     Anesthésie-Réanimation 
Pr. KABIRI EL Hassane*    Chirurgie Thoracique 
Pr. LAMRANI Moulay Omar   Traumatologie Orthopédie 
Pr. LEKEHAL Brahim    Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. MAHASSIN Fattouma*    Médecine Interne 
Pr. MEDARHRI Jalil     Chirurgie Générale 
Pr. MIKDAME Mohammed*   Hématologie Clinique 
Pr. MOHSINE Raouf     Chirurgie Générale 
Pr. NOUINI Yassine     Urologie Directeur Hôpital Ibn Sina 
Pr. SABBAH Farid     Chirurgie Générale  
Pr. SEFIANI Yasser     Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia  Pédiatrie 
 
Décembre 2002  

 

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*   Anatomie Pathologique 
Pr. AMEUR Ahmed *    Urologie 
Pr. AMRI Rachida     Cardiologie 
Pr. AOURARH Aziz*    Gastro-Entérologie 
Pr. BAMOU Youssef *    Biochimie-Chimie 
Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*   Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. BENZEKRI Laila     Dermatologie 
Pr. BENZZOUBEIR Nadia    Gastro-Entérologie 
Pr. BERNOUSSI Zakiya    Anatomie Pathologique 
Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*   Psychiatrie 
Pr. CHOHO Abdelkrim *    Chirurgie Générale 
Pr. CHKIRATE Bouchra    Pédiatrie 



Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair  Chirurgie Pédiatrique 
Pr. EL HAOURI Mohamed *    Dermatologie 
Pr. FILALI ADIB Abdelhai    Gynécologie Obstétrique 
Pr. HAJJI Zakia     Ophtalmologie 
Pr. IKEN Ali      Urologie 
Pr. JAAFAR Abdeloihab*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. KRIOUILE Yamina    Pédiatrie 
Pr. MABROUK Hfid*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*   Gynécologie Obstétrique 
Pr. OUJILAL Abdelilah    Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. RACHID Khalid *    Traumatologie Orthopédie 
Pr. RAISS Mohamed     Chirurgie Générale 
Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*   Pneumophtisiologie 
Pr. RHOU Hakima     Néphrologie 
Pr. SIAH Samir *     Anesthésie Réanimation 
Pr. THIMOU Amal     Pédiatrie 
Pr. ZENTAR Aziz*     Chirurgie Générale 
 
Janvier 2004 
Pr. ABDELLAH El Hassan    Ophtalmologie 
Pr. AMRANI Mariam     Anatomie Pathologique  
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas   Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. BENKIRANE Ahmed*    Gastro-Entérologie 
Pr. BOUGHALEM Mohamed*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BOULAADAS Malik    Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale  
Pr. BOURAZZA Ahmed*     Neurologie  
Pr. CHAGAR Belkacem*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. CHERRADI Nadia     Anatomie Pathologique 
Pr. EL FENNI Jamal*    Radiologie   
Pr. EL HANCHI ZAKI    Gynécologie Obstétrique  
Pr. EL KHORASSANI Mohamed    Pédiatrie  
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*   Cardiologie  
Pr. HACHI Hafid      Chirurgie Générale 
Pr. JABOUIRIK Fatima     Pédiatrie  
Pr. KHARMAZ Mohamed     Traumatologie Orthopédie  
Pr. MOUGHIL Said      Chirurgie Cardio-Vasculaire  
Pr. OUBAAZ Abdelbarre*    Ophtalmologie 
Pr. TARIB Abdelilah*    Pharmacie Clinique  
Pr. TIJAMI Fouad      Chirurgie Générale 
Pr. ZARZUR Jamila      Cardiologie  
 

Janvier 2005 
Pr. ABBASSI Abdellah    Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. AL KANDRY Sif Eddine*   Chirurgie Générale 
Pr. ALLALI Fadoua     Rhumatologie 
Pr. AMAZOUZI Abdellah    Ophtalmologie 
Pr. AZIZ Noureddine*    Radiologie 
Pr. BAHIRI Rachid     Rhumatologie Directeur. Hôp. Al Ayachi Salé 
Pr. BARKAT Amina     Pédiatrie 
Pr. BENYASS Aatif     Cardiologie 
Pr. DOUDOUH Abderrahim*   Biophysique 
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*    Microbiologie 



Pr. HAJJI Leila     Cardiologie  (mise en disponibilité) 
Pr. HESSISSEN Leila    Pédiatrie 
Pr. JIDAL Mohamed*    Radiologie 
Pr. LAAROUSSI Mohamed    Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. LYAGOUBI Mohammed    Parasitologie 
Pr. RAGALA Abdelhak    Gynécologie Obstétrique 
Pr. SBIHI Souad     Histo-Embryologie Cytogénétique 
Pr. ZERAIDI Najia     Gynécologie Obstétrique 
 

 

Avril 2006 
Pr. ACHEMLAL Lahsen*    Rhumatologie      
Pr. AKJOUJ Said*     Radiologie 
Pr. BELMEKKI Abdelkader*   Hématologie 
Pr. BENCHEIKH Razika    O.R.L 
Pr. BIYI Abdelhamid*    Biophysique 
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine   Chirurgie - Pédiatrique  
Pr. BOULAHYA Abdellatif*    Chirurgie Cardio – Vasculaire 
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas   Gynécologie Obstétrique 
Pr. DOGHMI Nawal     Cardiologie 
Pr. FELLAT Ibtissam     Cardiologie 
Pr. FAROUDY Mamoun    Anesthésie Réanimation 
Pr. HARMOUCHE Hicham    Médecine Interne  
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*   Anesthésie Réanimation 
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*   Microbiologie 
Pr. JROUNDI Laila     Radiologie 
Pr. KARMOUNI Tariq    Urologie 
Pr. KILI Amina     Pédiatrie  
Pr. KISRA Hassan     Psychiatrie 
Pr. KISRA Mounir     Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. LAATIRIS Abdelkader*    Pharmacie Galénique 
Pr. LMIMOUNI Badreddine*   Parasitologie 
Pr. MANSOURI Hamid*    Radiothérapie 
Pr. OUANASS Abderrazzak    Psychiatrie 
Pr. SAFI Soumaya*     Endocrinologie 
Pr. SEKKAT Fatima Zahra    Psychiatrie 
Pr. SOUALHI Mouna    Pneumo – Phtisiologie 
Pr. TELLAL Saida*     Biochimie 
Pr. ZAHRAOUI Rachida    Pneumo – Phtisiologie 
 
 
Decembre 2006 
Pr SAIR Khalid      Chirurgie générale Dir. Hôp.Av.Marrakech 
 

Octobre 2007 
Pr. ABIDI Khalid     Réanimation médicale 
Pr. ACHACHI Leila     Pneumo phtisiologie 
Pr. ACHOUR Abdessamad*    Chirurgie générale 
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*    Chirurgie cardio vasculaire 
Pr. AMHAJJI Larbi*     Traumatologie orthopédie 
Pr. AOUFI Sarra     Parasitologie 
Pr. BAITE Abdelouahed*    Anesthésie réanimation Directeur ERSSM 



Pr. BALOUCH Lhousaine*    Biochimie-chimie 
Pr. BENZIANE Hamid*    Pharmacie clinique 
Pr. BOUTIMZINE Nourdine    Ophtalmologie 
Pr. CHARKAOUI Naoual*    Pharmacie galénique 
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*   Chirurgie générale  
Pr. EL BEKKALI Youssef *        Chirurgie cardio-vasculaire 
Pr. ELABSI Mohamed     Chirurgie générale 
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid   Anesthésie réanimation 
Pr. EL OMARI Fatima    Psychiatrie 
Pr. GHARIB Noureddine    Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. HADADI Khalid*     Radiothérapie 
Pr. ICHOU Mohamed*    Oncologie médicale 
Pr. ISMAILI Nadia     Dermatologie 
Pr. KEBDANI Tayeb     Radiothérapie 
Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*   Anesthésie réanimation 
Pr. LOUZI Lhoussain*    Microbiologie 
Pr. MADANI Naoufel    Réanimation médicale 
Pr. MAHI Mohamed*    Radiologie 
Pr. MARC Karima     Pneumo phtisiologie 
Pr. MASRAR Azlarab    Hématologie biologique 
Pr. MRANI Saad*     Virologie 
Pr. OUZZIF Ez zohra*    Biochimie-chimie 
Pr. RABHI Monsef*     Médecine interne 
Pr. RADOUANE Bouchaib*    Radiologie 
Pr. SEFFAR Myriame    Microbiologie 
Pr. SEKHSOKH Yessine*    Microbiologie 
Pr. SIFAT Hassan*     Radiothérapie 
Pr. TABERKANET Mustafa*   Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. TACHFOUTI Samira    Ophtalmologie 
Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*   Chirurgie générale 
Pr. TANANE Mansour*    Traumatologie orthopédie 
Pr. TLIGUI Houssain     Parasitologie 
Pr. TOUATI Zakia     Cardiologie 
 
 
 
 
 
 
 

Décembre 2008 
 
 
 
 

Pr TAHIRI My El Hassan*    Chirurgie Générale 
 
Mars 2009 
Pr. ABOUZAHIR Ali*    Médecine interne 
Pr. AGDR Aomar*     Pédiatre 
Pr. AIT ALI Abdelmounaim*   Chirurgie Générale 
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia   Neurologie 
Pr. AKHADDAR Ali*    Neuro-chirurgie 
Pr. ALLALI Nazik     Radiologie 
Pr. AMINE Bouchra     Rhumatologie 
Pr. ARKHA Yassir     Neuro-chirurgie Directeur Hôp.des Spécialités 



Pr. BELYAMANI Lahcen*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BJIJOU Younes     Anatomie 
Pr. BOUHSAIN Sanae*    Biochimie-chimie 
Pr. BOUI Mohammed*    Dermatologie 
Pr. BOUNAIM Ahmed*    Chirurgie Générale 
Pr. BOUSSOUGA Mostapha*   Traumatologie orthopédique 
Pr. CHTATA Hassan Toufik*   Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. DOGHMI Kamal*    Hématologie clinique 
Pr. EL MALKI Hadj Omar    Chirurgie Générale 
Pr. EL OUENNASS Mostapha*   Microbiologie 
Pr. ENNIBI Khalid*     Médecine interne 
Pr. FATHI Khalid     Gynécologie obstétrique 
Pr. HASSIKOU Hasna *    Rhumatologie 
Pr. KABBAJ Nawal     Gastro-entérologie 
Pr. KABIRI Meryem     Pédiatrie 
Pr. KARBOUBI Lamya    Pédiatrie 
Pr. LAMSAOURI Jamal*    Chimie Thérapeutique 
Pr. MARMADE Lahcen    Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. MESKINI Toufik     Pédiatrie 
Pr. MESSAOUDI Nezha *    Hématologie biologique  
Pr. MSSROURI Rahal    Chirurgie Générale 
Pr. NASSAR Ittimade    Radiologie 
Pr. OUKERRAJ Latifa    Cardiologie 
Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *   Pneumo-phtisiologie 
 
Octobre 2010  
 
 
 
 
 

Pr. ALILOU Mustapha    Anesthésie réanimation 
Pr. AMEZIANE Taoufiq*    Médecine interne 
Pr. BELAGUID Abdelaziz    Physiologie 
Pr. CHADLI Mariama*    Microbiologie 
Pr. CHEMSI Mohamed*    Médecine aéronautique 
Pr. DAMI Abdellah*     Biochimie chimie 
Pr. DARBI Abdellatif*    Radiologie 
Pr. DENDANE Mohammed Anouar   Chirurgie pédiatrique 
Pr. EL HAFIDI Naima    Pédiatrie 
Pr. EL KHARRAS Abdennasser*   Radiologie 
Pr. EL MAZOUZ Samir    Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. EL SAYEGH Hachem    Urologie 
Pr. ERRABIH Ikram     Gastro entérologie 
Pr. LAMALMI Najat     Anatomie pathologique 
Pr. MOSADIK Ahlam    Anesthésie Réanimation 
Pr. MOUJAHID Mountassir*   Chirurgie générale 
Pr. NAZIH Mouna*     Hématologie biologique 
Pr. ZOUAIDIA Fouad    Anatomie pathologique 
 
Decembre 2010  
Pr.ZNATI Kaoutar        Anatomie Pathologique 
 
 



 
Mai 2012 
 

Pr. AMRANI Abdelouahed    Chirurgie Pédiatrique 
Pr. ABOUELALAA Khalil*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BENCHEBBA Driss*    Traumatologie Orthopédique  
Pr. DRISSI Mohamed*    Anesthésie Réanimation 
Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna   Chirurgie Générale 
Pr. EL KHATTABI Abdessadek*   Médecine Interne 
Pr. EL OUAZZANI Hanane*   Pneumophtisiologie 
Pr. ER-RAJI Mounir     Chirurgie Pédiatrique 
Pr. JAHID Ahmed     Anatomie pathologique 
Pr. MEHSSANI Jamal*    Psychiatrie 
Pr. RAISSOUNI Maha*    Cardiologie 
 
*Enseignants Militaires 
 
Février 2013 
 

Pr. AHID Samir     Pharmacologie – Chimie  
Pr. AIT EL CADI Mina    Toxicologie 
Pr. AMRANI HANCHI Laila   Gastro-Entérologie 
Pr. AMOUR Mourad     Anesthésie Réanimation  
Pr. AWAB Almahdi     Anesthésie Réanimation 
Pr. BELAYACHI Jihane    Réanimation Médicale  
Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain   Anesthésie Réanimation 
Pr. BENCHEKROUN Laila    Biochimie-Chimie 
Pr. BENKIRANE Souad    Hématologie biologique 
Pr. BENNANA Ahmed*    Informatique Pharmaceutique 
Pr. BENSGHIR Mustapha*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BENYAHIA Mohammed*   Néphrologie  
Pr. BOUATIA Mustapha    Chimie Analytique et Bromatologie 
Pr. BOUABID Ahmed Salim*   Traumatologie Orthopédie 
Pr. BOUTARBOUCH Mahjouba   Anatomie  
Pr. CHAIB Ali*     Cardiologie 
Pr. DENDANE Tarek     Réanimation Médicale 
Pr. DINI Nouzha*     Pédiatrie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali Anesthésie Réanimation  
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa  Radiologie 
Pr. ELFATEMI Nizare    Neuro-Chirurgie 
Pr. EL GUERROUJ Hasnae    Médecine Nucléaire  
Pr. EL HARTI Jaouad    Chimie Thérapeutique 
Pr. EL JOUDI Rachid*    Toxicologie 
Pr. EL KABABRI Maria    Pédiatrie 
Pr. EL KHANNOUSSI Basma   Anatomie Pathologie 
Pr. EL KHLOUFI Samir    Anatomie 
Pr. EL KORAICHI Alae    Anesthésie Réanimation 
Pr. EN-NOUALI Hassane*    Radiologie 
Pr. ERRGUIG Laila     Physiologie 
Pr. FIKRI Meryim     Radiologie 



Pr. GHFIR Imade     Médecine Nucléaire 
Pr. IMANE Zineb     Pédiatrie 
Pr. IRAQI Hind     Endocrinologie et maladies métaboliques 
Pr. KABBAJ Hakima     Microbiologie 
Pr. KADIRI Mohamed*    Psychiatrie 
Pr. LATIB Rachida     Radiologie 
Pr. MAAMAR Mouna Fatima Zahra   Médecine Interne 
Pr. MEDDAH Bouchra    Pharmacologie 
Pr. MELHAOUI Adyl    Neuro-chirurgie 
Pr. MRABTI Hind      Oncologie Médicale 
Pr. NEJJARI Rachid     Pharmacognosie 
Pr. OUBEJJA Houda     Chirurgie Pédiatrique  
Pr. OUKABLI Mohamed*    Anatomie Pathologique 
Pr. RAHALI Younes     Pharmacie Galénique 
Pr. RATBI Ilham     Génétique 
Pr. RAHMANI Mounia     Neurologie 
Pr. REDA Karim*      Ophtalmologie 
Pr. REGRAGUI Wafa    Neurologie  
Pr. RKAIN Hanan     Physiologie 
Pr. ROSTOM Samira     Rhumatologie 
Pr. ROUAS Lamiaa     Anatomie Pathologique 
Pr. ROUIBAA Fedoua*    Gastro-Entérologie 
Pr. SALIHOUN Mouna     Gastro-Entérologie 
Pr. SAYAH Rochde     Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. SEDDIK Hassan*     Gastro-Entérologie  
Pr. ZERHOUNI Hicham    Chirurgie Pédiatrique  
Pr. ZINE Ali*      Traumatologie Orthopédie 
 
Avril 2013  
Pr. EL KHATIB Mohamed Karim*    Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
 
MAI 2013  
Pr.BOUSLIMAN Yassir     Toxicologie  
 
MARS 2014  
 
Pr. ACHIR Abdellah      Chirurgie Thoracique 
Pr. BENCHAKROUN Mohammed *   Traumatologie- Orthopédie 
Pr. BOUCHIKH Mohammed    Chirurgie Thoracique 
Pr. EL KABBAJ Driss *     Néphrologie 
Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira *   Biochimie-Chimie 
Pr. HARDIZI Houyam     Histologie- Embryologie-Cytogénétique 
Pr. HASSANI Amale *     Pédiatrie 
Pr. HERRAK Laila      Pneumologie 
Pr. JANANE Abdellah *     Urologie 
Pr. JEAIDI Anass *      Hématologie Biologique 



Pr. KOUACH Jaouad*     Génycologie-Obstétrique 
Pr. LEMNOUER Abdelhay*    Microbiologie 
Pr. MAKRAM Sanaa *     Pharmacologie 
Pr. OULAHYANE Rachid*     Chirurgie Pédiatrique 
Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar    CCV 
Pr. SABRY Mohamed*     Cardiologie 
Pr. SEKKACH Youssef*     Médecine Interne 
Pr. TAZI MOUKHA Zakia     Génécologie-Obstétrique 
 
AVRIL 2014 
Pr.ZALAGH Mohammed     ORL 
 
PROFESSEURS AGREGES : 
 

 
DECEMBRE 2014  
 
Pr. ABILKASSEM Rachid*     Pédiatrie 
Pr. AIT BOUGHIMA Fadila      Médecine Légale 
Pr. BEKKALI Hicham *        Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENAZZOU Salma        Chirurgie Maxillo-Faciale 
Pr. BOUABDELLAH Mounya      Biochimie-Chimie 
Pr. BOUCHRIK Mourad*       Parasitologie 
Pr. DERRAJI Soufiane*        Pharmacie Clinique 
Pr. DOBLALI Taoufik*        Microbiologie 
Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali     Anatomie 
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim*   Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MARJANY Mohammed*     Radiothérapie 
Pr. FEJJAL Nawfal        Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. JAHIDI Mohamed*        O.R.L 
Pr. LAKHAL Zouhair*        Cardiologie 
Pr. OUDGHIRI Nezha         Anesthésie-Réanimation 
Pr. RAMI Mohamed          Chirurgie Pédiatrique 
Pr. SABIR Maria          Psychiatrie 
Pr. SBAI IDRISSI Karim*       Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
 
AOUT 2015 
Pr. MEZIANE Meryem       Dermatologie 
Pr. TAHRI Latifa         Rhumatologie 
 
JANVIER 2016 
Pr. BENKABBOU Amine      Chirurgie Générale 
Pr. EL ASRI Fouad*       Ophtalmologie 
Pr. ERRAMI Noureddine*      O.R.L 
Pr. NITASSI Sophia        O.R.L 
 



 
JUIN 2017 
Pr. ABI Rachid*        Microbiologie 
Pr. ASFALOU Ilyasse*       Cardiologie 
Pr. BOUAYTI El Arbi*       Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
Pr. BOUTAYEB Saber       Oncologie Médicale 
Pr. EL GHISSASSI Ibrahim      Oncologie Médicale 
Pr. OURAINI Saloua*        O.R.L 
Pr. RAZINE Rachid        Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
Pr. ZRARA Abdelhamid*        Immunologie 
 
* Enseignants Militaires 
 
 
2- ENSEIGNANTS – CHERCHEURS SCIENTIFIQUES 
 
PROFESSEURS / PRs. HABILITES 
 
Pr. ABOUDRAR Saadia     Physiologie 
Pr. ALAMI OUHABI Naima    Biochimie – chimie  
Pr. ALAOUI Katim     Pharmacologie 
Pr. ALAOUI SLIMANI Lalla Naïma  Histologie-Embryologie 
Pr. ANSAR M’hammed    Chimie Organique et Pharmacie Chimique  
Pr. BARKIYOU Malika        Histologie-Embryologie 
Pr. BOUHOUCHE Ahmed    Génétique Humaine 
Pr. BOUKLOUZE Abdelaziz     Applications Pharmaceutiques  
Pr. CHAHED OUAZZANI Lalla Chadia  Biochimie – chimie 
Pr. DAKKA Taoufiq     Physiologie 
Pr. FAOUZI Moulay El Abbes     Pharmacologie 
Pr. IBRAHIMI Azeddine       Biologie moléculaire/Biotechnologie  
Pr. KHANFRI Jamal Eddine        Biologie  
Pr. OULAD BOUYAHYA IDRISSI Med   Chimie Organique  
Pr. REDHA Ahlam          Chimie  
Pr. TOUATI Driss          Pharmacognosie  
Pr. ZAHIDI Ahmed        Pharmacologie 
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AA  MMeess  TTrrèèss  CChheerrss  eett  TTeennddrreess  PPaarreennttss  

CCHHEERRIIFF  MMAABBRROOUUKK  EELLMMEELLIIAANNII    

LLaallllaa  AAmmiinnaa  eett  AAZZIIZZII  HHaammiidd  

  
AAuuccuunn  mmoott,,  aauussssii  eexxpprreessssiiff  qquu’’iill  ssooiitt,,  nnee  ssaauurraaiitt  eexxpprriimmeerr  àà  ssaa  jjuussttee  

vvaalleeuurr  ll’’aammoouurr  ggrraannddiioossee,,  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  iinnffiinniiee  eett  llee  pprrooffoonndd  rreessppeecctt  
qquuee  jjee  ppoorrttee  ppoouurr  vvoouuss,,  eett  aauuccuunnee  ddééddiiccaaccee  nnee  ssaauurraaiitt  êêttrree  aasssseezz  

ééllooqquueennttee  ppoouurr  eexxpprriimmeerr  ttoouutt  ccee  qquuee  vvoouuss  mméérriitteezz..  
VVoouuss  mm’’aavveezz  ccoommbbllééee  ddee  ttaanntt  dd’’aammoouurr  eett  ddee  tteennddrreessssee,,  eett  aavveezz  vveeiilllléé  
  àà  nnoouuss  iinnccuullqquueerr,,  mmeess  ffrrèèrreess  eett  mmooii,,  lleess  mmeeiilllleeuurreess  vvaalleeuurrss  qquu’’iill  ssooiitt..  

TToouutteess  vvooss  pprriièèrreess,,  ttoouuss  vvooss  pprréécciieeuuxx  ccoonnsseeiillss,,  ttoouuss  vvooss  eennccoouurraaggeemmeennttss  
eett  vvoottrree  bbéénnééddiiccttiioonn  mm’’oonntt  ééttéé  dd’’uunn  ggrraanndd  sseeccoouurrss  dduurraanntt  ttoouuttee  mmaa  vviiee,,  

eett  ssuurrttoouutt  dduurraanntt  mmeess  lloonngguueess  aannnnééeess  dd’’ééttuuddee..  
VVoouuss  êêtteess  ll’’iinnccaarrnnaattiioonn  ddee  llaa  ggéénnéérroossiittéé  eett  dduu  ssaaccrriiffiiccee  ssaannss  ééggaall..  SSaannss  

vvoouuss,,  ccee  ttrraavvaaiill  nn’’aauurraaiitt  jjaammaaiiss  vvuu  llee  jjoouurr..  VVoouuss  êêtteess  mmaa  ssoouurrccee  
ddéémmoottiivvaattiioonn,,  llee  mmootteeuurr  ddee  mmeess  aammbbiittiioonnss,,  mmaa  rraaiissoonn  dd’’êêttrree..  CC’’eesstt  ggrrââccee  

àà  AALLLLAAHH  eett  àà  vvoouuss  qquuee  jjee  ssuuiiss  ddeevveennuuee  ccee  qquuee  jjee  ssuuiiss  aauujjoouurrdd’’hhuuii..  
CChhèèrree  MMaammaann,,  CChheerr  PPaappaa,,  àà  VVoouuss  jjee  ddééddiiee  ccee  ttrraavvaaiill,,  qquuii  vviieenntt  ddee  vvoouuss  
eenn  ffaaiitt,,  eenn  ggaaggee  ddee  mmaa  pprrooffoonnddee  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  eett  mmoonn  ggrraanndd  aammoouurr..  

PPuuiissssee  AALLLLAAHH  TToouutt  PPuuiissssaanntt  mm’’aaiiddeerr  ppoouurr  vvoouuss  rreennddrree,,  uunn  ppeeuu  ssooiitt--iill,,  
ddee  ttoouutt  ccee  qquuee  vvoouuss  mm’’aavveezz  ddoonnnnééee..  

PPuuiissssee  AALLLLAAHH  TToouutt  PPuuiissssaanntt  vvoouuss  aaccccoorrddeerr  ssaannttéé,,  bboonnhheeuurr,,    
pprroossppéérriittéé  eett  lloonngguuee  vviiee..  



 

 

  

  

  

  

AA  mmoonn  ttrrèèss  cchheerr  mmaarrii  YYoouusssseeff,,  

  

DDeess  mmoottss  nnee  ppoouurrrroonntt  jjaammaaiiss  eexxpprriimmeerr  llaa  pprrooffoonnddeeuurr    

ddee  mmoonn  aammoouurr  eett  mmoonn  aaffffeeccttiioonn..  TTuu  aass  ttoouujjoouurrss  ééttéé  llàà  ppoouurr  mmooii,,    

àà  ppaarrttaaggeerr  lleess  mmoommeennttss  lleess  pplluuss  ddiiffffiicciilleess,,  mmaaiiss  aauussssii  lleess  pplluuss  jjooyyeeuuxx..  

VVeeuuiillllee  ttrroouuvveerr,,  cchheerr  mmaarrii,,  ddaannss  ccee  ttrraavvaaiill  llee  ffrruuiitt  ddee  ttoonn  ddéévvoouueemmeenntt,,  

ll’’eexxpprreessssiioonn  ddee  mmaa  ggrraattiittuuddee  eett  mmoonn  pprrooffoonndd  aammoouurr..    

PPuuiissssee  DDiieeuu  ttee  pprréésseerrvveerr  ddeess  mmaallhheeuurrss  ddee  llaa  vviiee,,    

ttee  pprrooccuurreerr  lloonngguuee  vviiee  eett  rrééaalliisseerr  ttoouuss  tteess  rrêêvveess..    

JJ’’eessppèèrree  qquuee  ttuu  ssooiiss  aauujjoouurrdd’’hhuuii  ffiièèrree  ddee  mmooii..    

MMooii  jjee  ssuuiiss  ttrrèèss  ffiièèrree  ddee  ttooii..  



 

 

 

  

  

  

AA  mmeess  ttrrèèss  cchhèèrreess  ssœœuurrss,,    

SSoouukkaaiinnaa,,  OOuummaaiimmaa  eett  IImmaannee  

VVoouuss  aavveezz  ttoouujjoouurrss  ééttéé  aavveecc  mmooii,,  ppaarr  vvooss  eesspprriittss  

  eett  vvooss  ccœœuurrss  eett  rriieenn  nnee  ssaauurraaiitt  ttrraadduuiirree  llee  ffoonndd  

  ddee  mmeess  sseennttiimmeennttss  eennvveerrss  vvoouuss..  

JJ’’eessppèèrree  qquuee  vvoouuss  ttrroouuvveerreezz  ddaannss  ccee  ttrraavvaaiill,,  llee  ttéémmooiiggnnaaggee    

ddee  mmeess  sseennttiimmeennttss  lleess  pplluuss  ssiinnccèèrreess  eett  lleess  pplluuss  aaffffeeccttuueeuuxx..    

QQuuee  nnoottrree  DDiieeuu,,  ttoouutt  ppuuiissssaanntt,,  vvoouuss  pprroottèèggee,,    

vvoouuss  pprrooccuurree  bboonnnnee  ssaannttéé,,    vvoouuss  aaiiddee  àà  rrééaalliisseerr    

vvooss  vvœœuuxx  lleess  pplluuss  cchheerrss  eett  ccoonnssoolliiddeerr  nnoottrree  ffrraatteerrnniittéé



 

 

  

  

  

  

AA  MMaa  TTrrèèss  CChhèèrree  GGrraanndd--MMèèrree  MMaatteerrnneellllee  

JJee  mmee  rreennddss  ccoommppttee  qquuee  nnuull  mmoott  nnee  ppoouurrrraaiitt  ttee  rreennddrree    

jjuussttiiccee  eett  eexxpprriimmeerr  ttoouutt  ccee  qquuee  jjee  rreesssseennss  ppoouurr  ttooii..  

TTuu  eess  ll’’iinnccaarrnnaattiioonn  dduu  ssaaccrriiffiiccee  eett  ddee  ll’’aammoouurr  iinnccoonnddiittiioonnnneell..  

TTee  vvooiirr  pprréésseennttee  àà  mmeess  ccôôttééss  lloorrss  ddee  mmaa  ssoouutteennaannccee  ddee  tthhèèssee  aauurraaiitt  

iilllluummiinnéé  ccee  jjoouurr,,  mmaaiiss  ttoonn  ééttaatt  ddee  ssaannttéé  nnee  llaa  gguuèèrree  ppeerrmmiiss..  

JJee  ttee  ddééddiiee  ccee  ttrraavvaaiill  eenn  iimmpplloorraanntt  AALLLLAAHH  ddee  ttee  gguuéérriirr  eett  ttee  ddoonnnneerr  

ssaannttéé,,  bboonnhheeuurr  eett  lloonngguuee  vviiee..  



 

 

  

  

  

AA  llaa  mméémmooiirree  ddee  mmaa  ttrrèèss  cchhèèrree  ttaannttee  AAHHLLAAMM  

  

VVoouuss  êêtteess  ttoouujjoouurrss  pprréésseennttee  ddaannss  mmoonn  ccœœuurr    

eett  jjee  nnee  cceessssee  ddee  pprriieerr  DDiieeuu  ppoouurr  qquuee  vvoottrree  ââmmee  rreeppoossee  eenn  ppaaiixx..    

CCee  ttrraavvaaiill  eesstt  llee  ffrruuiitt  ddee  vvooss  eeffffoorrttss  eett  vvooss  ssaaccrriiffiicceess    

qquuee  vvoouuss  aavveezz  ccoonnsseennttii  ppoouurr  mmoonn  éédduuccaattiioonn..  

AAuuccuunnee  ddééddiiccaaccee  nnee  ssaauurraaiitt  eexxpprriimmeerr  àà  ssaa  jjuussttee  vvaalleeuurr,,    

ll''aammpplleeuurr    ddee  ll''aaffffeeccttiioonn  eett  ddee  ll''aaddmmiirraattiioonn  qquuee  jj''éépprroouuvvee  ppoouurr  vvoouuss..    

AA  llaa  mméémmooiirree  ddee  mmoonn  ggrraanndd--ppèèrree  mmaatteerrnneell    

eett  ddee  mmeess  ggrraannddss--ppaarreennttss  ppaatteerrnneellss  

PPuuiissssee  DDiieeuu  ttoouutt  ppuuiissssaanntt  vvoouuss  aaccccoorrddeerr  ssaa  cclléémmeennccee,,    

ssaa  mmiisséérriiccoorrddee  eett  vvoouuss  aaccccuueeiilllliirr  ddaannss  ssoonn  ssaaiinntt  ppaarraaddiiss……  



 

 

  

AA  MMeess  ttrrèèss  cchhèèrreess  ttaanntteess  

AAiicchhaa,,  SSoouuaadd,,  FFaattiimmaa,,  DDrriissssiiaa,,  KKhhaaddiijjaa  

AA  MMeess  ttrrèèss  cchheerrss  oonncclleess  

MMoohhaammeedd,,  AAhhmmeedd,,  MMuussttaapphhaa,,  AAllii,,  AAbbddeessssaallaamm,,  YYoouusssseeff  

AA  mmeess  cchhèèrreess  ccoouussiinneess  eett  ccoouussiinnss  

AA  vvoouuss  ttoouuss,,  vvoouuss  ccoonnssttiittuueezz  mmaa  ffaammiillllee  

  ÀÀ  llaaqquueellllee  jjee  ssuuiiss  ffiièèrree  dd’’aappppaarrtteenniirr..    

JJee  ttiieennss  àà  ttrraavveerrss  cceettttee  mmooddeessttee  ddééddiiccaaccee  àà  vvoouuss  eexxpprriimmeerr  ttoouuttee  

  mmoonn  aaffffeeccttiioonn  eett  rreessppeecctt..  PPuuiissssee  DDiieeuu,,  ttoouutt  ppuuiissssaanntt  vvoouuss  rrééttaabblliirr,,    

vvoouuss  pprrooccuurreerr  ssaannttéé  eett  jjoouuiissssaannccee..  

AA  mmaa  ttrrèèss  cchhèèrree  bbeellllee--ffaammiillllee  

JJ’’eessppèèrree  qquuee  vvoouuss  ttrroouuvveerreezz  àà  ttrraavveerrss  ccee  ttrraavvaaiill    

ll’’eexxpprreessssiioonn  ddee  mmeess  sseennttiimmeennttss  lleess  pplluuss  cchhaalleeuurreeuuxx  

AA  ttoouutteess  mmeess  mmeeiilllleeuurreess  aammiieess  

EEnn  ssoouuvveenniirr  ddeess  bboonnss  mmoommeennttss  ppaassssééss  eennsseemmbbllee    

AAvveecc  mmoonn  ssoouuhhaaiitt  ddee  bboonnhheeuurr  eett  ddee  rrééuussssiittee  

  



 

 

  

  

  

  

AA  ttoouuss  cceeuuxx  oouu  cceelllleess  qquuii  mmee  ssoonntt  cchheerrss    

eett  qquuee  jj’’aaii  oommiiss  iinnvvoolloonnttaaiirreemmeenntt  ddee  cciitteerr..  

AA  ttoouuttee  ll’’ééqquuiippee  dduu  sseerrvviiccee  ddee  ppééddiiaattrriiee  IIVV  ddee  ll’’HHEERR..  

AA  TToouuss  MMeess  eennsseeiiggnnaannttss  ttoouutt  aauu  lloonngg  ddee  mmeess  ééttuuddeess..  

AA  ttoouuss  cceeuuxx  qquuii  oonntt  ppaarrttiicciippéé  ddee  pprrèèss  oouu  ddee  llooiinn    

àà  llaa  rrééaalliissaattiioonn  ddee  ccee  ttrraavvaaiill..  

AA  ttoouuss  lleess  ppaattiieennttss  qquuii  mmee  ssoonntt  ccoonnffiiééss  

  

JJ’’eessppèèrree  nnee  jjaammaaiiss  vvoouuss  ddéécceevvooiirr,,  nnii  ttrraahhiirr  vvoottrree  ccoonnffiiaannccee … 
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AA  mmoonn  MMaaîîttrree,,  PPrrééssiiddeenntt  eett  RRaappppoorrtteeuurr  ddee  tthhèèssee  

MMoonnssiieeuurr  AAbbddeellaallii  BBEENNTTAAHHIILLAA  

PPrrooffeesssseeuurr  ddee  PPééddiiaattrriiee  

  CChheeff  ddee  sseerrvviiccee  ddee  llaa  PPééddiiaattrriiee  IIVV,,  HHôôppiittaall  dd’’EEnnffaannttss,,    

CCHHUU  IIbbnn  SSiinnaa  ddee  RRaabbaatt  

IIll  nnoouuss  eesstt  iimmppoossssiibbllee  ddee  ddiirree  eenn  qquueellqquueess  mmoottss  ccee  qquuee  nnoouuss    

vvoouuss  ddeevvoonnss..  VVoouuss  nnoouuss  aavveezz  ffaaiitt  llee  ggrraanndd  hhoonnnneeuurr    

ddee  nnoouuss  ccoonnffiieerr  ccee  ttrraavvaaiill  eett  dd’’aacccceepptteerr  ddee  llee  ddiirriiggeerr..  

CCeeccii  eesstt  llee  ffrruuiitt  ddee  vvooss  eeffffoorrttss..  VVoouuss  nnoouuss  aavveezz  ttoouujjoouurrss  rréésseerrvvéé    

llee  mmeeiilllleeuurr  aaccccuueeiill,,  mmaallggrréé  vvooss  oobblliiggaattiioonnss  pprrooffeessssiioonnnneelllleess..    

VVooss  eennccoouurraaggeemmeennttss  iinnllaassssaabblleess,,  vvoottrree  aammaabbiilliittéé,,    

vvoottrree  ddiissppoonniibbiilliittéé  eett  vvoottrree  ggeennttiilllleessssee  mméérriitteenntt  ttoouuttee  aaddmmiirraattiioonn..    

NNoouuss  ssaaiissiissssoonnss  cceettttee  ooccccaassiioonn  ppoouurr  vvoouuss  eexxpprriimmeerr  nnoottrree  pprrooffoonnddee  

ggrraattiittuuddee  ttoouutt  eenn  vvoouuss  ttéémmooiiggnnaanntt  nnoottrree  rreessppeecctt..  



 

 

  

  

AA  nnoottrree  MMaaîîttrree  eett  jjuuggee  ddee  tthhèèssee  ::  

MMoonnssiieeuurr  AAhhmmeedd  GGAAOOUUZZII  

PPrrooffeesssseeuurr  ddee  PPééddiiaattrriiee    

SSeerrvviiccee  ddee  PPééddiiaattrriiee  IIII,,  HHôôppiittaall  dd’’EEnnffaannttss,,    

CCHHUU  IIbbnn  SSiinnaa  ddee  RRaabbaatt  
  

NNoouuss  ssoommmmeess  ttrrèèss  sseennssiibblleess  àà  ll’’hhoonnnneeuurr  qquuee  vvoouuss    

nnoouuss  ffaaiitteess  eenn  aacccceeppttaanntt  ddee  jjuuggeerr  nnoottrree  ttrraavvaaiill..  

VVoottrree  pprréésseennccee  eesstt  ppoouurr  nnoouuss  ll’’ooccccaassiioonn  ddee  vvoouuss  eexxpprriimmeerr    

nnoottrree  aaddmmiirraattiioonn  ddee  vvoottrree  ggrraannddee  ccoommppéétteennccee  pprrooffeessssiioonnnneellllee    

eett  ddee  vvoottrree  ggéénnéérreeuussee  ssyymmppaatthhiiee..  

SSooyyeezz  aassssuurrééee,,  cchheerr  MMaaîîttrree,,  ddee  nnoottrree  éétteerrnneellllee  rreeccoonnnnaaiissssaannccee    

eett  nnoottrree  pprrooffoonndd  rreessppeecctt  



 

 

  

  

  

AA  nnoottrree  MMaaîîttrree  eett  jjuuggee  ddee  tthhèèssee  ::  

MMoonnssiieeuurr  NNoouurreeddddiinnee  KKEEDDDDOOUURRII  

PPrrooffeesssseeuurr  ddee  CChhiirruurrggiiee  PPééddiiaattrriiqquuee  

SSeerrvviiccee  ddee  llaa  cchhiirruurrggiiee  AA,,  HHôôppiittaall  dd’’EEnnffaannttss,,    

CCHHUU  IIbbnn  SSiinnaa  ddee  RRaabbaatt  
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Les cardiopathies congénitales (CC) constituent le groupe le plus important des 

malformations congénitales [1]. De nombreuses études de prévalence ont montré un large 

éventail d'incidences, d'environ 4 à 50 par 1000 naissances vivantes [2-3]. En effet, leur 

prévalence totale comprise entre 6 et 8 pour 1 000 naissances [4-5], cette fréquence (0,8%) 

est similaire dans les pays développés et dans les pays en développement [6]. 

Durant la première année de vie, un enfant sur dix meurt d’une cardiopathie 

congénitale alors qu’un sur quatre meurt durant la première semaine de vie d’une 

cardiopathie congénitale sans que celle-ci n’ait été diagnostiquée au préalable [7]. 

Les cardiopathies congénitales peuvent être classées selon leur caractère anatomique 

embryologique et fonctionnel [8]. 

D’un point de vue physiopathologique Nous avons choisi de présenter 3 groupes de 

cardiopathies congénitales :  

 Cardiopathies congénitales avec shunts gauche-droite : Communication 

interventriculaire, communication interauriculaire, canal atrioventriculaire, 

persistance du canal artériel et retour veineux pulmonaire anormal ; 

 Cardiopathies congénitales cyanogènes et complexes : Tétralogie de Fallot, 

transposition des gros vaisseaux, ventricule unique, ventricule droit à double issu, 

maladie d’Ebstein, tronc artériel commun et atrésie pulmonaire à septum intact ; 

 Cardiopathies congénitales obstructives et anomalies valvulaires : Sténose 

pulmonaire, coarctation aortique et sténose aortique. 

L’étiologie de ces malformations est multifactorielle, déterminée par un ensemble de 

facteurs génétiques et environnementaux [9]. 

Les méthodes diagnostiques les plus connues sont l’examen clinique, la radiographie 

thoracique (Rx), l’électrocardiogramme (ECG) et l’échocardiographie Doppler. 

L’échocardiographie bidimensionnelle avec Doppler fait preuve d’une sensibilité et 

d’une spécificité très élevées et elle représente l’investigation complémentaire de choix 

dans le diagnostic des cardiopathies congénitales [10]. 
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Au Maroc, les cardiopathies congénitales sont actuellement de mieux en mieux 

connues grâce à la disponibilité de l’échocardiographie doppler qui constitue la base du 

diagnostic. 

Pour cela nous poursuivant l’étude de prévalence des cardiopathies congénitales au 

sein du service pédiatrique IV de l’Hôpital d’Enfants de Rabat en étudiant le profil 

épidémiologique, clinique et paraclinique des cardiopathies congénitales et en mettant le 

point sur les différentes modalités thérapeutiques et leurs indications. 
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Notre travail est basé sur une étude rétrospective des nouveaux cas des cardiopathies 

congénitales diagnostiquées durant la période étalée entre le 1 janvier 2014 et le 31 

décembre 2017. 

Pour cela, nous nous sommes basés sur les données des registres de 

l’échocardiographie réalisée au sein du service pédiatrique IV de l’Hôpital d’Enfants de 

Rabat chez les patients hospitalisés aux différents services pédiatriques ainsi que les 

malades externes suivis en consultation par le Pr. Abdelali BENTAHILA. 

Pour la collecte des données on a établi une fiche d’exploitation pour chaque patient 

comme suit : 
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I-ETUDE GLOBALE  

1. Epidémiologie  

1.1. Caractéristiques épidémiologiques générales  

Entre le 1 janvier 2014 et le 31 décembre 2017 on a relevé 1166 nouveaux cas des 

cardiopathies congénitales. Durant la même période, 1118 cas ont bénéficié d’une 

échocardiographie de contrôle au service pédiatrique IV au sein de l’Hôpital d’Enfants de 

Rabat. 

1.2. Répartition des cardiopathies congénitales selon les années 

Dans notre étude, 213 cas ont été enregistrés en 2014, 367 cas en 2015, 298 cas en 

2016 et 288 cas en 2017 marquant ainsi une moyenne de 292 cas par an. 

 

 
Figure 1 : Répartition des cardiopathies congénitales selon les années 
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1.3. Répartition des cardiopathies congénitales selon le sexe 

Dans notre série, 571 cas sont de sexe féminin soit 49% et 595 cas sont de sexe 

masculin soit 51%. Ainsi, le sexe-ratio (H/F) est égale à 1,04. 

 

 

 
 

Figure 2 : Répartition des cardiopathies congénitales selon le sexe 
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1.4. Répartition des cardiopathies congénitales selon l’âge des patients 

Dans notre série l’âge moyen de nos patients est de 14,44 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 14 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez nourrissons 

de 1 à 6 mois. 

Tranches d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 249 21% 
1-6 mois 479 41% 
6 mois - 1 an 162 14% 
1 an - 2 ans 107 9% 
2 ans - 6 ans 122 10% 
6 ans - 10 ans 33 3% 
10 ans - 14 ans 14 1% 
Total 1166 100% 

Tableau 1 : Répartition des cardiopathies congénitales selon les tranches d'âge 
 
 

 
Figure 3 : Répartition des cardiopathies congénitales selon les tranches d'âge 
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2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques se répartissent principalement selon le tableau suivant : 

Facteur étiologique Nombre de cas Taux 
Consanguinité 199 17,06% 

Consanguinité 199 17,06% 
Macrosomie 25 2,14% 

Macrosomie 25 2,14% 
Prématurité 46 3,94% 

Prématurité 46 3,94% 
Anomalies génétiques 279 23,93% 

T21 250 21,44% 
T18 2 0,17% 
Syndrome Cornelia de lange 1 0,09% 
Syndrome d'Alagille 1 0,09% 
Syndrome de CHARGE 2 0,17% 
Syndrome de Dandy Walker 1 0,09% 
Syndrome de DiGeorge 3 0,27% 
Syndrome de Morquio 1 0,09% 
Syndrome de Noonan 5 0,45% 
Syndrome de Pierre Robin 6 0,54% 
Syndrome de Rubinstein Taybi 2 0,17% 
Syndrome de Williams Beuren 2 0,17% 
Syndrome d'Ellis-van Creveld 1 0,09% 
Syndrome de Turner 1 0,09% 
Syndrome de Wolf Hirschhorn 1 0,09% 

Pathologies maternelles 36 3,08% 
Diabète gestationnel 4 0,34% 
Diabète préexistant 18 1,54% 
HTA préexistante 2 0,17% 
HTA gravidique 2 0,17% 
Hypothyroïdie 5 0,45% 
Lupus 1 0,09% 
Prise de fenugrec 2 0,17% 
Syphilis 1 0,09% 
Valvulopathie avec IC 1 0,09% 

Cardiopathies Congénitales familiales 5 0,45% 
Cardiopathie congénitale chez le cousin 1 0,09% 
Cardiopathie congénitale chez le frère 3 0,27% 
Cardiopathie congénitale chez le père 1 0,09% 

Tableau 2 : Répartition des facteurs étiologiques des cardiopathies congénitales 
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Le tableau qui suit présente la répartition détaillée des facteurs étiologiques selon les 

cardiopathies congénitales. 

Facteurs étiologiques 
Cardiopathies avec Shunts Gauche-

droite Total 
Cardiopathies cyanogènes et complexes 

Total 
Malformations 

obstructives Total Total 
CI
V 

CI
A 

CA
V 

PC
A 

Shunts 
multiples T4F VDD

I TGV VU MEb TA
C SP CoA SO

A 

Consanguinité 31 29 21 12 32 125 25 4 14 7 3 1 54 10 7 3 20 199 

Consanguinité 31 29 21 12 32 125 25 4 14 7 3 1 54 10 7 3 20 199 

Anomalies chromosomiques 39 46 81 21 62 249 18 1 1 1   21 8 1  9 279 

T21 35 39 80 19 58 231 15 1  1   17 2   2 250 

T18      2 2            2 

Sd Cornelia de lange  1    1            1 

Sd d'Alagille               1   1 1 

Sd de CHARGE  1     1 1      1     2 

Sd de Dandy Walker      1 1            1 

Sd de DiGeorge  2     2 1      1     3 

Sd de Morquio     1  1            1 

Sd de Noonan   1    1        4   4 5 

Sd de Pierre Robin  3   1 4 1  1    2     6 

Sd de Rubinstein Taybi   1  1  2            2 

Sd de Williams Beuren  1     1        1   1 2 

Sd d'Ellis-van Creveld    1   1            1 

Sd de Turner               1  1 1 

Sd de Wolf Hirschhorn  1    1            1 

Macrosomie  10  6 6 22   2    2  1  1 25 

Macrosomie  10  6 6 22   2    2  1  1 25 

Prématurité 5 12 3 8 12 40 4  1    5 1   1 46 

Prématurité 5 12 3 8 12 40 4  1    5 1   1 46 

Pathologies maternelles 1 12 1 3 10 27 2 2  4   8   1 1 36 

Diabète gestationnel  4    4            4 

Diabète préexistant 1 6  2 7 16  1  1   2     18 

HTA préexistante         1  1   2     2 

HTA gravidique     1 1 2            2 

Hypothyroïdie  2 1  1 4 1      1     5 

Lupus           1   1     1 

Prise de fenugrec      1 1    1   1     2 

Syphilis        1      1     1 

Valvulopathie avec IC                 1 1 1 
CC familiales 1 1    2 2 1     3     5 

CC chez le cousin               1         1         1 
CC chez le frère 1 1       2 1           1         3 
CC chez le père             1           1         1 

Total général 77 110 106 50 122 465 51 8 18 12 3 1 93 19 9 4 32 590 

Tableau 3 : Répartition des facteurs étiologiques selon les cardiopathies congénitales 
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 Age maternel des patients porteurs de T21 
L’âge maternel est un facteur de risque majeur de T21 chez le fœtus. 

Dans notre série, l’âge maternel moyen des enfants trisomiques a été de 34,06 ans, 

avec des extrêmes de 18 ans à 56 ans. 

 
Figure 4 : Répartition de l'âge maternel des enfants trisomiques  

porteurs de cardiopathies congénitales 

Parmi 221 mères, 4 avaient un âge inférieur à 20 ans soit 2%, 34 mères avaient un 

âge compris entre 20 ans et 30 ans soit 15%, 97 mères avaient un âge compris entre 30 ans 

et 40 ans soit 44% et 86 mères avaient un âge supérieur à 40 ans soit 39%. 

Tranches d’âge 
maternel 

Type de CC 

AM Inf. à 20 
ans 

AM entre 
20 et 30 ans 

AM entre 
30 et 40 ans 

AM Sup. à 40 
ans Total 

CAV 2 15 29 25 71 
CIA 0 6 13 17 36 
CIV 1 4 15 13 33 

Shunts Multiples 1 7 20 22 50 
PCA 0 2 10 4 16 
SP 0 0 2 0 2 

T4F 0 0 7 5 12 
VU 0 0 1 0 1 

Total 
Taux 

4 
2% 

34 
15% 

97 
44% 

86 
39% 

221 
100% 

Tableau 4 : Tableau croisé entre l'âge maternel et le type de cardiopathie congénitale 
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Le CAV est la cardiopathie congénitale la plus fréquente chez 71 enfants soit 32%. 

 Autres facteurs étiologiques des cardiopathies congénitales 

D’autres facteurs étiologiques ont été relevés dans notre étude et se répartissent 

comme suit : 

Autres facteurs étiologiques Nombre de cas Taux % 
Dysmorphie faciale 49 4,20% 
MAR 21 1,80% 
Fente labiopalatine 18 1,54% 
Atrésie de l'œsophage 15 1,29% 
Hydrocéphalie 11 0,94% 
Omphalocèle 8 0,69% 
Hernie diaphragmatique 5 0,43% 
Myéloméningocèle 5 0,43% 
Pieds bots 5 0,43% 
Arthrogrypose multiple congénitale 4 0,34% 
Atrésie des choanes 4 0,34% 
Microphtalmie 4 0,34% 
Agénésie d'un seul rein 3 0,26% 
Cataracte congénitale 3 0,26% 
Microcéphalie 3 0,26% 
Spina bifida 3 0,26% 
Agénésie du corps calleux 2 0,17% 
Atrésie duodénale 2 0,17% 
Ectopie testiculaire  2 0,17% 
Hypospadias 2 0,17% 
Malformation des mains 2 0,17% 
Palais ogival 2 0,17% 
2 doigts surnuméraires 1 0,09% 
Achondroplasie 1 0,09% 
Agénésie des doigts 1 0,09% 
Agénésie des pavillons auriculaires 1 0,09% 
Agénésie radiale 1 0,09% 
Angiome dorsal 1 0,09% 
Artère ombilicale unique 1 0,09% 
Atrophie cérébelleuse 1 0,09% 
Clinodactylie 1 0,09% 
Coalescence des petites lèvres 1 0,09% 
Craniosténose partielle 1 0,09% 
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Duplication du canal anal 1 0,09% 
Ectopie testiculaire 1 0,09% 
Extrophie vésicale 1 0,09% 
Hexadactylie 1 0,09% 
Malformation laryngée 1 0,09% 
Malformation pulmonaire adénomatoïde 1 0,09% 
Malformation rachidienne 1 0,09% 
Mégacôlon congénital 1 0,09% 
Mégalo-cornée 1 0,09% 
Méningocèle 1 0,09% 
Mésentère commun 1 0,09% 
Petit rein calcifié 1 0,09% 
Plagiocéphalie 1 0,09% 
Retard mental 1 0,09% 
Sténose laryngée 1 0,09% 
Surdité 1 0,09% 
Tâches hyper-chromiques 1 0,09% 
Trait grossier 1 0,09% 
Uropathie malformative 1 0,09% 
Valve de l'urètre postérieur 1 0,09% 
Cytopathie mitochondriale 1 0,09% 
Déformation des membres inférieurs 1 0,09% 
Déformation thoracique 1 0,09% 
Malformation des mains et des pieds 1 0,09% 
Rétraction des 2 genoux 1 0,09% 
Surdité et mutité chez la fratrie 1 0,09% 

Tableau 5 : Répartition des autres facteurs étiologiques des cardiopathies congénitales 
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3. Données cliniques  

3.1. Circonstances de découverte 

Les circonstances de diagnostic des cardiopathies congénitales issues de notre étude 

sont variables et se répartissent comme le montre le tableau et le graphe ci-dessous. 

Circonstance de découverte Nombre de cas Taux % 
Détresse respiratoire 308 26,42% 
Bilan malformatif 241 20,67% 
Cyanose 240 20,58% 
Découverte fortuite 216 18,52% 
Dyspnée 130 11,15% 
Hypotrophie 73 6,26% 
Malaise anoxique 33 2,83% 
PNP à répétition 30 2,57% 

Tableau 6 : Répartition des circonstances de découverte des cardiopathies congénitales 

 

 

Figure 5 : Répartition des circonstances de découverte des cardiopathies congénitales 
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3.2. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des cardiopathies congénitales sont variables et 

leur répartition est dressée dans le tableau suivant : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 98 8,40% 
Souffle systolique 595 51,03% 
Absence de souffle 66 5,66% 
HMG 59 5,06% 
Souffle continu 57 4,89% 
Polypnée 52 4,46% 
Tachycardie 49 4,20% 
RSP 42 3,60% 
Pouls fémoraux diminués 22 1,89% 
Bruit de galop 16 1,37% 
Eclat de B2 10 0,86% 
Dédoublement de B2 4 0,34% 
Roulement diastolique 1 0,09% 
Souffle diastolique 1 0,09% 

Tableau 7 : Répartition des éléments de l'examen clinique des cardiopathies congénitales 
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4. Données paracliniques 

4.1. Radiographie thoracique 

L’analyse des données de la radiographie thoracique a montré des anomalies chez 

550 cas. Celles-ci sont dominées par la cardiomégalie (CMG) constatée dans 396 cas soit 

72%. Les foyers de pneumopathie sont repérés chez 64 cas soit 12%, 

l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 55 cas soit 10% avec la présence de 17 

cas de poumons clairs soit 3%, de Cœur en sabot chez 12 cas soit 2% et enfin 

l’hypovascularisation pulmonaire chez 6 cas soit 1%. 

 

 

Figure 6 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique  

des cardiopathies congénitales 

4.2. Echocardiographie  

L’échocardiographie bidimensionnelle avec Doppler pulsée et Doppler couleur fait 

preuve d’une sensibilité et d’une spécificité très élevées et elle représente l’investigation 

complém entaire de choix dans le diagnostic des cardiopathies congénitales.  
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II-ETUDE ANALYTIQUE 

1. Cardiopathies non cyanogènes avec Shunts gauche-droite 

Les cardiopathies non cyanogènes avec shunts gauche-droite représentent 69,21% 

avec 807 cas de toutes les cardiopathies congénitales. 

CCNC Nombre de cas Taux par rapport aux 
CCNC Taux par rapport aux CC 

CIV isolée 198 24,54% 16,98% 

CIA isolée 195 24,16% 16,72% 

CAV  108 13,38% 9,26% 

PCA isolée 97 12,02% 8,32% 

Shunts multiples 205 25,40% 17,58% 

RVPA 4 0,50% 0,34% 

Total 807 100,00% 69,21% 

Tableau 8 : Répartition des cardiopathies congénitales non cyanogènes  

avec shunts gauche-droite 

1.1. Communication Interventriculaire : CIV 
1.1.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 198 cas de CIV sans autres shunts soit 24,54% des shunts 

gauche-droite alors que 165 cas de CIV associées ont été colligés ainsi le nombre total des 

CIV est de 363 cas soit 31,13% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 198 cas de CIV sans autres shunts 

qui variaient entre 42 et 57 cas par an soit une moyenne de 50. 
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Figure 7 : Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon les années 

b. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon le sexe 

Dans notre série, 94 de nos malades étaient de sexe féminin soit 47% et 104 étaient 

de sexe masculin soit 53%. Ainsi, le sexe-ratio (H/F) est de 1,1. 

 

 
Figure 8 : Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon le sexe 
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c. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CIV est de 15,57 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 14 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition 

des CIV selon les tranches d’âge. 

 
Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 18 9,09% 
1-6 mois 75 37,88% 
6 mois - 1 an 38 19,19% 
1 an - 2 ans 22 11,11% 
2 ans - 6 ans 36 18,18% 
6 ans - 10 ans 6 3,03% 
10 ans - 14 ans 3 1,52% 
Total 198 100% 

Tableau 9 : Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 

 

Figure 9 : Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 
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1.1.2. Approche étiologique 

 Consanguinité 

Dans notre étude 31 cas de CIV sans autres shunts sont issus d’un mariage 

consanguin soit 16%. 

 Anomalies génétiques 

Les anomalies génétiques des CIV sont réparties selon le tableau suivant : 

 
Anomalie génétiques 

Nombre de cas Taux % 

T21 
35 17,67% 

Syndrome de DiGeorge 
2 1,0% 

Syndrome de CHARGE 
1 0,5% 

Syndrome Williams et Beuren 
1 0,5% 

Tableau 10 : Répartition des anomalies génétiques des CIV 

 Prématurité 

La prématurité est retrouvée dans 5 cas soit 3%. 

 Pathologies maternelles 

On note 1 seul cas de diabète maternel préexistant.  

 Cardiopathies Congénitales familiales 

On note 1 seul cas de cardiopathie congénitale chez le frère. 
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 Autres malformations 

Les autres malformations sont réparties selon le tableau ci-dessous : 

Malformation Nombre de cas Taux % 

Dysmorphie faciale 12 6,1% 

MAR 2 1,0% 

Hydrocéphalie 2 1,0% 

Atrésie duodénale 1 0,5% 

Atrésie de l'œsophage 1 0,5% 

Cataracte congénitale 1 0,5% 

Cytopathie mitochondriale 1 0,5% 

Déformation des membres inférieurs 1 0,5% 

Déformation thoracique 1 0,5% 

Hernie diaphragmatique 1 0,5% 

Malformation des mains et des pieds 1 0,5% 

Microcéphalie 1 0,5% 

Myéloméningocèle 1 0,5% 

Palais ogival 1 0,5% 

Rétraction des 2 genoux 1 0,5% 

Spina bifida 1 0,5% 

Surdité et mutité chez la fratrie 1 0,5% 

Tableau 11 : Répartition des autres malformations des CIV 
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1.1.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic sont variables et se répartissent selon le graphe de la 

figure suivante : 

 

 
Figure 10 : Répartition des circonstances de diagnostic des CIV 

b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des CIV issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 4 2,02% 
Souffle systolique 168 84,85% 
Polypnée 16 8,08% 
Tachycardie 6 3,03% 
HMG 5 2,53% 
Eclat de B2 5 2,53% 
RSP 3 1,52% 
Absence de souffle 2 1,01% 

Tableau 12 : Répartition des éléments de l'examen clinique des CIV 



 

25 

1.1.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 117 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 86 cas soit 73%, les foyers de pneumopathie repérés 

chez 22 cas soit 19%, l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 6 cas soit 5%. 

L’hypovascularisation pulmonaire a été trouvée chez 2 cas soit 2% et les poumons clairs 

chez 1 seul cas soit 1%. A noter que la radiographie était normale pour 61 patients. 

 
 

 

Figure 11 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des CIV 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients, ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CIV et de préciser ses différents types anatomopathologiques. 

 

 

Figure 12 : Répartition des types anatomopathologiques des CIV sans autres shunts 

Elle nous a permis également de déterminer les différents stades 

physiopathologiques. 

Stade de CIV Nombre de cas Nombre total de cas Taux % 

I 
 

Ia 53 
80 40,41% 

Ib 27 

II 
 

IIa 55 55 27,78% 

IIb 34 34 17,17% 

III III 7 7 3,54% 

IV IV 22 22 11,11% 

Total 198 100% 

Tableau 13 : Répartition des stades physiopathologiques des CIV sans autres shunts 
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Figure 13 : Répartition des stades physiopathologiques des CIV sans autres shunts 

En outre, l’échocardiographie nous a fourni les caractéristiques des lésions associées 

aux CIV. 

 
Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 

 
 

IT 

Minime 10 

43,54% 
Légère 16 

Modérée 20 
Importante 8 

 
 

IM 

I 22 

25,81% 
II 5 
III 4 
IV 1 

IAo I 4 
4,84% II 2 

IP Minime 6 
5,65% Modérée 1 

SP infundibulaire  8 6,45% 
SP valvulaire  15 12,10% 

SAo  1 0,81% 
Bicuspidie aortique  1 0,81% 

Total  124 100% 

Tableau 14 : Répartition des lésions associées aux CIV 
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1.1.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 115 cas soit 58.08% dont 56 cas (28.28%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 58 cas soit 29.29% associés avec IEC chez 1 seul cas et le Lasilix seul a été 

donné dans 1 seul cas soit 0.50%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 46 cas soit 23.23% dont 22 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 19 cas ont bénéficié d’une chirurgie curative (fermeture de CIV) ; 

 3 cas ont bénéficié d’une chirurgie palliative (cerclage de l’artère pulmonaire).  

1.1.6. Evolution 

 Stade Ia : l’évolution a été marquée par la fermeture spontanée de CIV chez 9 
cas, alors que la CIV pour 4 cas est en voie de fermeture, 5 cas sont bien 
tolérés et 35 cas sont perdus de vue. 

 Stade Ib : : l’évolution a été marquée par la fermeture spontanée de CIV chez 
2 cas, alors que 4 cas sont bien tolérés et 21 cas sont perdus de vue. 

 Stade IIa : l’évolution a été marquée par le passage vers le stade Ib chez 8 cas 
et vers le stade IIb pour 8 cas également, alors que 11 cas sont bien tolérés et 
20 cas sont perdus de vue. 

 Stade IIb : l’évolution a été marquée par le passage vers le stade IIa chez 5 cas 
et vers le stade Ib pour 2 cas, alors que 4 cas sont bien tolérés et 13 cas sont 
perdus de vue. 

 Stade III : tous les patients sont perdus de vue sauf un seul cas qui était revenu 
en décompensation cardiaque. 

 Stade IV : : l’évolution a été marquée par la fermeture spontanée de CIV chez 
2 cas, alors que 8 cas sont bien tolérés et 8 cas également sont perdus de vue. 
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1.1.7. Complication 

Certains de nos malades ont présenté des complications au cours de leur évolution : 

 12 cas d’insuffisance cardiaque. 

 2 cas d’épanchement péricardique.  

 1 seul cas d’endocardite d’Osler. 

 1 seul cas d’AVC ischémique. 

 1 seul cas d’infection nosocomiale.  

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical sauf certains qui ont 
présenté en post opératoire : 

 3 cas de CIV résiduelle. 

 1 seul cas de cerclage de l’artère pulmonaire peu protecteur. 

 2 cas d’IT légère, 1 seul cas d’IT modérée et 1 seul cas également d’IT 

minime. 

 2 cas d’IMGI. 

 2 cas d’infection nosocomiale.  



 

30 

 Récapitulatif de traitement, de l’évolution et des complications des CIV : 

Stade 

Traitement 
médical Evolution Complication 

Fermeture de 
CIV (Ch. 
curative) 

Cerclage de 
l'artère 

pulmonaire 
(Ch. Palliative) 

Complication 
post-op 

Nb. 
cas Traitement Nb. 

cas Evolution Nb. 
cas Complication Nb. cas 

indiqué 

Nb. 
cas 

opéré 

Nb. cas 
indiqué 

Nb. cas 
opéré 

Nb. 
cas Complication 

Ia 

 
1 
10 

 
DD+K 
ATB 

9 Fermeture 
spontanée 

  
Abstention 
chirurgicale     

4 En voie de 
fermeture 

5 Bien tolérée 
35 Perdu de vue 

Ib 
 
1 
7 

 
DD+K 
ATB 

2 Fermeture 
spontanée 

  
Abstention 
chirurgicale     4 Bien tolérée 

21 Perdu de vue 
IIa 

 
 
 

32 
19 

 
 
 

DD+K 
ATB 

8 Passage au stade Ib 5 IC 

9 6 2 2 

1 
 
 
 
 
1 

Cerclage de 
l'artère 

pulmonaire 
peu 

protecteur 
 

Infection 
nosocomiale 

8 Passage au stade 
IIb 1 EO 

11 Bien tolérée 1 Infection 
nosocomiale 

20 Perdu de vue 1 Epanchement 
péricardique 

IIb 

20 
1 
11 

DD+K 
Lasilix 
ATB 

5 Passage au stade 
IIa 

5 
1 

IC 
Epanchement 
péricardique 

23 9 1 1 

2 CIV 
résiduelle 

2 Passage au stade Ib 2 IT légère 
4 Bien tolérée 1 IT modérée 

13 Perdu de vue 
1 IT minime 

2 IMGI 
III 

1 
1 

DD+K 
ATB 

6 Perdu de vue 1 AVC 

Inopérable      1 
Mal tolérée en 

décompensation de 
IC 

1 IC 

IV 
2 
8 

DD+K 
ATB 

2 Fermeture 
spontanée 

1 IC 12 4   1 CIV 
résiduelle 8 Bien tolérée 

8 Perdu de vue 

Tableau 15 : Récapitulatif de traitement, de l’évolution et des complications des CIV 
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1.2. Communication interauriculaire : CIA 

1.2.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 195 cas de CIA sans autres shunts soit 24,16% des shunts 

gauche-droite alors que 158 cas de CIA associées ont été colligés ainsi le nombre total des 

CIA est de 353 cas soit 30,27% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 195 cas de CIA sans autres shunts 

qui variaient entre 36 et 64 cas par an soit une moyenne de 49. 

 

 
Figure 14 : Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon les années 
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b. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon le sexe 

Dans notre série, 102 de nos malades étaient de sexe féminin soit 52% et 93 étaient 

de sexe masculin soit 48%. Le sexe-ratio (H/F) est de : 0,91.   

 

Figure 15 : Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon le sexe 

c. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CIA est de 9,96 mois avec des extrêmes  

de 1 jour à 14 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition 

des CIA selon les tranches d’âge. 

Tranche d'âge  Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 45 23,08% 
1-6 mois 88 45,13% 
6 mois - 1 an 23 11,79% 
1 an - 2 ans 15 7,69% 
2 ans - 6 ans 18 9,23% 
6 ans - 10 ans 4 2,05% 
10 ans - 14 ans 2 1,03% 
Total 195 100% 

Tableau 16 : Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 
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Figure 16 : Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 

1.2.2. Approche étiologique 

 Consanguinité 

Dans notre étude 29 cas de CIA sans autres shunts sont issus d’un mariage 

consanguin soit 14.87%. 

 Anomalies génétiques 

Les anomalies génétiques des CIA sont réparties selon le tableau suivant : 

Anomalie génétiques Nombre de cas Taux % 
T21 39 20,00% 
Syndrome de Pierre Robin 3 1,54% 
Syndrome Cornelia de lange 1 0,51% 
Syndrome Noonan 1 0,51% 
Syndrome Rubinstein Taybi 1 0,51% 
Syndrome Wolf Hirschhorn 1 0,51% 

Tableau 17 : Répartition des anomalies génétiques des CIA 

 Prématurité 

La prématurité est retrouvée dans 12 cas soit 6,15%. 
 

 Macrosomie 

On note 10 cas de macrosomie soit 5,12%. 

 Pathologies maternelles 

Les pathologies maternelles des CIA sont réparties selon le tableau suivant : 



 

34 

Pathologie maternelle Nombre de cas Taux % 
Diabète maternel préexistant 6 3,08% 
Diabète maternel gestationnel 4 2,05% 
Hypothyroïdie 2 1,03% 

Tableau 18 : Répartition des pathologies maternelles des CIA 

 Cardiopathies Congénitales familiales 

On note 1 seul cas de cardiopathie congénitale chez le frère. 

 Autres malformations 

Les autres malformations sont réparties selon le tableau ci-dessous : 

Malformation Nombre de cas Taux % 
Dysmorphie faciale 8 4,10% 
MAR 6 3,08% 
Hydrocéphalie 6 3,08% 
Fente labiopalatine 5 2,56% 
Omphalocèle 4 2,05% 
Atrésie des choanes 3 1,54% 
Spina bifida 2 1,03% 
Arthrogrypose multiple congénitale 2 1,03% 
Agénésie d'un seul rein 1 0,51% 
Atrésie de l'œsophage 1 0,51% 
Atrophie cérébelleuse 1 0,51% 
Cataracte congénitale 1 0,51% 
Craniosténose partielle 1 0,51% 
Duplication du canal anal 1 0,51% 
Extrophie vésicale 1 0,51% 
Hexadactylie 1 0,51% 
Méningocèle 1 0,51% 
Mésentère commun 1 0,51% 
Microphtalmie 1 0,51% 
Pieds bots 1 0,51% 
Plagiocéphalie 1 0,51% 
Palais ogival 1 0,51% 
Sténose laryngée 1 0,51% 
Tâches hyper-chromiques 1 0,51% 

Tableau 19 : Répartition des autres malformations des CIA 
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1.2.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic sont variables et se répartissent selon le graphe de la 

figure suivante : 

 

 
Figure 17 : Répartition des circonstances de diagnostic des CIA 

c. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des CIA issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 58 29,74% 
Souffle systolique 56 28,72% 
Absence de souffle 13 6,67% 
Dédoublement de B2 4 2,05% 
Tachycardie 4 2,05% 
HMG 3 1,54% 
RSP 3 1,54% 
Bruit de galop 2 1,03% 

Tableau 20 : Répartition des éléments de l'examen clinique des CIA 
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1.2.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 68 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 31 cas soit 46%, l’hypervascularisation pulmonaire 

mentionnée dans 30 cas soit 44% et les foyers de pneumopathie repérés chez 7 cas soit 

10%. 

 

Figure 18 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des CIA 

 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CIA et de préciser ses différents types anatomopathologiques à 

savoir CIA Ostium Secundum (OS) dans 191 cas soit 98% et CIA Sinus Venosus (SV) 

dans 4 cas soit 2%. 
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Figure 19 : Répartition des types anatomopathologiques des CIA 

Elle nous a permis également de déterminer la taille de CIA et d’apprécier son 

retentissement sur les cavités droites. 

 

 

Figure 20 : Répartition des différentes tailles des CIA 
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Retentissement  Nombre de cas Taux % 

Cavités droites très dilatées 26 40,00% 

Cavités droites assez dilatées 24 36,92% 

Cavités droites modérément dilatées 4 6,15% 

Cavités droites peu dilatées 4 6,15% 

Septum interventriculaire paradoxal 5 7,69% 

Petit ventricule gauche 2 3,08% 

Tableau 21 : Répartition des éléments de retentissement des CIA  

 

En outre, l’échocardiographie nous a fourni les caractéristiques des lésions associées 

aux CIA. 

 
Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 

 
 

IT 
 

Minime 10  
 

58,33% 
Légère 18 

Modérée 10 
Importante 4 

 
IM 

 

I 5  
15,28% II 5 

III 1 
IAo Minime 1 1,39% 
IP Modérée 1 1,39% 
SP  16 22,22% 

SAo  1 1,39% 
Total  72 100% 

Tableau 22 : Répartition des lésions associées aux CIA 
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1.2.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 93 cas soit 47,69% dont 52 cas (26,66%) 

ont eu la prescription des antibiotiques et les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 41 cas soit 21,02%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 95 cas soit 48,71% dont 14 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 10 cas ont bénéficié d’une correction chirurgicale complète ; 

 4 cas ont bénéficié d’une fermeture par cathétérisme cardiaque. 

1.2.6. Evolution 

L’évolution chez 6 nouveau-nés, ayant des CIA petites sans retentissement 

hémodynamique, a été marquée par la fermeture spontanée dans 4 cas alors que 2 cas ont 

des CIA en voie de fermeture. 

Tous nos patients opérés ont eu un bon résultat chirurgical. 

1.2.7. Complication  

On note 5 cas d’insuffisance cardiaque et 1 seul cas de syndrome de d’Eisenmenger. 
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1.3. Canal atrioventriculaire : CAV  

1.3.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 108 cas de CAV soit 13,38% des shunts gauche-droite et 

9,26% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des CAV selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 108 cas de CAV qui variaient 

entre 23 et 35 cas par an soit une moyenne de 27. 

 

 

 
Figure 21 : Répartition des CAV selon les années 
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b. Répartition des CAV selon le sexe 

Dans notre série, 61 de nos malades étaient de sexe féminin soit 56% et 47 étaient de 

sexe masculin soit 44%. Le sexe-ratio (H/F) est de 0,77.  

 

 

Figure 22 : Répartition des CAV selon le sexe 

 

c. Répartition des CAV selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CAV est de 6,27 avec des extrêmes de 1 

jour à 4 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les nourrissons 

de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition des CAV 

selon les tranches d’âge. 
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Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 24 22,22% 
1-6 mois 50 46,30% 
6 mois - 1 an 17 15,74% 

1 an - 2 ans 9 8,33% 
2 ans - 4 ans 8 7,41% 

Total 108 100,00% 

Tableau 23 : Répartition des CAV selon les tranches d’âge 

 

 

Figure 23 : Répartition des CAV selon les tranches d’âge 
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1.3.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des CAV sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type Facteur étiologique Nombre de cas Taux % 
Consanguinité CSG 21 19,44% 
Anomalies génétiques Syndrome d'Ellis-van 

Creveld 
1 

0,93% 
T21 80 74,07% 

Prématurité Prématurité 3 2,78% 
Pathologies maternelles Hypothyroïdie 1 0,93% 
 
 
Autres malformations 
 

Achondroplasie 1 0,93% 
Atrésie œsophage 1 0,93% 
Atrésie des choanes 1 0,93% 
Hernie diaphragmatique 1 0,93% 
Dysmorphie faciale 2 1,85% 
MAR 2 1,85% 

Tableau 24 : Répartition des facteurs étiologiques des CAV 

1.3.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des CAV sont variables et se répartissent selon le 

graphe de la figure suivante : 

 

Figure 24 : Répartition des circonstances de diagnostic des CAV 
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b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des CAV issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 1 0,93% 
Souffle systolique 54 50,00% 
HMG 14 12,96% 
Absence de souffle 14 12,96% 
Polypnée 14 12,96% 
RSP 12 11,11% 
Tachycardie 12 11,11% 
Bruit de galop 4 3,70% 
Eclat de B2 2 1,85% 

Tableau 25 : Répartition des éléments de l'examen clinique des CAV 

1.3.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des CAV présente des anomalies chez 75 patients, celles-

ci sont dominées par la CMG constatée dans 51 cas soit 68%, les foyers de pneumopathie 

repérés chez 12 cas soit 16%, l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 11 cas 

soit 15% avec la présence d’un seul cas de poumons clairs soit 1%. 

 

Figure 25 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des CAV 
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c. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CAV et de préciser ses différents types anatomopathologiques à 

savoir : CAV complet dans 97 cas soit 90%, CAV intermédiaire dans 8 cas soit 7% et 

CAV partiel dans 3 cas soit 3%. 

 

 

Figure 26 : Répartition des types anatomopathologiques des CAV 

En outre, l’échocardiographie nous a relevé les autres shunts associés et les 

caractéristiques des lésions associées. 

 
Autre shunt associé Taille Nombre de cas Taux % 
CIA Petite 25 39,68% 

Moyenne 11 17,46% 
PCA Petite 25 39,68% 
CIV multiples Petite 2 3,17% 
Total 

 63 100% 

Tableau 26 : Répartition des autres shunts associés aux CAV 
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Lésions associées Grade Nombre de cas Taux % 
 
 

IT 
 

Minime 6 9,09% 
Légère 12 18,18% 

Modérée 21 31,82% 
Importante 16 24,24% 

IP Minime 1 1,52% 
Modérée 1 1,52% 

IAo Minime 1 1,52% 

SP  8 12,12% 

Total  66 100% 

Tableau 27 : Répartition des lésions associées aux CAV 

1.3.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 81 cas soit 75% dont 14 cas (12,96%) ont 

eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits 

pour 66 cas soit 61,11% et l’IEC a été associé au digitalo-diurétique dans un seul cas. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 54 cas soit 50% dont 23 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 20 cas ont bénéficié d’une cure complète ; 

 3 cas ont bénéficié d’un cerclage de l’artère pulmonaire. 

1.3.6. Evolution 

L’évolution a été marquée par la fermeture spontanée chez un nourrisson de 3 mois 

ayant un CAV complet, ainsi que 4 cas de CAV complet ont été évolués vers CAV 

intermédiaire.  

L’évolution clinique était bonne pour 14 cas de CAV recontrôlés alors que le reste 

des patients sont perdus de vue. 
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1.3.7. Complication  

Certains de nos malades ont présenté des complications au cours de leur évolution : 

 15 cas d’insuffisance cardiaque ; 

 3 cas de syndrome de d’Eisenmenger ; 

 1 seul cas d’endocardite d’Osler ; 

 1 seul cas d’épanchement péricardique ; 

 1 seul cas de trouble du rythme type BAV. 

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical sauf certains qui ont été 

compliqué par : 

 L’IMGI dans 3 cas, IMGII dans 3 cas aussi et l’IMGIII dans 1 seul cas ; 

 L’IT minime a été trouvé chez 2 cas, l’IT légère chez 4 cas et l’IT modérée 

chez 1 seul cas ; 

 2 cas de minuscule CIV résiduelle ; 

 1 seul cas d’endocardite d’Osler. 
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1.4. Persistance du canal artériel : PCA 

1.4.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 97 cas de PCA sans autres shunts soit 12,02% des shunts 

gauche-droite alors que 123 cas de PCA associées ont été colligés ainsi le nombre total des 

PCA est de 220 cas soit 18,86% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 195 cas de PCA sans autres 

shunts qui variaient entre 15 et 38 cas par an soit une moyenne de 24. 

 

 

Figure 27 : Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon les années 
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b. Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon le sexe 

Dans notre série, 49 de nos malades étaient de sexe féminin soit 51% et 48 étaient de 

sexe masculin soit 49%. Le sexe-ratio (H/F) est de 0,97. 

 

 

Figure 28 : Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon le sexe 

 

c. Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de PCA est de 18,54 mois avec des extrêmes 

de 1 jour à 14 ans. Cette distribution selon l’âge montre deux pics de fréquence pour les 

deux tranches d’âge de 0 à 1 mois et de 1 à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous 

présentent la répartition des CIA selon les tranches d’âge. 
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Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 

0-1 mois 27 27,84% 

1-6 mois 25 25,77% 

6 mois - 1 an 9 9,28% 

1 an - 2 ans 15 15,46% 

2 ans - 6 ans 12 12,37% 

6 ans - 10 ans 7 7,22% 

10 ans - 14 ans 2 2,06% 

Total 97 100,00 

Tableau 28 : Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 

 

 

 
Figure 29 : Répartition des PCA isolées sans autres shunts selon les tranches d’âge 
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1.4.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques sont variables et se répartissent selon le tableau suivant : 

 
Type Facteur étiologique Nombre de 

cas 

Taux % 

Consanguinité Consanguinité 12 12,37% 

 

Anomalies génétiques 

T21 19 19,59% 

Syndrome de Morquio 1 1,03% 

Syndrome de Rubinstein Taybi 1 1,03% 

Prématurité Prématurité 8 8,25% 

Macrosomie Macrosomie 6 6,19% 

Pathologies maternelles HTA gravidique 1 1,03%% 

Diabète préexistant 2 2,06% 

 

 

 

 

 

 

Autres malformations 

 

MAR 1 1,03% 

Myéloméningocèle 2 2,06% 

Petit rein calcifié 1 1,03% 

Agénésie du corps calleux 1 1,03% 

Pieds bots 2 2,06% 

Atrésie de l'œsophage 4 4,12%% 

Hernie diaphragmatique 2 2,06% 

Dysmorphie faciale 2 2,06% 

Surdité 1 1,03% 

Valve de l'urètre postérieur 1 1,03% 

Mégacôlon congénital 1 1,03% 

Fente labiopalatine 1 1,03% 

Hypospadias 1 1,03% 

Tableau 29 : Répartition des facteurs étiologiques des PCA 
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1.4.3. Données cliniques 

a .Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic sont variables et se répartissent selon le graphe de la 

figure suivante : 

 

 
Figure 30 : Répartition des circonstances de diagnostic des PCA 

b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des PCA issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 20 20,62% 
Souffle continu 42 43,29% 
Souffle systolique 29 29,89% 
HMG 3 3,09% 
Polypnée 3 3,09% 
RSP 3 3,09% 
Absence de souffle 2 2,06% 
Tachycardie 2 2,06% 
Roulement diastolique 1 1,03% 

Tableau 30 : Répartition des éléments de l'examen clinique des PCA 
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1.4.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 38 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 32 cas soit 84%, les foyers de pneumopathie repérés 

chez 5 cas soit 13% et avec la présence d’un seul cas l’hypervascularisation pulmonaire 

soit 3%. 

 
 

 

Figure 31 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des PCA 

 
b.Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de PCA et de déterminer sa taille et d’apprécier son retentissement 

sur les cavités gauches. 
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Figure 32 : Répartition des différentes tailles des PCA 

En outre, l’échocardiographie nous a fourni les caractéristiques des lésions 
associées aux PCA. 
 

Lésions associées Grade Nombre de cas Taux % 
 

IT 
 

Minime 4 9,30% 
Légère 11 25,58% 

Modérée 3 6,98% 
Importante 1 2,33% 

 
IM 

 

I 10 23,26% 
II 5 11,63% 
III 1 2,33% 
IV 1 2,33% 

IP 
 1 2,33% 

IAo 
 

Minime 1 2,33% 
Légère 1 2,33% 

SAo 
 4 9,30% 

Total 
 43 100% 

Tableau 31 : Répartition des lésions associées aux PCA 
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1.4.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 22 cas soit 22.68% dont 5 cas (5,15%) ont 

eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits 

pour 4 cas soit 4,12% et le Lasilix seul a été donné dans 13 cas soit 13,40%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 54 cas soit 55.67% dont 11 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 9 cas ont bénéficié d’une résection suture du canal, avec la mise en place du 

pacemaker pour un seul cas ayant un BAV associé ; 

 2 cas ont bénéficié d’une fermeture par cathétérisme interventionnel. 

1.4.6. Evolution 

L’évolution chez 4 nourrissons et 1 enfant de 7 ans porteurs des PCA petites sans 

retentissement hémodynamique, a été marquée par la fermeture spontanée.  

L’évolution clinique était bonne pour 6 cas ayant des PCA petites alors que le reste 

des patients sont perdus de vue. 

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical avec 2 cas d’IAo minime 

et 1 seul cas d’IT minime en post opératoire. 

1.4.7. Complication  

Certains de nos malades ont présenté des complications : 

 4 cas d’insuffisance cardiaque ; 

 1 seul cas de syndrome de d’Eisenmenger ; 

 1 seul cas d’AVC ischémique ; 

 1 seul cas d’épanchement péricardique. 
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1.5. Shunts multiples 

1.5.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 205 cas de shunts multiples soit 25,40% des shunts gauche 

droite, soit 17,58% de l’ensemble des cardiopathies congénitales.  

Les différents shunts multiples se répartissent comme suit : 

 
Shunt multiple Nombre de cas Taux % 
CIV-CIA 82 40% 
CIV-PCA 47 23% 
PCA-CIA 40 19% 
CIV-CIA-PCA 36 18% 
Total 205 100,0% 

Tableau 32 : Répartition des shunts multiples 

 
Figure 33 : Répartition des shunts multiples 
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a. Répartition des shunts multiples selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 205 cas de shunts multiples qui 

variaient entre 33 et 77 cas par an soit une moyenne de 51. 

 
Année Nombre de cas Taux % 
2014 33 16% 
2015 77 38% 
2016 46 22% 
2017 49 24% 
Total 205 100% 

Tableau 33 : Répartition de l’ensemble des shunts multiples selon les années 

 

 
Figure 34 : Répartition des shunts multiples selon les années 
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b. Répartition des shunts multiples selon le sexe 

Dans notre série, on a relevé que 114 de nos malades sont de sexe féminin soit 56% 

et 91 sont de sexe masculin soit 44%. Le sexe-ratio (H/F) est de 0,79. 

 

 

Figure 35 : Répartition des shunts multiples selon le sexe 

 

 

c. Répartition des shunts multiples selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients est de 27,92 mois avec des extrêmes de 1 jour à 8 ans. 

Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les nourrissons de 1 mois  

à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition des shunts multiples 

selon les tranches d’âge. 
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Tranche d'âge  Nombre de cas Taux % 

0-1 mois 60 29% 

1-6 mois 99 48% 

6 mois - 1 an 19 9% 

1 an - 2 ans 10 5% 

2 ans - 6 ans 14 7% 

6 ans - 10 ans 3 1% 

Total 205 100% 

Tableau 34 : Répartition des shunts multiples selon les tranches d'âge 

 

 

Figure 36 : Répartition des shunts multiples selon les tranches d'âge 
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1.5.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des shunts multiples sont variables et se répartissent selon 

le tableau suivant : 

 
Type Facteur étiologique Nb. de cas Taux % 

Consanguinité Consanguinité 32 15,6% 

 
Anomalies génétiques 
 

Syndrome de Pierre Robin 1 0,5% 
Syndrome de Dandy Walker 1 0,5% 
T18 2 1,0% 
T21 58 28,3% 

Prématurité Prématurité 12 5,9% 
Macrosomie Macrosomie 6 2,9% 

 
Pathologies maternelles 

Diabète préexistant 7 3,4% 
HTA gravidique 1 0,5% 
Hypothyroïdie 1 0,5% 
Prise de fenugrec 1 0,5% 

Autres malformations 
 

Agénésie des pavillons auriculaires 1 0,5% 
Agénésie du corps calleux 1 0,5% 
Agénésie d'un seul rein 1 0,5% 
Agénésie radiale 1 0,5% 
Atrésie de l'œsophage 6 2,9% 
Atrésie duodénale 1 0,5% 
Cataracte congénitale 1 0,5% 
Clinodactylie 1 0,5% 
Coalescence des petites lèvres 1 0,5% 
Dysmorphie faciale 10 4,9% 
Fente labiopalatine 7 3,4% 
Hydrocéphalie 1 0,5% 
Hypospadias 1 0,5% 
Malformation laryngée 1 0,5% 
Malformation des mains 2 1,0e% 
Malformation pulmonaire adénomatoïde 1 0,5% 
MAR 7 3,4% 
Mégalo-cornée 1 0,5% 
Microcéphalie 1 0,5% 
Microphtalmie 3 1,5% 
Omphalocèle 2 1,0% 

Tableau 35 : Répartition des facteurs étiologiques des shunts multiples 
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1.5.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic sont variables et se répartissent comme suit : 

 
Circonstance de découverte CIV-CIA CIV-CIA-

PCA CIV-PCA PCA-CIA Total 
général 

Détresse respiratoire  24 6 13 10 53 
Bilan malformatif 14 12 12 14 52 
Découverte fortuite 22 5 8 5 40 
Dyspnée 12 5 4 5 26 
Hypotrophie 10 3 7 2 22 
PNP à répétition 4 2 2 0 8 
Cyanose 3 2 0 2 7 
Total 89 35 46 38 208 

Tableau 36 : Répartitions des shunts multiples selon les circonstances de découverte 

 

 
Figure 37 : Répartitions des shunts multiples selon les circonstances de découverte 
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b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des shunts multiples issus de notre étude se 

répartissent comme suit : 

 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Normal 7 3,41% 
Souffle systolique 128 62,44% 
Absence de souffle 13 6,34% 
Polypnée 12 5,85% 
RSP 11 5,37% 
Souffle continu 10 4,88% 
Tachycardie 7 3,41% 
HMG 3 1,46% 
Eclat de B2 2 0,98% 
Bruit de galop 1 0,49% 
Souffle diastolique 1 0,49% 

Tableau 37 : Répartition des éléments de l'examen clinique des shunts multiples 

1.5.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 104 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 85 cas soit 82%, les foyers de pneumopathie repérés 

chez 11 cas soit 10%, l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 7 cas soit 7%. 

Les poumons clairs ont été trouvés chez 1 seul cas soit 1%. 

A noter que la radiographie était normale pour 22 patients. 
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Figure 38 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des shunts multiples 

 
b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des shunts multiples et de préciser les différents types 

anatomopathologiques et les différents stades physiopathologiques des CIV associées aux 

autres shunts. 

 

 
Figure 39 : Répartition des types anatomopathologiques  

des CIV associées aux autres shunts 
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Stade de CIV CIV-CIA CIV-PCA CIV-CIA-
PCA Total 

Ia 21 12 6 39 

Ib 14 3 5 22 

IIa 20 14 4 38 

IIb 17 8 13 38 

III 3 7 2 12 

IV 7 3 6 16 

Total 82 47 36 165 

Tableau 38 : Répartition des stades physiopathologiques des CIV associées aux autres shunts 

 

Elle nous a permis également de déterminer les types anatomopathologiques des CIA 

associées aux autres shunts. 
 

 
Figure 40 : Répartition des types anatomopathologiques des CIA associées aux autres shunts 
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En outre, l’échocardiographie nous a permis d’identifier la taille des CIA et de PCA 

associées aux autres shunts. 

 
Taille de CIA CIV-CIA PCA-CIA CIV-CIA-

PCA Total 

Petite 73 24 32 129 
Moyenne 8 14 4 26 
Grande 1 2 0 3 

Total 82 40 36 158 

Tableau 39 : Répartition des CIA associées aux autres shunts selon la taille 

 
Taille de PCA CIV-PCA PCA-CIA CIV-CIA-PCA Total 
Petite 36 34 31 101 
Grande 11 6 5 22 
Total 47 40 36 123 

Tableau 40 : Répartition des PCA associées aux autres shunts selon la taille 

Par ailleurs, elle nous a fourni les caractéristiques des lésions associées aux shunts 
multiples. 
Lésions associées Grade Nombre de cas Taux % 
 
 
IT 

Importante 14 11,76% 
Légère 24 20,17% 
Minime 8 6,72% 
Modérée 29 24,37% 

 
IM 

I 14 11,76% 
II 4 3,36% 
III 2 1,68% 

IP Minime 6 5,04% 
Modérée 1 0,84% 

IAo I 1 0,84% 
SP infundibulaire 

 4 3,36% 
SP valvulaire 

 10 8,40% 
SAo 

 1 0,84% 
Valve aortique dysplasique 

 1 0,84% 
Total 

 119 100,00% 

Tableau 41 : Répartition des lésions associées aux shunts multiples 
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1.5.5. Traitement 
a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 130 cas soit 63.41% dont 56 cas (27.31%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 74 cas soit 36.09%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 63 cas soit 30.73% dont 23 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 21 cas ont bénéficié d’une chirurgie curative ; 

 2 cas ont bénéficié d’une chirurgie palliative (cerclage de l’artère pulmonaire). 

1.5.6. Evolution 

L’évolution des CIV a été marquée par :  

 La fermeture spontanée de CIV stade Ib chez 7 cas ; 

 Le passage de CIV stade IIa au stade Ib chez 4 cas ; 

 Le développement de CIV stade IIa vers le stade IIb chez 7 cas ; 

 Le passage de CIV stade IIb au stade IIa chez 4 cas. 

L’évolution des CIA petites a été marquée par la fermeture spontanée chez 8 cas. 

L’évolution des PCA petites a été marquée par la fermeture spontanée chez 5 cas.  

L’évolution était bonne chez 27 cas. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 
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1.5.7. Complication 

Certains de nos malades ont présentés des complications au cours de leur évolution : 

 6 cas d’insuffisance cardiaque ; 

 1 cas d’épanchement péricardique ; 

 2 cas d’endocardite d’Osler ; 

 1 seul cas de syndrome de d’Eisenmenger. 

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical sauf certains qui ont 

présenté en post opératoire : 

 1 seul cas de CIV résiduelle ; 

 1 seul cas de VG hypertrophique hyperkinétique ;  

 2 cas d’IT légère. 

1.6. Retour veineux pulmonaire anormal : RVPA 

1.6.1. Epidémiologie 

Dans notre étude on a colligé 4 cas de RVPA soit 0,5% des shunts gauche-droit, soit 

0,34% de l’ensemble des cardiopathies congénitales.               

a. Répartition des RVPA selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a recensé 4 cas qui se répartissent selon les 

années comme suit :            

 1 seul cas en 2016 ; 

 3 cas en 2017. 

On ne dispose d’aucun cas en 2014 et 2015. 

b. Répartition des RVPA selon le sexe 

Dans notre série les 4 cas de RVPA sont tous de sexe masculin.     
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c. Répartition des RVPA selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs du RVPA est de 33,75 mois avec des extrêmes 

de 3 mois et 5 ans.  

Il s’agissait d’un seul nourrisson âgé de 3 mois, 2 enfants âgés de 3 ans et un seul 

enfant de 12 ans.   

1.6.2. Approche étiologique 

L’ectopie testiculaire a été notée chez un seul cas.  

1.6.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Le RVPA est découvert chez 2 cas par l’apparition de la cyanose associée à la 

détresse respiratoire et par la dyspnée chez 1 seul cas et devant les PNP à répétition chez 1 

seul cas également.  

b. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez 2 cas et le bruit de galop a été retrouvé chez 

2 cas également. 

1.6.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente une CMG chez 2 cas et des foyers  

de pneumopathies chez 2 cas également. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des RVPA et de préciser leurs types, ainsi dans notre série 3 cas 

sont des RVPA total supra cardiaque alors que 1 seul cas s’agit de RVPA partiel.  

Elle nous a permis également de déterminer les différentes lésions associées  

à savoir la CIA sinus venosus retrouvée chez tous les cas. 
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Type Classification Lésion associée Caractéristiques des lésions associées 

RVPAP - CIA CIA SV large 

RVPAT Supra cardiaque CIA + IT CIA SV très large + IT modérée 

RVPAT Supra cardiaque CIA + IT CIA SV large + IT importante 

RVPAT Supra cardiaque CIA + IT CIA SV petite + IT importante 

Tableau 42 : Classification des RVPA 

1.6.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 3 cas soit 75% dont 2 cas ont eu la 

prescription des digitalo-diurétique et potassium associé aux antibiotiques et 1 seul cas a eu 

la prescription des digitalo-diurétiques seuls. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 2 patients qui ont bénéficié d’une cure 

chirurgicale. 

Alors que les 2 cas restants chez qui l’angioscanner a été demandé sont perdus de 

vue. 

1.6.6. Evolution et Complication 

On note une petite CIA résiduelle chez 1 seul cas opéré. 
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2. Cardiopathies cyanogènes et complexes 

Nous avons recensé 270 cas de cardiopathies cyanogènes et complexes soit 23,16% 

de toutes les cardiopathies congénitales de notre étude.  

CCCC Nombre de cas Taux par rapport aux CCCC Taux total par rapport aux CC 

T4F 112 41,48% 9,61% 

TGV 60 22,22% 5,15% 

VU 55 20,37% 4,72% 

VDDI 23 8,52% 1,97% 

MEb 10 3,70% 0,86% 

TAC 7 2,59% 0,60% 

APSI 3 1,11% 0,26% 

Total 270 100,00% 23,16% 

Tableau 43 : Répartition des cardiopathies congénitales cyanogènes et complexes 

2.1. Tétralogie de Fallot : T4F 

2.1.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 112 cas de tétralogie de Fallot soit 41,48% des 

cardiopathies cyanogènes soit 9,61% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition de la tétralogie de Fallot selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 112 cas de tétralogie de Fallot qui 

variaient entre 12 et 36 cas par an soit une moyenne de 28. 
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Figure 41 : Répartition de la tétralogie de Fallot selon les années 

 

b. Répartition de la tétralogie de Fallot selon le sexe 

Dans notre série, on a relevé que 55 de nos malades sont de sexe féminin soit 49% et 

57 sont de sexe masculin soit 51%. Le sexe-ratio (H/F) est de 1,03.  

 
Figure 42 : Répartition de la tétralogie de Fallot selon le sexe 
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c. Répartition de la tétralogie de Fallot selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de la tétralogie de Fallot est de 18,02 mois 

avec des extrêmes de 1 jour à 11 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de 

fréquence chez les nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous 

présentent la répartition des T4F selon les tranches d’âge. 

Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 11 10% 
1-6 mois 42 38% 
6 mois - 1 an 21 19% 
1 an - 2 ans 11 10% 
2 ans - 6 ans 18 16% 
6 ans - 10 ans 7 6% 
10 ans - 14 ans 2 2% 
Total 112 100% 

Tableau 44 : Répartition de la tétralogie de Fallot selon les tranches d'âge 

 

 
Figure 43 : Répartition de la tétralogie de Fallot selon les tranches d’âge 
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2.1.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des tétralogies de Fallot sont variables et se répartissent 

selon le tableau suivant : 

 

Type Facteur étiologique Nombre de Cas Taux % 
Consanguinité CSG 25 22,32 
 
Anomalies génétiques 
 

T21 15 13,39 
Syndrome de CHARGE 1 0,89 
Syndrome de DiGeorge 1 0,89 
Syndrome de Pierre Robin 1 0,89 

Prématurité Prématurité 4 3,57 
Pathologies maternelles Hypothyroïdie 1 0,89 

Syphilis 1 0,89 
Cardiopathie congénitale 
familiale 
 

Cardiopathie chez le père 1 0,89 
Cardiopathie chez le frère 1 0,89 

 
 
 
 
Autres malformations 
 

MAR 1 0,89 
Angiome dorsal 1 0,89 
Atrésie œsophage 1 0,89 
Hydrocéphalie 1 0,89 
Dysmorphie faciale 5 4,46 
Omphalocèle 2 1,79 
Pieds bots 1 0,89 
Retard mental 1 0,89 
Fente labiopalatine 1 0,89 

Tableau 45 : Répartition des facteurs étiologiques de la tétralogie de Fallot 
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2.1.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic de la tétralogie de Fallot sont variables et se 

répartissent selon le graphe de la figure suivante : 

 

 
Figure 44 : Répartition de la tétralogie de Fallot selon les circonstances de découverte 

b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique de la tétralogie de Fallot issus de notre étude se 

répartissent comme suit : 

Examen clinique  Nombre de cas Taux % 
Souffle systolique 73 65,18% 
Souffle continu 5 4,46% 
Polypnée 3 2,68% 
Eclat de B2 1 0,89% 
RSP 1 0,89% 
Tachycardie 1 0,89% 

Tableau 46 : Répartition des éléments de l'examen clinique de la tétralogie de Fallot 
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2.1.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique de la tétralogie de Fallot présente des anomalies chez 39 

patients, celles-ci sont dominées par la CMG constatée dans 18 cas soit 46%, le cœur en 

sabot repéré chez 12 cas soit 31% avec la présence de 9 cas de poumon clair soit 23%. 

 

 
Figure 45 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique de la tétralogie de Fallot 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de T4F et d’estimer le gradient de pression pulmonaire ainsi que le 

degré de sévérité de la SP. 

Dans notre série, la SP a été considérée : 

 Minime chez 4 cas soit 5% dont le gradient de pression maximal est <30 

mmHg ; 

 Moyennement serrée chez 13 cas soit 15% dont le gradient de pression 

maximal est entre 30 et 50 mmHg ; 
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 Assez serrée chez 31 cas soit 36% dont le gradient de pression maximal est 

entre 50 et 70 mmHg ; 

 Très serrée chez 37 cas soit 44% dont le gradient de pression maximal est >80 

mmHg. 

 

 
Figure 46 : Répartition des degrés de la SP dans les tétralogies de Fallot 

 
Elle nous a permis également de déterminer les différentes malformations cardiaques 

associées dont les plus importantes sont présentées dans le tableau suivant : 

 
Malformation associée Nombre de cas Taux % 
Arc aortique droit 9 8% 
PCA 23 21% 
FO 2 2% 
CIA 18 16% 
IAo 4 4% 
Hypoplasie du VG 1 1% 
Anomalie de l'artère coronaire droite 1 1% 
RVPA 1 1% 
Circulation collatérale aortopulmonaire 9 8% 

Tableau 47 : Répartition des malformations associées des tétralogies de Fallot 
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Les autres lésions associées se répartissent comme suit : 

 
Fuite Grade Nombre de cas Taux % 
 
IT 
 
 

Minime 7 26,96% 
Légère 5 19,23% 

Modérée 6 23,08% 
Importante 2 7,69% 

IM I 4 15,38% 
II 2 7,69% 

Total 
 26 100% 

Tableau 48 : Répartition des fuites associées aux tétralogies de Fallot 

Au terme du bilan cardio-vasculaire, 3 formes anatomiques de T4F ont été 

déterminées : régulière chez 63 cas, irrégulière chez 24 cas et APSO chez 25 cas.  

 
Forme anatomique Nombre de cas Taux % 
Régulière 63 56% 
 
Irrégulière 

Hypoplasie des branches pulmonaires 22 19% 
Anomalie de l'artère coronaire 1 1% 
CIV multiples 1 1% 

APSO 25 23% 

Total 112 100% 

Tableau 49 : Répartition des formes anatomiques des tétralogies de Fallot 

2.1.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 62 cas soit 55,35% dont 33 cas (29,46%) 

ont eu la prescription des bétabloquants notamment le propanolol, les antibiotiques ont été 

prescrits pour 23 cas soit 20.53%. L’aspirine a été donnée pour 3 cas (2,67%) et le 

traitement martial est prescrit chez 3 cas également.   

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 80 cas soit 71,42% dont 39 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 
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 26 cas ont bénéficié d’une cure chirurgicale complète (fermeture de CIV et 

plastie de l’artère pulmonaire) d’emblée. 

 1 seul cas a bénéficié d’une réparation complète précédée par une anastomose 

palliative type « Blalock » ; 

 12 cas ont bénéficié d’une anastomose palliative type « Blalock ». 

Nous avons réparti le traitement chirurgical selon les 3 formes de la T4F comme 

suit : 

 
Forme Traitement 

Total 
Cure complète Blalock 

Régulière 21 2 23 
Irrégulière 5 7 12 
APSO 1 3 4 
Total 27 12 39 

Tableau 50 : Répartition du traitement chirurgical selon les formes des T4F 

2.1.6. Evolution 

Parmi les 33 cas ayant des malaises anoxiques suivis sous bétabloquants, l’évolution 

a été marquée par : 

 La disparition des MA chez 11 cas ; 

 La persistance des MA chez 2 cas. 

Les autres cas sont perdus de vue. 

2.1.7. Complication  

Certains de nos patients ont présenté des complications : 

 Endocardite d’Osler chez 2 cas ; 

 AVC ischémique chez 1 seul cas ; 
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 Thrombose de l’artère pulmonaire chez 2 cas ; 

 Polyglobulie chez 3 cas ; 

 IC chez 3 cas ; 

 Epanchement péricardique chez 1 seul cas ; 

 Infection nosocomiale chez 1 seul cas ; 

Pour les patients opérés, les complications post-op se répartissent comme suit : 

 
Complication post-op Grade Nombre de cas Total Taux % 
CIV résiduelle - 3 3 8% 
SP résiduelle Minime 10 

14 36% Modérée 4 
IT Minime 4 

9 23% 
Légère 3 
Modérée 1 
Importante 1 

IM I 1 
2 5% II 1 

IP Minime 3 
6 15% Légère 2 

Modérée 1 
IAo I 1 1 3% 

Tableau 51 : Répartition des complications des T4F en post-op 

 

2.2. Transposition des gros vaisseaux : TGV 

2.2.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 60 cas de TGV soit 22,22% des cardiopathies cyanogènes 

soit 5,15% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des TGV selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 60 cas de TGV qui variaient de 9 

à 27 cas par an soit une moyenne de 15. 



 

80 

 

 

Figure 47 : Répartition des TGV selon les années 

b. Répartition des TGV selon le sexe 

Dans notre série, on a relevé que 26 de nos malades sont de sexe féminin soit 43% et 

34 sont de sexe masculin soit 57%. Le sexe-ratio (H/F) est de 1,30. 

 

Figure 48 : Répartition des TGV selon le sexe 
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c. Répartition des TGV selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs des TGV est de 3,31 mois avec des extrêmes 

de 1 jour à 2 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition 

des TGV selon les tranches d’âge. 

 
Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 21 35,00% 
1-6 mois 27 45,00% 
6 mois - 1 an 7 11,67% 
1 an - 2 ans 5 8,33% 
Total 60 100,00% 

Tableau 52 : Répartition des TGV selon les tranches d'âge 

 

Figure 49 : Répartition des TGV selon les tranches d'âge 
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2.2.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des TGV sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type Facteur étiologique Nombre de cas Taux % 
Consanguinité CSG 14 23% 
Anomalies génétiques Syndrome Pierre Robin 1 2% 
Prématurité Prématurité 1 2% 
Macrosomie Macrosomie 2 3% 
 
 
 
Autres malformations 
 

Atrésie de l’œsophage 1 2% 
Fente labiopalatine 2 3% 
Hernie diaphragmatique 1 2% 
Dysmorphie faciale 2 3% 
MAR 1 2% 
Uropathie malformative 1 2% 
Microcéphalie 1 2% 

Tableau 53 : Répartition des facteurs étiologiques des TGV 

2.2.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des TGV sont variables et se répartissent selon le 

graphe de la figure suivante : 

 

Figure 50 : Répartition des TGV selon les circonstances de découverte 
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b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des TGV issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Souffle systolique 26 43% 
Absence de souffle 13 22% 
HMG 7 12% 
Bruit de galop 3 5% 
Tachycardie 3 5% 
Polypnée 2 3% 
RSP 1 2% 

Tableau 54 : Répartition des éléments de l'examen clinique des TGV 

2.2.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des TGV présente des anomalies chez 10 patients, celles-

ci sont dominées par la CMG constatée dans 24 cas soit 86%, l’hypervascularisation 

pulmonaire repérée chez 2 cas soit 7%, les foyers de pneumopathie repérés chez 1 seul cas 

soit 3% et de même pour les poumons clairs. 

 

 
Figure 51 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des TGV 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de TGV et de déterminer les différentes lésions associées, ainsi 

dans notre série la TGV est simple dans 16 cas et complexe dans 44 cas. 

Cette répartition est bien détaillée dans le tableau suivant : 

 
TGV Lésion associé Nombre de cas Total Taux 
Simple FO + PCA 5 

 
 

16 

 
 

27% 

CIA + PCA 4 
CIA 5 
PCA 2 

Complexe CIV 1 

 
 
 
 
 
 
 
 

44 

 
 
 
 
 
 
 
 

73% 

CIV + SP 7 
CIV + CoA 2 
CIV + CIA  3 
CIV + CIA +SP 1 
CIV + PCA 4 
CIV + PCA + SP 3 
CIV + PCA + CoA 1 
CIV + FO +PCA 3 
CIV + CIA + PCA 3 
CIV + CIA + PCA +SP 3 
CAV 1 
CAV + PCA 1 
CAV + PCA + SP 3 
CAV + CIV + PCA + SP 3 
CAV + CIA SV +RVPAT 
+SP 5 

Total  60 60 100% 

Tableau 55 : Répartition des cas de TGV 
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On note que la CIV est large dans 13 cas, la CIA est large chez 1 seul cas, le canal 

artériel est de gros calibre chez 2 cas.  

Ainsi les autres lésions associées se répartissent comme suit : 

Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 
IT Minime 2 11% 

Légère 3 17% 
Modérée 4 22% 

Importante 3 17% 
IM I 3 17% 

II 1 6% 
IP Minime 1 6% 
IAo II 1 6% 

Total 18 100% 

Tableau 56 : Répartition des autres lésions associées aux TGV 

2.2.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 34 cas soit 56.67% dont 20 cas (33.33%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 14 cas soit 23.33%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 51cas soit 85% dont 6 patients seulement 

ont été opérés comme suit : 

 5 cas ont bénéficié d’une chirurgie curative (Switch artériel). 

 1 seul cas a bénéficié d’une chirurgie palliative (atrioseptotomie de Rashkind aves 

cerclage de l’artère pulmonaire). 
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Ainsi le tableau suivant montre la répartition des cas opérés : 

 
TGV Les cas opérés Nombre de 

cas Total Traitement 
chirurgical 

Simple TGV + CIA 1 1 Switch 
Complexe TGV + CIV 2 

4 Switch TGV + PCA + SP 1 
TGV + CIV + CIA + 
PCA 1 

TGV + CIV + SP 
(minime) 1 1 Rashkind + cerclage de 

AP 
Tableau 57 : Répartition des cas opérés de TGV 

2.2.6. Evolution et complication 

Certaines complications ont été notées au cours de l’évolution de certains patients : 

 IC chez 10 cas dont 7 cas sont des TGV complexes et 3 cas sont des TGV 

simples ; 

 Syndrome d’Eisenmenger chez 2 cas de TGV simple ; 

 AVC ischémique chez 1 seul cas de TGV simple. 

En post-opératoire, on note une IT légère et une IA minime. 

2.3. Ventricule unique : VU 

2.3.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 55 cas de VU soit 20,37% des cardiopathies cyanogènes 

soit 4,72% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des VU selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 55 cas de VU qui variaient de 10 

à 17 cas par an soit une moyenne de 14. 
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Figure 52 : Répartition des VU selon les années 

b. Répartition des VU selon le sexe 

Dans notre série, On a relevé que 21 de nos malades sont de sexe féminin soit 38% et 

34 sont de sexe masculin soit 62%. Le sexe ratio (H/F) est de 1,61.  

 

 
Figure 53 : Répartition des VU selon le sexe 
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c. Répartition des VU selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs des VU est de 4,13 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 2 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition des 

VU selon les tranches d’âge. 

 
Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 18 32,73% 
1-6 mois 22 40,00% 
6 mois - 1 an 8 14,55% 
1 an - 2 ans 7 12,73% 
Total 55 100% 

Tableau 58 : Répartition des VU selon les tranches d'âge 

 
 

Figure 54 : Répartition des VU selon les tranches d'âge 
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2.3.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des VU sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type FE Nombre de 
Cas Taux % 

Consanguinité CSG 7 12,73% 
Anomalies chromosomiques T21 1 1,82% 
 
 
Pathologies maternelles 
 

Prise de fenugrec 1 1,82% 
Lupus 1 1,82% 
HTA 1 1,82% 
Diabète préexistant 1 1,82% 

 
 
 
Autres malformations 
 

Agénésie des doigts 1 1,82% 
Myéloméningocèle 1 1,82% 
Malformation rachidienne 1 1,82% 
Artère ombilicale unique 1 1,82% 
2 doigts surnuméraires 1 1,82% 
Fente labiopalatine 1 1,82% 

Tableau 59 : Répartition des facteurs étiologiques des VU 

2.3.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des VU sont variables et se répartissent selon le 

graphe de la figure suivante : 

 

Figure 55 : Répartition des VU selon les circonstances de découverte 
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b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des VU issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Souffle systolique 25 45,45% 
HMG 12 21,82% 
Pas de souffle 9 16,36% 
Tachycardie 5 9,09% 
Bruit de galop 3 5,45% 
Polypnée 2 3,64% 
RSP 1 1,82% 

Tableau 60 : Répartition des éléments de l'examen clinique des VU 

2.3.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des VU présente des anomalies chez 24 patients, celles-ci 

sont dominées par la CMG constatée dans 20 cas soit 83%, les poumons clairs repérés chez 

3 cas soit 13%, les foyers de pneumopathie repérés chez 1 seul cas soit 4%. 
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Figure 56 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des VU 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de     

confirmer le diagnostic des VU et de les distinguer en fonction du type anatomique. De ce 

point de vue-là, les 2 types les plus rencontrés dans notre série sont : 

 L’atrésie tricuspide (VU type gauche) dans 24 cas ; 

 L’hypoplasie du cœur gauche (VU type droit) dans 31 cas. 

En outre l’échocardiographie nous a permis de déterminer les différentes lésions 

associées. Ainsi, dans notre série l’AT est isolée dans 2 cas et associée chez 22 cas, alors 

que l’hypoplasie du cœur gauche est associée chez tous las cas. 

 

VU type gauche (AT) Lésions associées Nombre de cas 

Isolé - 2 
  
  
  
  
  
  
Associé 
  
  
  
  
  
  
  

TGV + CIV +SP 1 
TGV + CIV + CIA 1 
TGV +CIV +PCA 1 

CIV 2 
CIA 1 
PCA 1 
CAV 1 

SP 3 
CIV +CIA 3 

CIV + CIA + CoA 1 
CIV +CIA +SP 1 

CIV +CIA +PCA 3 
CIV + PCA + SP 2 

FO + SP 1 
Total 24 

Tableau 61 : Répartition des lésions associées à l'AT 
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Par ailleurs, la TGV est retrouvée chez 3 cas, la SP chez 8 cas, la CoA chez 1 seul 

cas. 

VU type droit 
(Hypoplasie du cœur 

gauche) 
Lésions associées Nombre de 

cas 
Taux 

% 

  
  
  
  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
Associé 
  
  
  
  
  
  
  

CIV 1 3% 
CIA 3 10% 
PCA 2 6% 
CIV + SP 1 3% 
CIV + FO 1 3% 
CIA + RVPAT + SP 1 3% 
CIV + FO + PCA 1 3% 
CIV + CIA + PCA + CoA 2 6% 
CAV + CIA 1 3% 
CAV + PCA 1 3% 
CAV + CIA + PCA 1 3% 
CAV + CIV multiples + SP 1 3% 
CoA 1 3% 
TGV + SP 1 3% 
TGV + CIV 2 6% 
TGV + CIV + CIA 1 3% 
TGV + CIV + CIA + SP 2 6% 
TGV + CIA + AP + CC 1 3% 
TGV + CIV + PCA 1 3% 
TGV + PCA + AP 1 3% 
TGV + CIV + PCA + SP 1 3% 
TGV + CAV + CIA + SP 1 3% 
TGV + CIV + CIA + PCA + RVPAT 1 3% 
TGV + CIA + PCA + RVPAT + AP 1 3% 
TGV + lévocardie + CIV multiples + 
SP 1 3% 

Total 31 100% 

Tableau 62 : Répartition des lésions associées à l’hypoplasie du cœur gauche 
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Par ailleurs, la TGV est retrouvée chez 14 cas, SP chez 11 cas, CoA chez 3 cas et 

RVPAT chez 3 cas également. 

Au total la CIV est large dans 15 cas, la CIA est large dans 8 cas et le canal artériel 

est large chez un seul cas, l’atrésie pulmonaire est retrouvée chez 5 cas, la SP très serrée 

chez 4 cas, modérément serrée chez 6 cas et minime chez 2 cas. 

Les autres lésions se répartissent comme suit : 

Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 
IT Minime 3 5% 

Légère 1 2% 
Modérée 4 7% 
Importante 8 15% 

IM I 1 2% 
II 5 9% 
III 1 2% 
IV 1 2% 

IP Minime 2 4% 
Modérée 1 2% 

Tableau 63 : Répartition des autres lésions associées aux VU 

2.3.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 47 cas soit 85.45% dont 24 cas (43.63%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 23 cas soit 41.81%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 37 cas soit 85% dont 4 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 1 seul cas a bénéficié d’une chirurgie curative (Dérivation cavo-pulmonaire 

partielle) ; 

 3 cas ont bénéficié d’une chirurgie palliative (anastomose systémico-pulmonaire 

type Blalock, cerclage de l’artère pulmonaire). 
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Ainsi le tableau suivant montre la répartition des cas opérés : 

VU Cas opérés Traitement chirurgical Nombre de cas 
Type 
droit 

AT + CIV large + CIA large Cerclage de l'artère 
pulmonaire 2 AT + CAV complet 

AT + SP très serrée Blalock 1 
Type 
gauche 

Hypoplasie du cœur gauche 
+ CIV large + AP 

Dérivation cavo-
pulmonaire 1 

Total 4 

Tableau 64 : Répartition des cas opérés des VU 

2.3.6. Evolution 

Chez les patients porteurs de l’atrésie pulmonaire, l‘évolution a été marquée par la 

fermeture spontanée de CIV chez 3 cas, de CIA chez 2 cas, et du canal artériel chez 1 seul 

cas ainsi qu’un seul patient est revenu avec notion de malaise anoxique alors que 3 patients 

sont bien tolérés sous traitement médical. 

Chez les patients porteurs de l’hypoplasie du cœur gauche, un seul patient est revenu 

avec hémiparésie gauche alors que 6 patients sont bien tolérés sous traitement médical. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

2.3.7. Complication  

 IC est notée chez 16 cas ; 

 Thrombus dans VD est trouvé chez 1 seul cas. 

2.4. Ventricule droit à double issue : VDDI 

2.4.1. Epidémiologie 

Notre étude est portée sur 23 cas de VDDI soit 8,52% cardiopathies cyanogènes soit 

1,97% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. 

a. Répartition des VDDI selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a constaté 23 cas de VDDI qui variaient de 5 

à 7 cas par an soit une moyenne de 6. 
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Figure 57 : Répartition des VDDI selon les années 

b. Répartition des VDDI selon le sexe 

Dans notre série, on a relevé que 7 de nos malades sont de sexe féminin soit 30% et 

16 sont de sexe masculin soit 70%. Le sexe-ratio (H/F) est de 2,28. 

 
Figure 58 : Répartition des VDDI selon le sexe 
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c. Répartition des VDDI selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs des VDDI est de 5,97 mois avec des extrêmes 

de 1 jour à 2 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition 

des VDDI selon les tranches d’âge. 

 
Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 3 13,04% 

1-6 mois 11 47,83% 

6 mois - 1 an 5 21,74% 

1 an - 2 ans 4 17,39% 

Total 23 100,00% 

Tableau 65 : Répartition des VDDI selon les tranches d’âge 

 

 
Figure 59 : Répartition des VDDI selon les tranches d’âge 
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2.4.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des VDDI sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type Facteur étiologique Nombre de 
cas Taux % 

Consanguinité CSG 4 17% 
Anomalies chromosomiques T21 1 4% 
Pathologies maternelles HTA 1 4% 

Diabète préexistant 1 4% 
Cardiopathies congénitales 
familiales 

Cardiopathie chez le 
cousin 1 4% 

Autres malformations Dysmorphie faciale 1 4% 
Trait grossier 1 4% 

Tableau 66 : Répartition des facteurs étiologiques des VDDI 

2.4.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des VDDI sont variables et se répartissent selon le 

graphe de la figure suivante : 

 
 

 
Figure 60 : Répartition des VDDI selon les circonstances de découverte 
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b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des VDDI issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

 
Examen clinique Nombre de cas Taux % 
Souffle systolique 10 43% 

HMG 4 17% 
RSP 3 13% 

Tachycardie 2 9% 

Tableau 67 : Répartition des éléments de l'examen clinique des VDDI 

2.4.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des VDDI présente des anomalies chez 10 patients, 

celles-ci sont dominées par la CMG constatée dans 8 cas soit 89% et l’hypervascularisation 

pulmonaire repérée chez 1 seul cas soit 11%. 

 

 

 
Figure 61 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des VDDI 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic du VDDI et de déterminer les différentes lésions associées, ainsi 

dans notre série le VDDI est associé chez tous les cas. 

 

 
VDDI Lésion associée Nombre de cas Taux % 
 
 
 
 
 
 
Associé 

TGV + SP 4 17% 

TGV  2 9% 

TGV + PCA + SP 2 9% 

TGV + PCA 2 9% 

TGV + CIA + PCA + SP 2 9% 

TGV +CIA + PCA 1 4% 

TGV +CIA + SP 1 4% 

TGV + CIA 3 13% 

TGV + CIV multiples 1 4% 

TGV + CIA + PCA + CoA 2 9% 

TGV + CAV +PCA + hypo VG 1 4% 

TGV + hypo VG 1 4% 

CAV + AM + hypo VG 1 4% 

Total 23 100% 

Tableau 68 : Répartition des cas de VDDI 
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La répartition des lésions associées aux VDDI se présente comme suit : 

Lésions associées Caractéristiques Nombre de cas Total Taux % 
TGV - 22 22 96% 
SP Atrésie pulmonaire 6 

12 52% Très serrée 2 
Modérément serrée 4 

PCA Petite 10 10 43% 
CIA Petite 7 9 39% Large 2 
CIV multiples - 1 1 4% 
CAV Complet 2 2 9% 
CoA - 2 2 9% 
Hypo VG - 3 3 13% 
AM - 1 1 4% 
IT Minime 2 

11 48% Modérée 2 
Importante 7 

IM I 1 3 13%  II 2 
IP Minime 1 1 4% 

Tableau 69 : Répartition des lésions associées aux VDDI 

2.4.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 15 cas soit 65.21% dont 6 cas (26.08%) ont 

eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits 

pour 7 cas soit 30.43%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 11 cas soit 47.82% dont 2 patients 

seulement ont été opérés comme suit : 

 1 seul cas de VDDI + TGV + SP a bénéficié d’une chirurgie palliative 

(atrioseptotomie de Rashkind) ; 

 1 seul cas de VDDI + TGV a bénéficié d’une chirurgie palliative (cerclage de 

l’artère pulmonaire). 
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2.4.6. Evolution 

L’évolution a été marquée par la fermeture spontanée d’une petite CIA chez 1 seul 

cas ainsi que 6 patients sont bien tolérés sous traitement médical alors que 1 seul cas est 

revenu pour contrôle avec notion de malaise anoxique. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

2.4.7. Complication  

 IC est notée chez 5 cas ; 

 En post-opératoire, le patient opéré par la manœuvre de Rashkind a présenté une 

IMGI + IAGI. 

2.5. Maladie d’Ebstein : MEb 

2.5.1. Epidémiologie 

Dans notre étude on a colligé 10 cas de la maladie d’Ebstein soit 3,70% des 

cardiopathies cyanogènes, soit 0,86% de l’ensemble des cardiopathies congénitales.          

a. Répartition des maladies d’Ebstein selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017 on a recensé 10 cas qui se répartissent selon les 

années comme suit :  

 
Figure 62 : Répartition des maladies d'Ebstein selon les années 
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b. Répartition des maladies d’Ebstein selon le sexe 

Notre série comporte 10 cas de la maladie d’Ebstein dont 2 cas sont de sexe féminin 

et 8 cas sont de sexe masculin. Le sexe Ratio (H/F) est de 4. 

 

 
Figure 63 : Répartition des maladies d'Ebstein selon le sexe 

 

c. Répartition des maladies d’Ebstein selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de la maladie d’Ebstein est de 22,93 mois avec 

des extrêmes de 1 jour et 12 ans.  

Il s’agit de 3 nouveau-nés âgés de 1 jour, 2 jours, 4 jours et 5 nourrissons âgés de 3 

mois, 3 mois, 4 mois, 12 mois, 18 mois et 2 enfants âgés de 4 ans et 12 ans. 
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Figure 64 : Répartition des maladies d'Ebstein selon les tranches d'âge 

2.5.2. Approche étiologique 

La consanguinité a été retrouvée chez 3 cas. 

La dysmorphie faciale a été notée chez un seul cas.  

2.5.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

La maladie d’Ebstein est découverte fortuitement à l’occasion d’un souffle systolique 

chez 1 seul cas et par l’apparition de la cyanose chez 6 cas et par la dyspnée chez 2 cas et 

par la détresse respiratoire chez 1 seul cas ainsi que 2 cas parmi nos patients ont été admis 

en poussée d’insuffisance cardiaque.  

b. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez 6 cas, l’HMG a été retrouvé chez 2 cas et la 

tachycardie a été retrouvée chez 2 cas également.  

L’examen clinique était normal chez 2 cas.  
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2.5.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente une CMG chez 4 cas soit 40%. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de la maladie d’Ebstein et de préciser les caractéristiques des 

lésions associées, ainsi dans notre série la maladie d’Ebstein est isolée chez 2 cas et 

associée chez 8 cas dont les anomalies associées se répartissent comme suit : 

 CIV + CIA large + IT modérée ;  

 CIV large + CIA large + SP modérément serrée + IMG2 ; 

 CIA large + PCA + IT importante + IMG3 ; 

 CIA petite + IT légère ; 

 CIV large + IP minime ; 

 CIA petite + IT légère + IMG2 ; 

 PCA + Atrésie pulmonaire + IT légère ; 

 CIA large presque OU + SP modérément serrée + IT importante. 

 
2.5.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 4 cas soit 40% dont 2 cas ont eu la 

prescription des digitalo-diurétique, les antibiotiques ont été prescrits pour 1 seul cas et le 

traitement martial a été donné chez 1 seul cas également.    
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b .Traitement chirurgical 

Parmi nos patients, un seul cas de la maladie d’Ebstein associée à une CIA large 

presque OU + SP assez serrée + IT importante a bénéficié d’une plastie de la valve 

tricuspide avec dilatation de la sténose pulmonaire. 

2.5.6. Evolution  

L’évolution était bonne chez 3 cas alors que 1 seul cas est revenu avec dyspnée et SP 

très serrée à l’échographie. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

2.5.7. Complication 

La polyglobulie est notée chez 1 seul cas. 

2.6. Tronc Artériel Commun : TAC 

2.6.1. Epidémiologie 

Dans notre étude, on a colligé 7 cas de TAC soit 2,59% des cardiopathies 

cyanogènes, soit 0,60% de l’ensemble des cardiopathies congénitales.                                  

a. Répartition des TAC selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a recensé 7 cas qui se répartissent selon les 

années comme suit :  

 1 seul cas en 2014 ; 

 3 cas en 2015 ; 

 3 cas également en 2016. 

On ne dispose d’aucun cas de TAC en 2017. 

b. Répartition des TAC selon le sexe 

Notre série comporte 3 cas de sexe féminin et 4 cas de sexe masculin.     

Le sexe Ratio (H/F) est de 1.3.  
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c. Répartition des TAC selon l’âge 

Tous nos patients ont été diagnostiqués durant les 4 premiers mois de vie dont 4 

nouveau-nés et 3 nourrissons. Ainsi, l’âge moyen de nos patients porteurs de TAC est de 

1,19 mois avec des extrêmes de 1 jour et 4 mois.  

2.6.2. Approche étiologique 

Dans notre travail, 3 facteurs étiologiques ont été trouvés distinctivement chez 3 cas : 

la consanguinité, La fente labio-palatine et l’ectopie testiculaire.   

2.6.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Nos patients sont découverts par l’apparition de la cyanose chez 5 cas et de la 

détresse respiratoire chez 2 cas. Par ailleurs, 2 cas parmi eux ont été hospitalisés en 

poussée d’insuffisance cardiaque.  

b. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez 3 cas et l’HMG a été retrouvée chez 2 cas.  

L’examen clinique était normal chez 3 cas.  

2.6.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 3 patients : la CMG chez 2 

cas et les foyers de pneumopathies chez 1 seul cas. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de TAC et de préciser les caractéristiques des lésions associées aux 

TAC : 

 TAC + CIV petite + Fuite troncale minime ; 

 TAC + PCA petite + CIV large ; 
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 TAC + CIV large ; 

 TAC + CIA petite + Fuite troncale + IT légère + IMG2 ; 

 TAC + CIV large + CIA large presque OU + PCA petite + AT + IMG2 ; 

 TAC +CIV large + CIA petite + Sténose troncale + Fuite troncale modéré + IT 

légère ; 

 TAC + Sténose troncale légère + IT importante. 

L’angioscanner a été fait chez 2 cas de TAC type 1.   

2.6.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 3 cas (42.85%) dont 2 cas ont eu la 

prescription des digitalo-diurétiques et les antibiotiques ont été prescrits pour 1 seul cas. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 2 cas soit (28.57%) qui n’ont pas encore 

été opérés. 

2.6.6. Evolution et Complication  

Le reste des patients sont perdus de vue et n’ont pas encore complété leur bilan 

cardiaque par l’angioscanner. 
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2.7. Atrésie pulmonaire à septum interventriculaire intact : APSI  

2.7.1. Epidémiologie 

Dans notre étude, on a colligé 3 cas de APSI soit 1,11% des cardiopathies 
cyanogènes, soit 0,26% de l’ensemble des cardiopathies congénitales.                                  

a. Répartition des APSI selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a recensé 3 cas qui se répartissent selon les 
années comme suit :          

 2 cas en 2015 ; 

 1 seul cas en 2017. 

On ne dispose d’aucun cas en 2014 et en 2016.             

b. Répartition des APSI selon le sexe 

Notre série comporte 3 cas d’APSI dont 2 cas sont de sexe féminin et 1 seul cas de 
sexe masculin.     

Le sexe Ratio (H/F) est de 0,5.                

c. Répartition des APSI selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs d’APSI est de 2,57 mois avec des extrêmes de 
21 jours et 4 mois.  

Il s’agissait d’un seul nouveau-né âgé de 21 jours et 2 nourrissons âgés de 3 mois et 
4 mois.   

2.7.2. Approche étiologique 

Dans notre série aucun facteur étiologique n’a été trouvé. 

2.7.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Le diagnostic de l’APSI a été révélé par la cyanose chez les 3 patients et avec une 
fatigabilité aux tétées associée chez 2 cas.  
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b. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez 2 cas et l’examen clinique était normal chez 

1 seul cas. 

2.7.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente une CMG chez 2 cas soit 66,66% et un cœur en 

sabot avec des poumons clairs chez 1 seul cas soit 33,33%. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de l’APSI, d’évaluer la taille et la structure du ventricule droit et de 

la tricuspide en estimant sa fuite et d’analyser les shunts vitaux auriculaires et ductaux.  

Ainsi dans notre étude, les caractéristiques échocardiographiques des 3 cas se 

répartissent comme suit : 

 APSI + petit CA + HVD + VT faiblement perméable ; 

 APSI + petite CIA + HVD + IT légère + IMG1 ; 

 APSI + gros CA + HVD + IT importante. 

2.7.5. Traitement 

Dans notre série aucun cas n’a été opéré. 

2.7.6. Evolution  

L’évolution a été marquée par la fermeture spontanée de CIA chez 1 seul cas alors 

que 2 cas sont perdus de vue. 
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3. Malformations obstructives 

Dans notre étude, nous avons colligé 89 cas de malformations obstructives soit 

7,63% de l’ensemble des cardiopathies congénitales et elles se répartissent comme suit : 

Malformation 
obstructive  Nombre de cas Taux par rapport aux 

malformations obstructives 
Taux total par 

rapport aux CC 
SP 51 57,30% 4,37% 
CoA 26 29,21% 2,23% 
SAo 12 13,48% 1,03% 
Total 89 100,00% 7,63% 

Tableau 70 : Répartition des malformations obstructives 

3.1. Sténose pulmonaire : SP 

3.1.1. Epidémiologie 

Dans notre étude, on a colligé 51 cas de SP soit 57,30% des malformations 

obstructives et anomalies valvulaires, soit 4,37% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales. 

a. Répartition des SP selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a recensé 51 cas avec une moyenne de 13 

cas et qui se répartissent selon les années comme suit :  

 
Figure 65 : Répartition des SP selon les années 
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b. Répartition des SP selon le sexe 

Notre série comporte 51 cas de SP dont 22 cas sont de sexe féminin soit 43% et 29 

cas sont de sexe masculin soit 57%.     

Le sexe Ratio (H/F) est de 1,5. 

 

 

Figure 66 : Répartition des SP selon le sexe 



 

112 

c. Répartition des SP selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de SP est de 23,82 mois avec des extrêmes de 

6 jour à 13 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition des 

SP selon les tranches d’âge. 

Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 
0-1 mois 6 12% 
1-6 mois 16 31% 
6 mois - 1 an 7 14% 
1 an - 2 ans 7 14% 
2 ans - 6 ans 7 14% 
6 ans - 10 ans 6 12% 
10 ans - 14 ans 2 4% 
Total 51 100% 

Tableau 71 : Répartition des SP selon les tranches d'âge 

 
Figure 67 : Répartition des SP selon les tranches d'âge 



 

113 

3.1.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des SP sont variables et se répartissent selon le tableau ci-

dessous : 

Type Facteur étiologique Nombre de cas Taux % 
Consanguinité CSG 10 20% 
Anomalies génétiques 
 

Syndrome de Noonan 4 8% 
T21 2 4% 
Syndrome de Williams 
Beuren 1 2% 

Syndrome d'Allagile 1 2% 
Prématurité Prématurité 1 2% 
Autres malformations 
 

Dysmorphie faciale 4 8% 
Myéloméningocèle 1 2% 
MAR 1 2% 
Hydrocéphalie 1 2% 

Tableau 72 : Répartition des facteurs étiologiques des SP 

3.1.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

La SP est découverte fortuitement à l’occasion d’un souffle systolique chez 33 cas et 

par l’apparition de cyanose chez 12 cas, devant la détresse respiratoire chez 7 cas et par la 

dyspnée chez 2 cas. 

b. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez 6 cas et l’HMG a été retrouvée chez 2 cas, 

la tachycardie a été retrouvée chez 2 cas également.  

L’examen clinique était normal chez 2 cas. 
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3.1.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente une CMG chez 16 cas soit 31,37%. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de la SP et de préciser son siège. Ainsi, dans notre série les 3 types 

topographiques de la SP à savoir valvulaire, supra-valvulaire et sous-valvulaire 

(infundibulaire) se répartissent selon le tableau suivant : 

Type topographique Nombre de cas Taux % 

SP valvulaire 46 90% 

SP valvulaire et Supra-valvulaire 2 4% 

SP valvulaire et infundibulaire 2 4% 

SP supra-valvulaire 1 2% 

Total 51 100% 

Figure 68 : Répartition des types topographiques de la SP 

 

 
Figure 69 : Répartition des types topographiques de la SP 
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Elle nous a permis également d’estimer le degré de sévérité de la SP :  

Degré de sévérité de la SP Nombre de cas Taux % 

SP très serrée 10 20% 

SP assez serrée 12 24% 

SP modérément serrée 20 39% 

SP minime 9 18% 

Total 51 100% 

Figure 70 : Répartition des cas selon le degré de sévérité de la SP 

 

En outre, l’échocardiographie nous a fourni les caractéristiques des lésions associées. 

Ainsi, dans notre série 4 cas de SP sont associées à CIA et 5 cas sont associés au CA. Les 

autres lésions associées se répartissent selon le tableau suivant : 

Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 

 
 
IT 
 

Minime 1 6% 

Légère 2 13% 

Modérée 3 19% 

Importante 4 25% 

IM  I 4 25% 

II 1 6% 

IP Minime 1 6% 

Total 16 100% 

Tableau 73 : Répartition des lésions associées des SP 
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3.1.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 2 cas soit 3,92% qui ont eu la prescription 

de Lasilix seul.    

b. Traitement chirurgical 

La dilatation a été indiquée chez 11 cas de SP très serrée soit 21,56% dont 3 patients 

seulement, avec un gradient de pression VD-AP de 106, 99 et 93 mmHg, ont bénéficié 

d’une valvuloplastie percutanée. 

3.1.6. Evolution  

L’évolution était favorable chez tous les patients qui sont revenus avec des SP 

minimes, modérément serrées et assez serrées :  

 Pour les SP très serrées : 1 seul cas a passé vers une SP assez serrée. 

 Pour les SP assez serrées : 2 cas ont passé vers des SP modérément serrées. 

 Pour les SP modérément serrées : 5 cas ont passé vers des SP minimes.  

Alors que 2 cas de SP assez serrées ont développé des SP très serrées. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

3.1.7. Complication 

La polyglobulie est notée chez 1 seul cas. 
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3.2. Coarctation de l’aorte : CoA 

3.2.1. Epidémiologie 

Dans notre étude, on a colligé 26 cas de CoA soit 29,21% des malformations 

obstructives et anomalies valvulaires, soit 2,23% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales. 

a. Répartition des CoA selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a constaté 26 cas de CoA qui variaient entre 

36 et 64 cas par an soit une moyenne de 49. 

 

 
Figure 71 : Répartition des CoA selon les années 
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b. Répartition des CoA selon le sexe 

Dans notre étude nous avons relevé que 11 de nos malades sont de sexe féminin soit 

42% et 15 sont de sexe masculin soit 58%. Le sexe-ratio (H/F) est de 1,36. 

 

 
Figure 72 : Répartition des CoA selon le sexe 

 
 

c. Répartition des CoA selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CoA est de 4,07 mois avec des extrêmes de 

8 jours à 3 ans. Cette distribution selon l’âge montre un pic de fréquence chez les 

nourrissons de 1 mois à 6 mois. Le tableau et le graphe ci-dessous présentent la répartition 

des VU selon les tranches d’âge. 
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Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 

0-1 mois 7 26,92% 

1-6 mois 12 46,15% 

6 mois - 1 an 6 23,08% 

2 ans - 6 ans 1 3,85% 

Total 
26 100% 

Tableau 74 : Répartition des CoA selon les tranches d'âge 

 

 
Figure 73 : Répartition des CoA selon les tranches d'âge 
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3.2.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des CoA sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type Facteur étiologique Nombre de 
Cas Taux % 

Consanguinité CSG 7 26,92% 
Macrosomie Macrosomie 1 3,85% 
Anomalies 
chromosomiques 

Syndrome de Turner 1 3,85% 

Autres malformations Dysmorphie faciale 2 7,69% 
Ectopie testiculaire 1 3,85% 

Tableau 75 : Répartition des facteurs étiologiques des CoA 

3.2.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des CoA se répartissent selon le graphe de la figure 

suivante : 

 
Figure 74 : Répartition des circonstances de découverte des CoA 

 



 

121 

b. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique des CoA issus de notre étude se répartissent 

comme suit : 

 
Examen clinique Nombre de cas Taux % 

Pouls fémoraux diminués 22 84,62% 
Souffle systolique 8 30,77% 
Tachycardie 3 11,54% 
HMG 2 7,69% 
RSP 2 7,69% 
Bruit de galop 1 3,85% 

Tableau 76 : Répartition des éléments de l'examen clinique des CoA 

3.2.4. Données paracliniques 

a . Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des CoA présente des anomalies chez 16 patients, celles-

ci sont dominées par la CMG constatée dans 14 cas soit 88%, les foyers de pneumopathie 

et l’hypervascularisation pulmonaire repérées respectivement chez 1 seul cas soit 6% 

chacune. 

 
Figure 75 : Répartition des anomalies de la radiographie thoracique des CoA 
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b . Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des CoA et de préciser les différentes malformations cardiaques 

associées. Ainsi, dans notre série la CoA est isolée dans 6 cas soit 23% et associée dans 20 

cas soit 77%. 

Les différentes malformations associées se répartissent selon le tableau suivant : 

 
Type d'anomalie associée Malformation Taille/Grade Nombre de cas Total Taux % 

Shunt associé 

CIV 
Petite 8 

9 34,61% 
Large 1 

PCA 
Petite 7 

8 30,76% 
Large 1 

CIA 
Petite 2 

3 11,53% 
Large 1 

Anomalie mitrale IM I 4 4 15,38% 

Anomalie aortique IAo I 1 1 3,84% 

Anomalie tricuspide IT 

Légère 1 

9 34,61% Modérée 5 

Importante 3 

Tableau 77 : Répartition des malformations associées des CoA 

En outre, l’échographie nous a permis d’étudier la taille et la contractilité du 

ventricule gauche. En effet, l’HVG est retrouvée dans 10 cas, VG hypokinétique chez 5 cas 

et l’épanchement péricardique chez 1 seul cas.  
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3.2.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 19 cas soit 73% dont 2 cas (8%) ont eu la 

prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits pour 

17 cas soit 65%.    

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 16 cas soit 62% dont 9 patients (2 cas 

isolés et 7 cas associés) ont été opérés comme suit : 

 8 cas ont bénéficié d’une cure de la coarctation (anastomose termino-terminal) ; 

 1 seul cas a bénéficié d’une cure de la coarctation accompagnée de la ligature du 

canal artériel. 

3.2.6. Evolution  

L’évolution était bonne chez 3 cas alors que 1 seul cas est revenu avec dyspnée et 

CoA très serrée à l’échographie. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

3.2.7. Complication 

Certains de nos patients opérés ont présenté des complications : 

 CoA à minima persistante chez 2 cas ; 

 Re-coarctation chez 1 seul cas ; 

 Maladie mitrale chez 2 cas ; 

 IAo minime chez 2 cas ; 

 IP légère chez 1 seul cas. 
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3.3. Sténose Aortique : SAo 

3.3.1. Epidémiologie 

Dans notre étude, on a colligé 12 cas de SAo soit 13,48% des malformations 

obstructives et anomalies valvulaires, soit 1,03% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales. 
 

a. Répartition des SAo selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a constaté 12 cas de SAo qui variaient entre 

1 et 4 cas par an soit une moyenne de 3. 

 

 

Figure 76 : Répartition des SAo selon les années 
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b. Répartition des SAo selon le sexe 

Dans notre étude nous avons relevé que 2 de nos malades sont de sexe féminin soit 

17% et 10 sont de sexe masculin soit 83%. Le sexe-ratio (H/F) est de 5. 

 

 

Figure 77 : Répartition des SAo selon le sexe 

 
c. Répartition des SAo selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de SAo est de 33,04 mois avec des extrêmes de 

15 jours à 11 ans.  

Il s’agit d’un seul nouveau-né, 5 nourrissons et 6 enfants. Cette distribution selon 

l’âge montre un pic de fréquence chez les enfants de 2 à 6 ans. Le tableau et le ci-dessous 

présentent la répartition des SAo selon les tranches d’âge. 
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Tranche d'âge Nombre de cas Taux % 

0-1 mois 1 8,33% 

1-6 mois 3 25,00% 

6 mois - 1 an 2 16,67% 

1 an - 2 ans 0 0,00% 

2 ans - 6 ans 5 41,67% 

6 ans - 10 ans 0 0,00% 

10 ans - 14 ans 1 8,33% 

Total 12 100% 

Tableau 78 : Répartition des SAo selon les tranches d'âge 

 

 
Figure 78 : Répartition des SAo selon les tranches d'âge 
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3.3.2. Approche étiologique 

Les facteurs étiologiques des SAo sont variables et se répartissent selon le tableau 

suivant : 

Type Facteur étiologique Nombre de Cas Taux % 

Consanguinité CSG 3 25% 

Pathologie maternelle Valvulopathie avec IC 1 8,33% 

Autres malformations Pieds bots 1 8,33% 

Tableau 79 : Répartition des facteurs étiologiques des SAo 

3.3.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des SOA se répartissent selon le graphe de la figure 

suivante : 

 
Figure 79 : Répartition des circonstances de découverte des SAo 

B. Examen clinique 

Le souffle systolique a été ausculté chez les 12 cas. 

RSP a été retrouvée chez 2 cas.  
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3.3.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique a montré une CMG chez un nourrisson ayant une SAo 

très serrée.  

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de la SAo et de préciser son siège. Ainsi, dans notre série  

les 3 types topographiques de la SAo à savoir valvulaire, supra-valvulaire et sous-

valvulaire se répartissent selon le tableau suivant : 

 
Type topographique Nombre de cas Taux % 
SAo valvulaire 7 59% 
SAo valvulaire et sous-valvulaire 4 33% 
SAo sous-valvulaire 1 8% 
SAo supra-valvulaire 0 0% 
Total 12 100% 

Tableau 80 : Répartition des types topographiques de la SAo 

 

Figure 80 : Répartition des types topographiques de la SAo 
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Elle nous a permis également d’estimer le degré de sévérité de la SAo selon le 

tableau suivant :  

Degré de sévérité de la SAo 
Nombre de cas Taux % 

SAo très serrée 2 16% 

SAo assez serrée 3 25% 

SAo modérément serrée 3 25% 

SAo minime 4 34% 

Total 12 100% 

Tableau 81 : Répartition des cas selon le degré de sévérité de la SAo 

L’échographie nous a permis aussi d’apprécier le retentissement sur le VG. Ainsi, on 

a noté 5 cas de HVG dans notre série. 

En outre, l’échocardiographie nous a fourni les caractéristiques des lésions associées 

qui se répartissent selon le tableau suivant : 

Lésion associée Grade Nombre de cas Taux % 

IM I 1 12,5% 

II 2 25% 

IAo I 2 25% 

IT Légère 1 12,5% 

Modérée 1 12,5% 

IP Modérée 1 12,5% 

Total 8 100% 

Tableau 82 : Répartition des lésions associées des SAo 
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3.3.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 4 cas soit 33% dont 1 seul cas qui a eu la 

prescription des antibiotiques et le Lasilix seul a été prescrit chez 3 cas.    

b. Traitement chirurgical 

La dilatation a été indiquée chez 3 cas de SAo très serrée soit 25% dont 2 patients 

seulement, ayant une SAo valvulaire avec un gradient de pression VG-AO de 99 et 93 

mmHg, ont bénéficié d’une valvulotomie percutanée. 

Le seul cas restant de SAo valvulaire et sous-valvulaire très serrée avec un gradient 

de pression VG-AO de 101 mmHg est en attente de la chirurgie. 

3.3.6. Evolution  

L’évolution était favorable chez tous les patients qui sont revenus avec des SAo 

minimes, modérément serrées et assez serrées :  

 Pour les SAo modérément serrées : 1 seul cas est passé vers une SAo assez serrée ; 

 Pour les SAo assez serrées : 1 seul cas est passé vers une SAo très serrée. 

Le reste des patients sont perdus de vue. 

3.3.7. Complication 

L’IC est notée chez 2 cas de SAo valvulaire très serrée. 

L’endocardite d’Osler est retrouvée chez 1 seul cas. 

Pour les 2 patients opérés, 1 seul cas a présenté une IAo importante avec une crise 

convulsive en post-opératoire. 
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I-ETUDE GLOBALE  

1. Epidémiologie  

1.1. Caractéristiques épidémiologiques générales  

La prévalence totale déclarée des cardiopathies congénitales dans le monde entier a 

considérablement augmenté au cours du siècle dernier, passant de 0,6 pour 1000 

naissances vivantes en 1930 à 9,1 pour 1 000 naissances vivantes après 1995, atteignant 

ainsi une estimation stable de 9 pour 1000 naissances vivantes au cours des 15 dernières 

années [4]. 

L'augmentation de cette prévalence au fil du temps est due au développement des 

méthodes de diagnostic et les modalités de dépistage ainsi que les techniques du traitement 

chirurgical qui font diminuer la mortalité des enfants atteints des CC et augmenter leur 

survie de 85% à l’âge adulte [5]. 

De nombreuses études de prévalence ont montré un large éventail d'incidences, 

d'environ 4 à 50 par 1000 naissances vivantes [6-7]. 

Ce large éventail de la prévalence des CC inclus différents outils de diagnostic 

utilisés dans chaque étude selon la population, la région, l’âge et la période d'observation. 

Une étude entre 1998 et 2005 basée sur la population d'Atlanta (Géorgie, États-

Unis), a signalé que la prévalence des CC était de 8,1 pour 1000 NV [8]. 

Une étude de 20 ans (1985-2004) en Angleterre a estimé une fréquence de 6,4 pour 

1000 NV [9]. 

Dans une étude approfondie de EUROCAT (European Registration of Congenital 

Abnormalities and Twins) qui inclut les registres des NV de 22 pays, la prévalence des CC 

(sans anomalies chromosomiques) était de 6,5 pour 1000 NV [10]. 

En Europe les études réalisées au Danemark (1977-2005), France (2002-2011), 

Belgique en 2002 ont rapporté respectivement des prévalences de 10,3, 7.19, 8.3 pour 1000 

NV [11-12-13]. 



 

133 

En Asie, les études rapportent des prévalences des CC élevées : en Inde Mysore 
(10.65/1000), Kanpur (26.4/ 1000), Mumbai (13.28/1000), et Dehradun (8.54/1000). Dans 
d'autres pays du Sud et de l'Est d’Asie, y compris Taïwan (13.08 / 1000), Bangladesh 
(25/1000) et au Japon (10/ 1000) [14-15-16-17]. 

Ces prévalences élevées en Asie pourraient en partie être attribuées à des taux de 
consanguinité élevés dans certaines études (par exemple en Iran et en Inde) [46-47]. La 
prévalence des CC chez les enfants de parents consanguins s'est avérée être 
considérablement plus élevée que dans les pays dont les parents non consanguins, 
suggérant une influence génétique importante [46]. 

En Afrique de l’ouest, au Togo à Lomé (1993-1995) les CC présentent 2% des 
consultations, en Burkina Fasso une étude de 27 mois entre 2009 et 2011 a rapporté une 
fréquence de 0,98% des entrées au Centre Hospitalier Universitaire Pédiatrique Charles De 
Gaulle de Ouagadougou, et au Benin à Cotonou (2010-2014) les CC présentent une 
fréquence hospitalière de 4 pour 1000 NV. Plusieurs études africaines montrent des 
fréquences variables : Côte d’ivoire 0,1%, Congo Brazzaville 0,5%, Sénégal 4,18%, 
Cependant, ces séries soulignent toutes de manière concordante le caractère préoccupant 
que revêtent les cardiopathies congénitales en Afrique [18-19-20-21-22]. 

 Au Maghreb, en Algérie à Tlemcen (2005-2009) les CC présentent 2% des 
hospitalisations et en Tunisie à Sfax (2010-2011) l’incidence des CC était de 6.8/1000 [23-
24]. 

 Au Maroc la fréquence hospitalière des CC est représentée dans le tableau suivant : 

Tableau 83 : Fréquence hospitalière des cardiopathies congénitales  

au Maroc selon la littérature 

Etude Ville Durée d'étude Fréquence hospitalière 
Mourad [25] Casablanca 1977 - 1982 0,47% 

Naha [51] Rabat 1983 0,78% 
Tazanni [32] Rabat (même service) 1993 - 1997 0,71% 
Akallal [26] Casablanca 1997 - 1998 6% 
Akkar [35] Fès 2007 -2009 4,41% 
Oulahbib [49] Marrakech 2012 - 2014 7,77% 
Benbahia [52] Marrakech 2012 -2016 1,86% 
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A Rabat à l’Hôpital d’Enfants, Naha [51] a rapporté en 1983 que les cardiopathies 

congénitales représentent 7,8‰ de l’ensemble des enfants hospitalisés sur une période de 4 

ans. Et entre 1993 et 1997 au sein de notre service pédiatrique IV, Tazanni [35]  a réalisé 

une étude portée sur 472 CC relevant ainsi une fréquence hospitalière de 7,1‰. 

Malheureusement, on ne dispose pas de statistiques précises sur l’incidence des 

cardiopathies congénitales au Maroc. 

Sachant que la prévalence totale des cardiopathies congénitales est comprise entre 6 

et 8 pour 1 000 NV [4-5] et pour un taux de natalité de 18,09‰ et une population de 

33.488.087 habitants en moyen [27]. Le nombre moyen de naissance pendant la durée 

étalée du 1er janvier 2014 au 31 décembre 2017est de 605.799 naissances/an. Ainsi le 

nombre de nouveaux nés porteurs d’une cardiopathie congénitale devrait être entre 3.634 et 

4.846 par an. Cependant dans notre série, seulement 292 cas par an ont été enlevés dans la 

même période ce qui ne représente que 6 à 8% de ces chiffres théoriques. 

 Spectre des cardiopathies congénitales 

Dans notre série les cardiopathies congénitales avec shunt gauche-droite sont les plus 

dominant avec une fréquence de 69.21%, ce taux est proche de celui de Abdellaoui [28], 

Diani [29], Li Chuan [30] et Bhardjaw [31] respectivement de 67% et 70% pour les autres. 

Ainsi les cardiopathies congénitales cyanogènes représentent un taux de 23.16% qui 

avoisine celui de Bhardwaj (24%) et de Kokou [18] alors que les malformations 

obstructives et les anomalies valvulaires ne représentent que 8%, ce taux se rapproche 

nettement de celui de Tazanni [32]. Ceci rejoint les données de la littérature. 
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Etude, Année Ville/Pays 
CCNC 

CCC 
Shunt G-D CO 

Delpey JG, 2012 [33] Brest, France 63.5% 19.6% 16.9% 

Ritu Bhardwaj et al., 2014 [31] Inde 70% 4% 24% 

Bhat NK et al., 2013 [17] Dehradun, Inde 60.6% 17% 22.4% 

Al Mawazini AM et al., 2011 
[34] Arabie Saoudite 88.5%  11.5% 

Outcha kokou et al., 1995 [18] Lomé, Togo 72% 6% 22% 

L.Bagnan tossa et al., 2015 [20] Cotonou, Benin 65%  35% 

Li-Chuan Sun et al., 2005 [30] Taiwan 70% 12% 18% 

S. M. Ghomari et al., 2010 [23] Tlemcen, Algérie 73%  27% 

Tazanni, 1999 [32] Rabat, Maroc 
(même service) 57.63% 7.21% 35% 

Diani, 2006 [29] Rabat, Maroc 70% 13% 17% 

Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 62.9% 11.7% 14.5% 

Abdellaoui, 2010 [28] Marrakech, Maroc 67% 18% 12% 

Hassani, 2016 [36] Rabat, Maroc 58% 17% 25% 

Notre série Rabat, Maroc 69.21% 8% 23.16% 

Tableau 84 : Répartition des types des cardiopathies congénitales selon la littérature 
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1.2. Répartition selon Le sexe 

Dans notre série, 571 cas sont de sexe féminin soit 49% et 595 cas sont de sexe 

masculin soit 51%. Ainsi, le sexe-ratio (H/F) est égale à 1,04. Ce taux présente une légère 

prédominance masculine et se rapproche nettement de celui de Abdellaoui (1,01) [28]. 

Ceci rejoint les résultats de plusieurs études [18-19-20-23-28-31-32-35-36-38]. Par contre, 

les études de Lamaachi [37], Li-Chuan Sun et al. [30] et Moons [13] notaient une légère 

prédominance féminine avec un sexe-ratio respectivement de 0,9 ; 0,97 ; 0,95. 

Dans la littérature, il y’a une légère prédominance masculine mais non significative.  

L’influence de sexe n’est réellement évidente qu’en fonction du type de cardiopathie 

L’excès de garçons est très significatif pour les d-TGV et les RAV (de l’ordre de 2,25), et 

moindre pour d’autres malformations telles que l’hypo-VG, APSI, VDDI, RVPA et T4F. 

Un excès de filles est seulement observé dans les CAV et les CIA [38]. 
 

Etude, Année Ville/Pays Durée d'étude Nb 
cas 

Sexe 
Ratio 

Prédominance 

Moons, 2002 [13] Belgique 2002 921 0,95 F 
Li-Chuan Sun et al., 2005 [30] Taiwan 1997-2005 24729 0,97 F 
Ritu Bhardwaj et al., 2014 [31] Inde 2011-2014 661 1,76 M 
L. Bagnan tossa et al., 2015 
[20] Cotonou, Benin 2010-2014 71 1,2 M 

Kinda G., 2011 [19] Ouagadougou, 
Burkina Fasso 

2009-2011/27 
mois 

109 1,1 M 

Outcha kokou et al., 1995 [18] Lomé, Togo 1993-1995 /23 
mois 

82 1,6 M 

Atwa ZT [39] Egypte 2012-2013 312 1,2 M 
S.M. Ghomari et al., 2010 [23] Tlemcen, Algérie 2005-2009 153 1,22 M 
Tazanni, 1999 [32] Rabat, Maroc 

(même service) 1993-1997 472 1,14 M 

Lamaachi, 2011 [37] Marrakech, Maroc 2005-2010 94 0,9 F 
Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 2007-2009 427 1,13 M 
Abdellaoui, 2010 [28] Marrakech, Maroc 2001-2007 255 1,01 M 
Hassani, 2016 [36] Rabat, Maroc 2014-2016/18 

mois 
57 1,19 M 

Notre série Rabat, Maroc 2014-2017 1166 1,04 M 

Tableau 85 : Répartition du sexe des patients porteurs des cardiopathies  

congénitales selon la littérature 
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1.3. Répartition selon l’âge des patients 

Dans notre série, l’âge de diagnostic de nos patients varie entre 1 jour et 14 ans avec 

un âge moyen de 14,44 mois. Cet âge est plus précoce à celui trouvé dans les autres séries 

[40-42-32-18-35]. 

Ceci peut s’expliquer d’une part, par le fait que certains shunts gauche-droite comme 

CIV, CIA et PCA se ferment spontanément avant l’âge préscolaire [40-41]. 

D’autre part, les shunts multiples représentés dans notre série par un taux de 17,58% 

ont un diagnostic plus précoce que les autres shunts isolés. Ce diagnostic est aussi sollicité 

par la présence des syndromes dysmorphiques et malformatifs qui poussent à la réalisation 

d’une échocardiographie à un bas âge. 

D’ailleurs les nouveau-nés dans notre série représentent 21% des cas, les enfants 

10%, les adolescents à l’âge de puberté représentent seulement 1%, alors que 64% des cas 

sont des nourrissons de 1 à 6 mois. On remarque que la plupart des cardiopathies 

congénitales sont diagnostiquées dès la naissance au 2 premières années de vie, ceci est en 

accord avec les séries de Tazanni [32], Akkar [35], Outcha Kokou [18] et Nishio [40] avec 

des taux respectivement de 63,8% ; 61% ; 80% et 74%. 

Etude, Année Ville/Pays Age moyen Extrêmes Pic de fréquence Nourrissons 
[0-2 ans] 

Nishio S. et al., 2015 
[40] Japan 19,2 mois - 0 – 12 mois 74% 

Outcha kokou et al., 
1995 [18] Lomé, Togo 30 mois 7j - 13 ans 1 mois - 30 mois 80% 

Tazanni, 1999 [32] Maroc Rabat 
(même 
service) 

23 mois 1j - 14 ans 1 jour - 24 mois 63.8 % 

Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 39 mois 1j - 16 ans 6 mois - 24 mois 61% 
Boussalah, 2010 
[42] 

Casablanca, 
Maroc 20 mois 1j - 8 ans - - 

Notre série Rabat, Maroc 14,44 mois 1 j - 14 ans 1 mois - 6 mois 85% 

Tableau 86 : Répartition de l’âge de diagnostic des patients porteurs des cardiopathies 

congénitales selon la littérature 
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2. Approche étiologique 

Les cardiopathies congénitales résultent d’un défaut de développement survenu 

pendant la vie embryonnaire [43] dont les causes précises restent obscures.  

Actuellement dans la littérature, on considère qu’environ 90% des cardiopathies 

congénitales ont une origine multifactorielle incluant des facteurs génétiques et 

environnementaux [44]. 

2.1. Consanguinité 

La consanguinité constitue un facteur important contributif aux cardiopathies 

congénitales, plusieurs études ont été effectuées au Liban [45], en Iran [46] et à Aligarh au 

nord de l’Inde [47] montrent que les enfants nés de mariages consanguins avaient 2 à 3 fois 

plus de risque d'avoir une cardiopathie congénitale que ceux nés de parents non apparentés.  

En particulier, les résultats d’une étude libanaise concernant 173 nouveau-nés admis 

dans 9 hôpitaux à Beyrouth, suggèrent que le mariage consanguin du premier degré est un 

facteur de risque important pour la communication inter-ventriculaire (CIV), pour la 

communication inter-auriculaire (CIA), pour L’hypoplasie du cœur gauche (HCG) et aussi 

pour le ventricule unique (VU) [45]. 

Dans notre série la consanguinité a été retrouvée chez 17% des cas, ce taux est 

équivalent à celui de Hassani [36] et se rapproche nettement de celui de Ait Ben Said [48] 

et de Oulahbib [49] avec des taux respectivement de 17,24% et 18,2%. Ceci se concorde 

également avec les résultats des autres études [50-51-35-42-52]. 

Par ailleurs, le test de Chi-deux de notre échantillon a donné T=4,89 avec un degré 

de liberté=2 au seuil de probabilité de 5% (α=5,99). Le calcul de Khi-deux étant inférieur à 

sa distance critique (T=4,89 < α=5,99) nous ne permet pas de conclure sur l’association 

entre la consanguinité et les cardiopathies congénitales.  
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Etude, Année Ville/Pays Nb. de cas Taux de CSG 

Hotayt S et al., 2015 [50] Beyrouth, Liban 389 24,5% 

Naha, 1983 [51] Rabat, Maroc 147 15% 

Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 427 25,5% 

Boussalah, 2010 [42] Casa, Maroc 213 25% 

Hassani, 2016 [36] Rabat, Maroc 57 17% 

Ait Ben Said, 2016 [48] Rabat, Maroc (même 
service) 1177 17,24% 

Oulahbib, 2017 [49] Marrakech, Maroc 143 18,2% 

Benbahia, 2018 [52] Marrakech, Maroc 71 20,3% 

Notre série Rabat, Maroc 1166 17% 

Tableau 87 : Répartition de la consanguinité selon la littérature 

2.2. Macrosomie 

Dans notre série, la macrosomie représente un taux de 2,14%. Ce taux est proche de 

celui trouvé par Benbahia [52] de 3% et plus bas de celui noté par Oulahbib [49] et Ait 

Ben Said [48] respectivement de 7% et 9,1%. 

Par ailleurs, le test de Chi-deux de notre échantillon a donné T=4,27 avec un degré 

de liberté=2 au seuil de probabilité de 5% (α=5,99). Le calcul de Khi-deux étant inférieur à 

sa distance critique (T=4,27 < α=5,99) nous ne permet pas de conclure sur l’association 

entre la macrosomie et les cardiopathies congénitales.  

2.3. Prématurité 

La prématurité est associée à une incidence accrue de cardiopathies congénitales. 

Une étude française incluant 2192 enfants vivants porteurs d’une cardiopathies 

congénitales nés entre 2005 et 2008 a démontré que 13,5% des enfants atteints de 

cardiopathies congénitales étaient prématurés, avec un risque de naître avant terme deux 
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fois supérieur aux enfants de la population générale. Ce risque était du même ordre de 

grandeur pour la grande prématurité (<32 SA) et pour la prématurité modérée (32–37 SA). 

De plus, le risque de prématurité varie en fonction de la catégorie de la cardiopathie 

congénitale concernée [224]. 

Dans notre série, on a enregistré un taux de prématurité de 3,94%. Ce taux avoisine 

nettement celui trouvé par Ait Ben Said [48] de 3,2% et un peu proche de celui de Tazanni 

[32] de 2,97% (étude de même service). 

On outre, le Test de Chi-deux de notre échantillon a donné T=7,17 avec un degré de 

liberté=2 au seuil de probabilité de 5% (α=5,99). Le calcul de Khi-deux étant supérieur à 

sa distance critique (T=7,17 > α=5,99) nous permet de retenir l’hypothèse qui suggère 

l’association entre la prématurité et les cardiopathies congénitales. Ce qui rejoint les 

données de la littérature, suggérant une influence génétique importante. 

2.4. Anomalies génétiques 

Les anomalies chromosomiques ont été les premières causes reconnues des 

cardiopathies congénitales et représentent toujours une proportion élevée des anomalies 

associées à ces dernières. Environ 10% à 15% des enfants nés avec une malformation 

cardiaque ont une anomalie cytogénétique [161] dont les aneuploïdies sont les plus 

classiques. 

2.4.1. Trisomie 21 

La trisomie 21 (T21) est l’anomalie chromosomique la plus fréquente, touchant 

environ 0,9 à 1,7/1000 naissances vivantes à travers le monde [53-54]. C’est aussi une 

anomalie chromosomique fréquemment associée à une cardiopathie congénitale (CC) [55] 

dont la moitié des enfants ayant la trisomie 21 ont une cardiopathie congénitale. En effet, 

cette anomalie s’associe fortement, dans 60% des cas, avec le CAV qui reste la 

cardiopathie prédominante chez la plupart des auteurs [53-56-57]. 

Dans notre série la T21 a été trouvée chez 250 cas soit 21,44% ce taux est proche de 

celui de Hassani [36], Boussalah [42] et Benbahia [52] respectivement de 20%, 24% et 

17.3%. 



 

141 

Ainsi les anomalies cardiaques rencontrées se répartissent comme suit : 31,49% des 

CAV, 22,83% des Shunts multiples, 17,67% des CIV, 15,35% des CIA, 7,48% des PCA, 

5,9% des T4F, 0,38% distinctivement des VDDI et des VU. Ce qui rejoint les données de 

la littérature. 

Etude, Année Ville, Pays Nb. de cas Taux de T21 
Tazanni, 1999 [32] Rabat, Maroc (même service) 472 13,13% 
Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 427 14,75% 
Boussalah, 2010 [42] Casa, Maroc 213 24% 
Hassani, 2016 [36] Rabat, Maroc 57 20% 
Oulahbib, 2017 [49] Marrakech, Maroc 143 11,9% 
Benbahia, 2018 [52] Marrakech, Maroc 71 17,3% 
Notre série Rabat, Maroc 1166 21,44% 

Tableau 88 : Répartition de la T21 selon la littérature 

 

2.4.2. Trisomies 18 et 13 

La trisomie 18 (ou syndrome d’Edwards) et la trisomie 13 (ou syndrome de Patou) 

sont des anomalies chromosomiques rares touchant respectivement environ 1/6000 [58] et 

1/10000 à 1/21700 [59] NV et présentant presque tous des cardiopathies congénitales. 

Dans notre série la T18 a été objectivée chez 2 cas porteurs de shunts multiples soit 

0,17% de l’ensemble des cardiopathies congénitales, ce taux est proche de celui de Tazanni 

[32] qui est de 0,21%. 

2.4.3. Syndrome de Turner 

Le syndrome de Turner (ST), dont la fréquence est estimée à 1/2500 naissances chez 

la fille, est lié à l’absence complète d’un chromosome X (monosomie), à une anomalie de 

l’X (isochromosome X, chromosome dicentrique, délétion) ou à une mosaïque (X/XX ou 

X/XY). Il associe de manière quasi constante un retard statural et une insuffisance 

ovarienne [60]. 
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Entre 20% et 40% des filles porteuses de syndrome de Turner ont une cardiopathie 

congénitale concernant essentiellement le cœur gauche : Bicuspidie de la valve aortique, 

Coarctation aortique, Hypoplasie du cœur gauche, Dilatation de la racine aortique, voir 

dissection et anomalies du retour veineux pulmonaire ou systémique [61-62]. 

Dans notre série, le syndrome de Turner a été suspecté chez 1 seul cas porteur de 

CoA  dont le diagnostic n’a pas été confirmé. 

2.4.4. Syndrome de Cornelia de Lange 

Le syndrome de Cornelia de Lange est un syndrome génétique archétypal caractérisé 

par une déficience intellectuelle, des traits faciaux bien définis, des anomalies des 

membres supérieurs et une croissance atypique, parmi de nombreux autres signes et 

symptômes (cardiaque, rénal…) [63].  

Décrit pour la première fois en 1916 par le médecin allemand Winfried Brachmann, 

puis plus en profondeur par la pédiatre néerlandaise Cornelia de Lange en 1933 [64]. 

La prévalence est estimée être entre 1 sur 10000 et 1 sur 30000 naissances vivantes 

[63]. 

Il est causé généralement chez environ 60% des patients par la mutation du gène 

NIPBL situé sur le bras court du chromosome 5 (5p13.2). Des mutations associées à des 

formes mineures de la maladie ont été récemment décrites au niveau du gène : SMC1A, 

SMC3, RAD21, BRD4, HDAC8 et ANKRD11 (R4) qui ont tous une fonction structurale 

ou régulatrice dans le complexe de la cohésine [63]. 

Environ 25% des enfants présentent des malformations cardiaques, les plus 

fréquentes étant les CIA, les SP, les HCG et les T4F [64]. 

Dans notre série on a recensé 1 seul cas de Sd de Cornelia de lange soit 0,09% chez 1 

patient porteur de CIA. 
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2.4.5. Syndrome d’Alagille  

 Le syndrome d'Alagille (SAG) ou la dysplasie artério-hépatique, Il est également 

connu sous le nom de syndrome d'Alagille-Watson, syndrome de Watson-Miller ou 

syndrome des voies biliaires syndromiques. C’est un trouble autosomique dominant et 

multi-systémique avec une grande variété de manifestations cliniques même au sein de la 

même famille et qui comprennent généralement une cholestase intermittente liée à une 

paucité des voies biliaires intrahépatiques, un aspect particulier du visage, des 

manifestations cardiaques impliquant principalement les artères pulmonaires, rénales, 

squelettiques (vertèbres en papillon) et ophtalmologiques (embryotoxique postérieure). Le 

syndrome d'Alagille peut aller d'une présentation subclinique à un état potentiellement 

mortel, avec un taux de mortalité allant jusqu'à 10% [65]. 

La prévalence est estimée entre 1/30000 à 1/100000 [65]. 

Le plus souvent dans environ 94% à 96%, le SAG est dû à des mutations du gène 

JAG1 sur le chromosome 20p12.2 (SAG1) codant pour un ligand de la voie de 

signalisation Notch. Tandis que les variants de NOTCH2 sur le chromosome 1p11-p12 

(SAG2) ne représentent que 1% à 2% [65]. 

Les anomalies cardiaques sont rapportées chez plus de 90% des patients et 

comprenant une sténose pulmonaire périphérique et une sténose valvulaire pulmonaire 

(67%), T4F (16%), CIV, CIA, SAo et CoA [58-65]. 

Dans notre série un seul cas de syndrome d’Alagille a été retrouvé soit 0.09% chez 

un patient porteur de SVP. L’étude de Akkar [35] a révélé un seul cas également ayant une 

SPP. 

2.4.6. Syndrome de CHARGE 

L'association CHARGE a été décrite pour la première fois par Hall en 1979 chez les 

enfants porteurs d’anomalies congénitales multiples avec atrésie des choanes. Mais c'était 

Pagon et al en 1981 qui ont d'abord inventé l'association acronyme CHARGE qui 

correspond aux initiales de certains manifestations du syndrome : colobome de l’œil 

(Coloboma of the eye), malformation cardiaque (Heart defect), atrésie des choanes (Atresia 
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choanas), retard de croissance et de développement psychomoteur (Retardation of growth 

and developpement), anomalies de l’appareil urogénital (Genitourinary problems) et les 

malformation des oreilles et/ou surdité (Ears anomalies and/or deafness) [66-67]. 

La prévalence est estimée à 1/10000 [68]. 

Les enfants avec le syndrome de CHARGE montrent dans 60 à 70% des mutations 

autosomiques dominantes dans le gène CHD7 (Chromosome 8q12) [58]. 

Les anomalies cardiaques sont rapportées chez environ 80% des personnes atteintes, 

le plus souvent : CIV, CIA, T4F et les malformations de l’arc aortiques [58]. 

Dans notre série on a recensé 2 cas de Sd de CHARGE soit 0.17% chez 2 patients 

porteurs de CIV et T4F. 

2.4.7. Syndrome de Dandy Walker 

Le syndrome de Dandy Walker est la malformation cérébrale la plus fréquente. Elle 

est définie par la triade suivante : 

 Une dilatation kystique du IVe ventricule ; 

 Une dysgénésie du vermis cérébelleux ; 

 Une position surélevée de la tente du cervelet.  

Cette triade est souvent associée à une hydrocéphalie qui est considérée comme une 

complication retrouvée dans 80% des cas [69].  

L’incidence de la malformation de Dandy-Walker est estimée entre 1/25000 à 

1/35000 naissances [70]. 

Cette malformation est d'abord décrite par Dandy et Blackfan en 1914, puis 

complétée à nouveau par Taggart et Walker en 1942. La définition actuelle de 

malformation de Dandy-Walker fut Introduite en 1954 par Benda [71]. 

Le syndrome de Dandy-Walker est étiologiquement très hétérogène. L'étiologie peut 

être génétique [72] ou due à des facteurs environnementaux multifactoriels au cours de la 

grossesse [73]. 
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Le syndrome est fréquemment associé à des anomalies génétiques et à des 

malformations cérébrales ou systémiques (environ 20 à 33% des cas) dont les anomalies 

cardiaques les plus fréquentes sont : la tétralogie de Fallot [74], l’atrésie des valves 

pulmonaires [75-76], la dextrocardie [77] et l’hypoplasie du ventricule droit [78]. 

Dans notre série un seul cas de syndrome de Dandy Walker a été retrouvé soit 0,09% 

chez un patient porteur de shunts multiples. 

2.4.8. Syndrome de DiGeorge 

Le syndrome de microdélétion 22q11.2 (ou syndrome de DiGeorge) est une anomalie 

chromosomique congénitale. Caractérisée le plus souvent par des malformations 

cardiaques dans 75% des cas, une dysmorphie faciale, un retard du développement 

psychomoteur avec ou sans déficience intellectuelle, des troubles du comportement, des 

difficultés d’élocution dues à un dysfonctionnement du voile du palais, des problèmes 

d’hypocalcémie et parfois une immunodéficience [79].  

Sa prévalence mondiale est estimée entre 1/2000 et 1/4000 naissances vivantes [58-

80]. 

Ce syndrome est dû à une microdélétion dans la région q11.2 du chromosome 22 

dont le gène TBX1 est impliqué dans l’atteinte cardiaque [81]. C’est la cause principale 

des anomalies cardiaques congénitales d'origine chromosomique après la trisomie 21 [82]. 

Les anomalies cardiaques les plus fréquentes sont des anomalies de type  

« conotroncale » [83] : tétralogie de Fallot, anomalie et interruption de l'arc aortique (type 

B), tronc artériel, APSO, communication inter-ventriculaire (CIV), communication inter-

auriculaire (CIA) [84-85]. 

Dans notre série 3 cas de syndrome de DiGeorge ont été retrouvés soit 0,25% chez 2 

patients porteurs de CIV et un patient porteur de T4F. 
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2.4.9. Syndrome de Morquio 

Le Syndrome de Morquio, ou la mucopolysaccharidose (MPS) IV, est un trouble du 

stockage lysosomal autosomique récessif. On en distingue 2 formes : MPS IVA ou maladie 

de Morquio A, forme la plus fréquente, dont l’incidence est estimée à 1/300000 naissances 

et causée par un déficit en activité de la N-acétylgalactosamine-6-sulfatase, cette carence 

conduit à l'accumulation de glycosaminoglycanes spécifiques (GAG): chondroïtine-6-

sulfate (C6S) et kératane sulfate (KS). Il s’agit d’un déficit en bêta galactosidase dans la 

forme dite Morquio B (MPS IV B) et qui conduit à l'accumulation de KS. Ces substrats 

non dégradés sont principalement stockés dans le cartilage et dans sa matrice 

extracellulaire (ECM) [86-87]. 

Le syndrome de Morquio est dû à une mutation du gène GALNS sur le chromosome 

16q24.3 dans la forme A et du gène GLB1 sur le chromosome 3p21.33 dans la forme B 

[86-88]. 

L’atteinte orthopédique est au 1er plan avec une dysostose multiple, un retard statural 

sévère, une déformation thoracique en carène, une cyphose thoracolombaire, une 

micromélie, un cou court, une protrusion du massif facial inférieur, une hyperlaxité 

articulaire contrastant avec les autres formes qui sont enraidissantes, et un genu valgum 

marqué. Il existe un risque de compression médullaire aiguë par rétrécissement majeur de 

la filière cervicale occipito-atloïdo-axoïdienne. Ainsi les manifestations extra-squelettiques 

incluent des difficultés respiratoires, une hépatomégalie, des petites opacités cornéennes, 

des manifestations cardiaques, une perte d’audition [86-89]. 

L’atteinte cardiaque dans le syndrome de Morquio intéressant les valvulopathies et la 

dilatation de la racine aortique (ARD). 

Une étude américaine concernant 34 patients porteurs de MPS suggère que la 

prévalence la plus élevée d'ARD (87,5%) était dans les MPS IVA [90]. 

Dans notre série un seul cas de syndrome de Morquio a été retrouvé soit 0,09% chez 

un patient porteur de PCA. 
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2.4.10. Syndrome de Noonan 

Le syndrome de Noonan (SN) est un syndrome génétique autosomique dominant 

caractérisé par une petite taille, un aspect particulier des traits du visage (l'hypertélorisme 

avec des fissures palpébrales inclinées vers le bas, le ptosis et les oreilles à rotation 

postérieure légèrement inclinées avec une hélice épaissie) et des malformations cardiaques 

congénitales. D'autres caractéristiques associées sont le cou palmé, la déformation de la 

poitrine, un déficit intellectuel léger, un retard d’acquisition du langage, la cryptorchidie, 

une mauvaise alimentation pendant l'enfance, une tendance aux saignements et des 

dysplasies lymphatiques [85]. 

Sa prévalence est estimée entre 1/2000 à 1/2500 [91]. 

Dans environ 50% des cas, le syndrome de Noonan est causé par des mutations dans 

le gène PTPN11 sur le chromosome 12 (12q24.1). Récemment, des mutations du gène 

KRAS ont été identifiées chez environ 5% des patients atteints de SN [91]. 

Les anomalies cardiaques sont fréquemment associées chez environ 80 à 90% des 

patients atteints de SN dont les plus fréquentes sont : la sténose pulmonaire valvulaire 

retrouvée dans 50 à 65% des cas (71% des cas ayant une mutation du gène PTPN11), la 

cardiomyopathie hypertrophique chez 20 % (6% des cas ayant une mutation du gène 

PTPN11), la CIA est observée chez 10 à 25 % des cas, la CIV chez 5 % des cas. D’autres 

anomalies cardiaques extrêmement variées peuvent être associées au SN, notamment 

CAV, T4F ou CoA, prolapsus de la valve mitrale et dysplasie valvulaire aortique [85-38-

92]. 

Dans notre série on a recensé 5 cas de Sd de Noonan soit 0,42% chez 4 patients 

porteurs de SP et 1 patient porteur de CIA. 
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2.4.11. Syndrome de Williams-Beuren 

Le syndrome de Williams-Beuren est une maladie génétique décrite pour la première 

fois en 1961 par le cardiologue William, puis par le pédiatre allemand Beuren. Il est 

caractérisé par une anomalie du développement qui associe classiquement des 

cardiopathies congénitales, une dysmorphie faciale évocatrice et un profil 

neuropsychologique spécifique, d’autres manifestations moins connues et moins fréquentes 

peuvent être associées telles que des troubles métaboliques, des troubles digestifs de la 

petite enfance, un retard de croissance et des manifestations articulaires et 

ophtalmologiques [93-94]. 

Le SWB est une maladie rare dont l’incidence est estimée à 1/7 500 naissances [95]. 

Le syndrome de Williams-Beuren est le plus souvent sporadique due à une 

microdélétion chromosomique en 7q11.23 englobant 28 gènes dont celui de l’élastine, 

composant essentiel du tissu extracellulaire artériel [96-97-98-99]. 

Les anomalies cardiovasculaires sont présentes chez 75% des patients dont les plus  

caractéristiques sont la sténose aortique supra-valvulaire (SASV) observée dans 75% des 

cas et la sténose pulmonaire périphérique chez environ 24% des cas. Les anomalies 

valvulaires aortiques ou mitrales, les défauts septaux et la T4F sont plus rares [100]. 

L’atteinte aortique peut être plus diffuse avec des sténoses plus ou moins continues le long 

de l’aorte. On peut observer des sténoses des branches collatérales de l’aorte : artères 

coronaires, cérébrales ou rénales à l’origine d’HTA chez 50% des cas [101-100]. Ces 

atteintes vasculaires peuvent être également à l’origine d’accidents ischémiques cérébraux 

ou cardiaques [102]. 

Dans notre série, on a recensé 2 cas de syndrome de Williams-Beuren soit 0.17% 

chez 2 patients porteurs de CIV et SP. 
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2.4.12. Syndrome de Pierre Robin 

Le syndrome de Pierre Robin (SPR) est une séquence malformative fonctionnelle de 

la face, définie par l’association, d’un rétrognathisme, d’une fente palatine postérieure 

médiane et d’une glossoptose [ 103 ] décrite pour la première fois en 1923 par le 

stomatologue français Pierre Robin. Associé à un dysfonctionnement néonatal du tronc 

cérébral (DNTC) qui semble être l’élément clé à l’origine de cette atteinte.  Il comporte des 

troubles du couple succion-déglutition, des troubles de la motricité oro-cesophagienne, des 

troubles de la dynamique glosso-pharyngolaryngée et une dysrégulation 

ortho/parasympathique cardiaque [104-105]. 

L'incidence de la SRP est de 1/8500 naissances [106]. 

La séquence de PR isolée représente environ 50% des cas de SPR. Dans ces cas, il y 

a que la triade malformative. L’autre moitié survient soit dans un contexte malformatif non 

étiqueté dans environ 17 % des cas avec des atteintes touchant surtout le cœur, le système 

nerveux central, l'œil et le squelette. Ou bien elle est associée à un syndrome bien défini 

dans environ 35% des cas, parmi eux le syndrome de Wagner-Stickler, le syndrome de 

Franceschetti ou encore le syndrome de Nager. On parle alors de SPR syndromique [107-

108-109]. 

Les anomalies cardiaques associées au SPR sont : CIV, CIA, CoA, T4F. [35] ainsi 

que d’autres signes tels que la variabilité du rythme, les pauses sinusales, la fréquence 

maximale plus basse, la bradycardie [110].  

De nombreux facteurs indiquent une origine génétique. En effet, en 2006 trois gènes 

ont été mis en évidence qui pourraient être impliqués dans la séquence de Robin : GAD67 

sur le locus 2q31, PVRL1 sur le locus 11q23-24 et SOX9 sur le locus 17q24.3-q25.1 [111]. 

Dans notre série on a recensé 6 cas de Sd de Pierre Robin soit 0,5% chez 3 patients 

porteurs de CIA et 1 seul patient pour les shunts multiples, la T4F et la TGV. 
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2.4.13. Syndrome de Rubinstein-Taybi 

Le syndrome de Rubinstein-Taybi (SRT) ou anciennement syndrome des pouces et 

hallux larges, est un trouble génétique neurodéveloppementale caractérisé par des 

dysmorphismes crânio-faciaux, des pouces et hallux larges ainsi que des déficiences 

intellectuelles et staturales. Il s’associe avec de multiples malformations notamment 

cardiaques, génito-urinaires, digestives, ORL, ophtalmiques, rénales et encore cutanées. 

Ces patients présentent également un risque accru de développer des néoplasies bénignes 

(pilomatricomes) voire malignes (tumeurs cérébrales, leucémies aigues, lymphomes) [112-

113-114-115]. 

Ce syndrome est rare dont l’incidence est actuellement estimée entre 1/100000 et 

1/125000 naissances [116]. 

Le SRT est causé par une mutation hétérozygote de novo dans 99% des cas soit en 

CREBBP (SRT1) la plus fréquente (56%), soit en EP300 (SRT2) (3%), codant pour les 

acétyltransférases homologues et coactivateurs transcriptionnelles CBP et p300 localisée 

respectivement en 16p13.38 et en 22q139. Le SRT type 2 est caractérisé par une 

présentation clinique globalement plus douce que SRT type 1 [117-118]. 

Les anomalies cardiaques sont présentées chez 24 à 38% des patients atteints de SRT 

[112]. Ces cardiopathies congénitales associées sont diverses. Il s’agissait le plus souvent 

de PCA, CIV, CIA [113], CoA et SP. Les autres anomalies complexes sont la dextrocardie, 

TAC, HCG et VU. Ainsi que les troubles de conduction peuvent être associés [112-119-

114]. 

Dans notre série on a recensé 2 cas de Sd de Rubinstein-Taybi soit 0,17% chez 2 

patients porteurs de CIA et PCA. 

2.4.14. Syndrome de Wolf-Hirschhorn 

Le syndrome de Wolf-Hirschhorn (SWH) est un trouble génétique qui se manifeste 
cliniquement par la microcéphalie avec dolichocéphalie qui s’associe à une dysmorphie 
faciale très caractéristique donnant un aspect en « casque de guerrier grec », un retard 
mental constant très prononcé dont le quotient intellectuel est bas inférieur à 20, des crises 
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d’épilepsie (87%), des malformations cardiaques congénitales, des troubles d’élocution , 
des maladies respiratoires, un retard de croissance intra-utérin et postnatal et des multiples 
anomalies squelettiques [120]. 

L’incidence est estimée à 1/20000 naissances [121]. 

Ce syndrome survient habituellement suite à une délétion partielle de novo du bras 
court du chromosome 4 (4p16.3) comprenant deux régions critiques du syndrome de Wolf-
Hirschhorn (WHSCR1 et WHSCR2) [122-123].  Le gène FGFRL1 a été identifié en tant 
qu'acteur important dans les malformations cardiaques [124]. 

Les malformations cardiaques surviennent chez environ 50% des cas [125]. Les 
défauts septaux sont les plus fréquents (CIA et CIV). Les autres lésions comprennent SP, 
T4F, PCA et IAo [125-126]. 

Dans notre série on a recensé 1 seul cas de Wolf-Hirschhorn soit 0,09% chez 1 
patient porteur de CIA. 

2.4.15. Syndrome d'Ellis-van Creveld 

Le syndrome d'Ellis-van Creveld est une forme rare de dysplasie squelettique et 
chondroectodermique qui affecte tous les trois dérivés ectodermiques, mésodermiques et 
endodermiques. Il associe quatre anomalies principales : une chondrodysplasie, une 
polydactylie post-axiale bilatérale impliquant principalement les membres supérieurs, une 
dysplasie ectodermique et une cardiopathie congénitale [127-128]. 

Il s'agit principalement d'un trouble de la population amish où l'incidence de cette 
maladie est 1/5000 et son incidence dans la population non-amish est de 7/1000000 [129]. 

Cette affection se transmet sur le mode autosomique récessif avec une expression 
variable en rapport avec des mutations dans l’un des gènes EVC1 ou EVC2 situés sur le 
chromosome 4p16 [130]. 

Une atteinte cardiaque est associée au syndrome d’EVC dans environ 50% à 60% 
des cas [131] et se manifeste essentiellement par un défaut du septum auriculaire parfois 
ventriculaire, des anomalies valvulaires mitrales ou tricuspides sont possibles. 

Dans notre série un seul cas de syndrome d'Ellis-van Creveld a été retrouvé soit 
0,09% chez un patient porteur de CAV. 
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2.5. Pathologies maternelles 

2.5.1. Age maternel 

Dans la littérature l’âge maternel est un facteur de risque des cardiopathies 

congénitales qui n’est pas encore bien établi. Plusieurs études ont décrit que l’âge avancé 

maternel peut être considéré comme un facteur de risque de survenue de cardiopathie 

congénitale chez le fœtus [132-133-134]. 

Ainsi la plupart des études ont rapporté un taux élevé des cardiopathies congénitales 

chez les enfants nés des mères ayant un âge supérieur à 35 ans. Ce taux se présente 

respectivement comme suit : 59,6% pour Lamaachi en 2011, 31,7% pour Bouchta en 2011, 

23,8% chez Oulahbib en 2017 et 40% chez Benbahia en 2018. A l’opposé, certains auteurs 

comme Briard [42] ne trouve pas de corrélation entre l’âge maternel et la survenue de 

malformation cardiaque, sauf dans la trisomie 21 dont l’âge maternel est un facteur de 

risque majeur chez le fœtus [135-136-137]. 

Cependant, une étude libanaise réalisée entre 1999 et 2006 sur 284 nouveau-nés 

porteurs du syndrome de Down montrait que l’âge maternel était de façon significative et 

puissante, inversement proportionnel à la survenue d’une cardiopathie congénitale. En 

effet, ce risque de cardiopathie est plus élevé lorsque l’âge de la mère est égal ou inférieur 

à 32 ans [138].  

Dans notre série, l’âge maternel moyen en cas de T21 a été de 34,06 ans, avec des 

extrêmes de 18 ans à 56 ans. 

Parmi 221 mères, 4 avaient un âge inférieur à 20 ans soit 2%, 34 mères avaient un 

âge compris entre 20 et 30 ans soit 15%, 97 mères avaient un âge compris entre 30 et 40 

ans soit 44% et 86 mères avaient un âge supérieur à 40 ans soit 39%. 

D’après l’analyse du graphe de répartition de l’âge maternel, on a retrouvé un risque 

de cardiopathie congénitale significativement plus élevé lorsque l’âge de la mère est 

supérieur à 36 ans et dont le CAV est la cardiopathie la plus fréquente.  
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On outre, le Test de Chi-deux de notre échantillon a donné T=52,32 avec un degré de 

liberté=2 au seuil de probabilité de 5% (α=5,99). Le calcul de Khi-deux étant supérieur à 

sa distance critique (T=52,32 > α=5,99) nous permet de retenir l’hypothèse qui suggère 

une très forte association entre l’âge maternel et les cardiopathies congénitales. Ce qui 

rejoint les données de la littérature, suggérant une influence génétique importante. 

2.5.2. Diabète 

Les diabètes de type 1 et de type 2 ont longtemps été reconnus comme des facteurs 

de risque de cardiopathie congénitale chez les descendants [139 - 140 - 141 ] et bien 

qu'atténué chez les femmes ayant améliorées le contrôle du glucose, le risque de 

cardiopathie congénitale ne reviennent pas à la valeur de référence. Ceci suggère que ce 

risque peut être lié à la variation des niveaux plasmatiques de glucose [142-143]. 

Des études de population suggèrent que la présence de complications diabétiques 

aiguës pendant la grossesse augmente considérablement le risque de tous types de 

cardiopathies congénitales chez la descendance [139]. 

Dans une étude rétrospective de 19171 dyades mère-enfant, des valeurs glycémiques 

aléatoires élevées au début de la grossesse étaient directement corrélées avec un risque 

accru de cardiopathie congénitale chez la progéniture. Les niveaux de glucose plasmatique 

proximale à la période de développement cardiaque peuvent représenter un facteur de 

risque modifiable de cardiopathie congénitale chez les femmes enceintes sans diabète 

[144]. 

Le diabète maternel a été le plus fortement associé à des défauts conotroncaux [141], 

défauts de latéralité (situs inversus, dextrocardie), anomalies de la boucle cardiaque (TGV) 

et CAV complet [145]. 

Dans notre série, le diabète maternel est retrouvé chez 22 mères soit 1,88%, dont 18 

(1,54%) diabètes préexistants et 4 (0,34%) diabètes gestationnels. 

Ce taux de 1,88% est un peu plus proche de celui de E. Leirgul et al (3,44%) [141] et 

de U. Richard et al (3-5%) [146] et plus loin de 48% celui de M. El Baz et al [147] Ces 

extrêmes variations peuvent être expliquées par les critères d’inclusion. 
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2.5.3. HTA 

Une étude de Auger et al concernant 1 942 072 naissances vivantes survenues dans 
les hôpitaux du Québec entre 1989 et 2012 suggère que le risque de développer une 
cardiopathie congénitale chez les nourrissons nés de mères souffrant de prééclampsie est 
deux fois plus que celui des enfants issus de mères n’ayant pas été touchées par cette 
hypertension de grossesse. Les chercheurs ont aussi constaté que plus la prééclampsie 
apparaissait tôt au cours de la grossesse, plus la prévalence des anomalies cardiaques était 
élevée, et plus ces dernières étaient souvent graves [148]. 

Or, des études récentes ont montré que les femmes qui développeront une 
prééclampsie présentent dès la 10ème semaine de leur grossesse ont un taux plus élevé de 
biomarqueurs anti-angiogéniques que de facteurs de croissance angiogéniques et que ce 
même déséquilibre était également présent chez les fœtus atteints de malformation 
cardiaque [148]. 

Ceci suggère l’existence d’une association entre les deux qui partagent un facteur de 
risque en commun.  

Généralement une HTA chronique modérée ne contribue pas seule à la genèse de 
cardiopathie congénitale mais en association avec d’autres facteurs tel que le diabète, l’âge 
maternel supérieur à 40 ans, une HTA évoluant depuis plus de 15 ans, une TA >= 160/110 
mmHg en début de grossesse, une cardiomyopathie, une connectivité ou une coarctation de 
l’aorte [149]. 

Dans notre série, l’HTA est retrouvé chez 4 mères soit 0,3%, dont 2 cas (0.17%) de 
HTA préexistante et 2 cas également (0.17%) de HTA gravidique. 

2.5.4. Lupus 

Le lupus érythémateux disséminé et les syndromes lupiques avec les anticorps 
SSA/SSB positive représentent un risque absolu de 1-5 % de naissances vivantes [150] et 
les cardiopathies congénitales sont observées chez environ 40% des cas dont l’atteinte 
auriculoventriculaire est la plus fréquente [151]. Ainsi ils peuvent être responsables de 
troubles de conduction intracardiaque ou d’atteinte myocardique [152]. 

Dans notre série un seul cas de mère lupique a été retrouvé soit 0,09% chez un enfant 
porteur de VU. 
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2.5.5. Hypothyroïdie 

L'hypothyroïdie non supplémentée durant la grossesse peut occasionner une 

hypertension artérielle, une prééclampsie. Au premier trimestre de la grossesse, la thyroïde 

fœtale n'est pas fonctionnelle, le développement du système nerveux fœtal est donc 

dépendant des hormones maternelles durant cette période. Ainsi, l'hypothyroïdie 

maternelle peut engendrer des troubles du développement neuro-intellectuel de l'enfant 

(même en cas d'hypothyroïdie maternelle fruste) [153]. 

Dans notre série on a recensé 5 cas d’hypothyroïdie maternelle soit 0,4%. 

2.5.6. Épilepsie 

L’épilepsie maternelle multiplie par trois le risque de malformations cardiaques 

[154]. 

Aucun cas n’a été trouvé dans notre série. 

2.5.7. Infections maternelles 

Les infections maternelles comme la syphilis et la rubéole sont des causes 

importantes d’anomalies congénitales dans les pays à revenu faible ou intermédiaire [155]. 

L’effet tératogène de l’infection rubéolique maternelle pendant la grossesse a été 

décrit en 1941 par Norman Gregg [156] Le risque de malformation est de l’ordre de 50% 

en cas d’infection au cours du premier mois de grossesse, et de 22% au cours du deuxième 

mois [157]. 

Le rôle des autres virus comme le Cytomégalovirus (CMV) et le Coxsackie virus est 

suspecté mais non démontré [12]. 

Dans notre série un seul cas de mère syphilitique a été retrouvé soit 0,09% chez un 

patient porteur de T4F. 
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2.5.8. Agents toxiques 

Certaines substances toxiques sont tératogènes si elles sont administrées pendant les 

premières semaines de vie intra-utérine comme les antiépileptiques, l’isotrétinoïne et le 

lithium [158]. Le rôle des oestro-progestatifs est discuté [159]. On ajoute la prise de plante 

dont le principal type est le fenugrec qui compte parmi les plus anciennes plantes 

médicinales et culinaires que plusieurs études suggèrent son effet toxique embryofœtale. 

Au Maroc, une étude a rapporté la survenue des malformations congénitales à type 

d’hydrocéphalie et spina-bifida après ingestion de fenugrec durant la grossesse [160]. 

Par ailleurs, 30% des enfants nés avec un Syndrome d’Alcoolisme Fœtal (SAF) 

présentent une cardiopathie congénitale. Aujourd’hui l'alcool est largement proscrit 

pendant la grossesse et les syndromes d'alcoolisation fœtale sont devenus rares par contre 

le tabagisme est identifié comme un facteur de risque et il ne diminue pas assez [161]. 

Dans notre série on a recensé 2 cas de prise de fenugrec au cours de la grossesse soit 

0,2%. 

2.6. Cardiopathies familiales et maternelles 

Bien que la plupart des cardiopathies congénitales sont sporadiques, 3 à 5% sont 

associées à un syndrome génétique identifiable [162]. Le risque de récurrence de la 

malformation cardiaque chez le fœtus est élevé [163]. Ce risque varie selon les lésions, 

mais il est généralement autour de 2,5 à 18% pour les enfants nés de mère porteuse d’une 

cardiopathie congénitale et de 1 à 3% pour les enfants dont le père à une malformation 

cardiaque et environ 1 à 4% chez le fœtus qui a un seul frère porteur de cardiopathie 

congénitale et entre 3 et 10% lorsqu’il s’agit de deux frères atteints [164]. 

Dans notre série on dispose de 5 cas (0,42%) avec des cardiopathies congénitales 

dans la famille, dont 3 cas porteurs de CIV, CIA, T4F ayant des frères atteints, 1 seul cas 

de T4F dont le père est atteint et un seul cas de VDDI dont le cousin est atteint. 



 

157 

 Synthèse de l’approche étiologique 

L’identification des facteurs de risque propre à chaque pays permet des mesures de 

prévention spécifiques. L’éducation des jeunes femmes en âge de procréer, la surveillance 

des femmes enceintes et le suivi des grossesses doivent être des priorités de santé publique. 

Le diagnostic prénatal doit être fait afin de permettre une meilleure prise en charge. 

 Diagnostic anténatal [165-166-167-168-169-170-171-172] 

Le diagnostic anténatal prend toute son importance dans le cadre des cardiopathies 

congénitales : 

L’échocardiographie fœtale est devenue un outil performant en matière de détection 

anténatale de la malformation cardiaque. Les malformations cardiaques majeures peuvent 

être diagnostiquées avant la naissance par évaluation échographique de la vue à quatre 

chambres. Si le dépistage est effectué par échocardiographie détaillée, le taux de détection 

est presque de 100%.  Ce dépistage a permis de réduire considérablement la mortalité 

périnatale des enfants avec une cardiopathie congénitale. Cependant, la prévention des 

situations critiques néonatales a été montrée pour la transposition des gros vaisseaux et 

pour l’hypoplasie du cœur gauche, deux cardiopathies menaçant la vie dans les premières 

heures, que le diagnostic prénatal réduit la mortalité préopératoire de 5-6% à 0% sous 

réserve que l’organisation de la naissance soit adéquate. Ainsi, l’évaluation prénatale des 

shunts physiologiques fœtaux, que sont le foramen ovale et le canal artériel, augmente la 

sensibilité de la détection des formes néonatales critiques. Il en est de même pour la 

coarctation de l’aorte et les cardiopathies ducto-dépendantes telles que l’atrésie pulmonaire 

avec communication interventriculaire ou les formes sévères de tétralogie de Fallot. 

L’intérêt du diagnostic fœtal de ces cardiopathies est que les manifestations cliniques 

surviennent le plus souvent quelques jours après la naissance lors de la fermeture du canal 

artériel alors que les nouveau-nés sont sortis de maternité. Leur diagnostic prénatal permet 

d’éviter que le diagnostic soit fait dans des circonstances de péril vital pour l’enfant et 

d’anticiper les actions thérapeutiques. 
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Cet examen est recommandé en cas de cardiopathie congénitale ou de syndrome des 

parents ou en présence d’une épaisseur nucale anormale à la 12ème-13ème semaine de 

gestation. Cette échographie est réalisée entre la 14ème et la 16ème semaine de gestation et 

elle est répétée à la 18-22ème semaine. 

Quand une malformation cardiovasculaire majeure est détectée avant la naissance, 

l’amniocentèse à la recherche d’une anomalie chromosomique ou cytogénétique doit être 

fortement considérée dans tous les cas même en cas des transpositions des gros vaisseaux 

qui ne sont pas associées à une quelconque aneuploïdie, en particulier s'il existe une 

malformation extracardiaque. Cependant, le caryotype standard peut être normal alors qu’il 

existe une anomalie cytogénétique telle qu’une délétion du chromosome 22 dans les 

cardiopathies conotroncales. 

La majorité des nourrissons nés avec une cardiopathie congénitale proviennent de 

familles sans facteurs de risque de cardiopathie congénitale. Par conséquent, le dépistage 

de population entière est nécessaire si un taux élevé de détection prénatale des 

cardiopathies congénitales est souhaitable. 

En France, un taux de détection de 60% a été retrouvé et d'autres études ont montré 

un taux de détection compris entre 5% et 45% en décrivant une amélioration au fil du 

temps. 

Dans notre série un seul cas de CIV a été diagnostiqué en anténatal.   

Au Maroc, près d’un enfant sur 100 est touché. Cela dit, au moins 80% de ces 

cardiopathies congénitales peuvent être diagnostiquées en anténatal malheureusement les 

possibilités de diagnostic anténatal et de conseil génétique sont très limitées au Maroc. 

Seul le caryotype peut être fait. Le service de génétique médical de l’institut d’hygiène de 

Rabat présente quelques compétences et moyens pour le diagnostic biologique de certaines 

maladies. Leur apport, concernant le conseil génétique et surtout la détermination du risque 

à partir de l’arbre généalogique, reste bénéfique. 
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3. Données cliniques  

3.1. Circonstances de découverte 

Les circonstances de diagnostic de l’ensemble des cardiopathies congénitales issues 

de notre étude sont variables et elles sont dominées par la détresse respiratoire avec 

26,42% suivie par le bilan malformatif avec 20,67%, la cyanose avec 20,58%, la 

découverte fortuite à l’occasion d’un souffle avec 18,52%, la dyspnée avec 11,15%, 

l’hypotonie avec 6,26%, les malaises anoxiques avec 2,83% et au dernier rang, on trouve 

les PNP à répétition avec un taux de 2,57%. 

Dans notre série, le diagnostic était porté devant des signes respiratoires dans 40,14% 

des cas et il a été posé systématiquement dans 39,19% des cas. Selon Ait Ben Said [48], le 

diagnostic est fait respectivement dans 28,54% et 73,57% des cas. 

3.2. Examen clinique 

Les éléments de l’examen clinique de l’ensemble des cardiopathies congénitales sont 

variables et dominés par les souffles systoliques dans 595 cas soit 51,03%, ce qui se rejoint 

les données de la littérature et se rapprochant de celui de Ait Ben Said [48] de 66,3%. 

Suivis par l’HMG dans 59 cas soit 5,06%, le souffle continu dans 57 cas soit 4,89%, la 

polypnée dans 52 cas soit 4,46%, la tachycardie dans 49 cas soit 4,20%, le RSP dans 42 

cas soit 3,60% et les pouls fémoraux diminués dans 22 cas soit 1,89%. 

Les autres éléments retrouvés à l’auscultation sont le bruit de galop dans 16 cas soit 

1,37%, l’éclat de B2 dans 10 cas soit 0,86%, le dédoublement de B2 dans 4 cas soit 0,34%, 

le roulement diastolique chez un seul cas et le souffle diastolique chez un seul cas 

également. 

Cependant, l’examen clinique était normal chez 98 cas soit 8,40% et 66 enfants soit 

5,66% n’ont pas de souffles. 
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4. Données paracliniques 

4.1. Radiographie thoracique 

L’analyse des données de la radiographie thoracique a montré des anomalies chez 

550 cas. Celles-ci sont dominées par la CMG constatée dans 396 cas soit 72%. Les foyers 

de pneumopathie sont repérés chez 64 cas soit 12%, l’hypervascularisation pulmonaire 

mentionnée dans 55 cas soit 10% avec la présence de 17 cas de poumons clairs soit 3%, de 

cœur en sabot chez 12 cas soit 2% et enfin de l’hypovascularisation pulmonaire chez 6 cas 

soit 1%. 

4.2. Echocardiographie 

L’échocardiographie couplée aux modes doppler, permet une exploration des 

cardiopathies congénitales à la fois précise et non invasive. Elle a été réalisée chez tous nos 

patients avec la description anatomique de l’anomalie congénitale, l’évaluation de ses 

conséquences sur la fonction et les dimensions cardiaques, la détection de flux anormaux 

et la quantification de flux turbulents de grandes vitesses. 

 Diagnostic post natal précoce [173-174-175] 

L’examen clinique du nouveau-né peut permettre de poser un diagnostic dans 50 à 

75% des cas. Une cyanose centrale peut être décelée si la SaO2 est inférieure à 80–85% et 

nécessite toujours des investigations complémentaires. La palpation d’un précordium 

hyperactif constitue un signe évocateur. L’auscultation recherchera la présence d’un B2 

unique et accentué, caractéristique de la plupart des cardiopathies congénitales, la présence 

d’un souffle cardiaque n’est par contre que peu spécifique puisque ce signe clinique est 

présent chez près de 60% des nouveau-nés et correspond dans la majorité des cas à un 

souffle fonctionnel. La palpation de pouls fémoraux diminués peut faire suspecter une 

cardiopathie congénitale canal-dépendante, mais des pouls fémoraux normaux n’infirment 

pas ce diagnostic, car tant que le canal est largement ouvert, les pouls peuvent être 

conservés. Les signes d’une insuffisance cardiaque seront recherchés (tachycardie, 

hépatomégalie, œdèmes périphériques). 
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La radiographie thoracique et l’ECG ont une mauvaise sensibilité et spécificité et 

n’excluent pas, s’ils sont normaux, une cardiopathie cyanogène.  

L’échocardiographie bidimensionnelle avec doppler couleur et doppler pulsé est un 

examen hautement spécifique et sensible, mais a des exigences importantes de matériel et 

de qualification pour son exécution, avec un coût important et ne peut pas être utilisée 

comme méthode de dépistage. 

L’oxymètre de pouls est un moyen largement répandu dans tous les hôpitaux, très 

fiable avec une sensibilité de 100%, une spécificité de 99,7% et peu onéreux. Plusieurs 

études récentes ont montré l’intérêt de son utilisation pour le dépistage des cardiopathies 

congénitales cyanogènes. 
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II-ETUDE ANALYTIQUE  

1. Cardiopathies non cyanogènes avec shunts gauche-droite 

1.1. Communications Interventriculaires : CIV  

1.1.1. Généralités 

Les CIV sont des déhiscences (ou défauts) de la cloison interventriculaire, mettant en 

communication les deux ventricules, c’est-à-dire la circulation systémique et la circulation 

pulmonaire [223]. 

 

Figure 81[176] : Face droite du septum interventriculaire.  

1. Aorte ; 2. Septum membraneux ; 3. septum d’admission ; 4. artère pulmonaire ;  

5. Septum infundibulaire ; 6. septum trabéculé.  

1.1.2. Epidémiologie 

Notre étude a porté sur 198 cas de CIV sans autres shunts soit 24,54% des shunts 

gauche-droite alors que 165 cas de CIV associées ont été colligés ainsi le nombre total des 

CIV est de 363 cas soit 31,13% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. Ce taux total 

avoisine celui de Ashraf M. et al [177] avec 31,2% et celui de Bousekine et Benbahi [178] 

avec un taux de 31,5% et plus loin de celui de Boussalah [42], Bagnan Tossa et al [20] et 
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Lamaachi [37] respectivement de 49,71%, 44%, 42,20%. Cependant la plupart des études 

ont mis en évidence une fréquence de CIV qui varie entre 20 et 40% [179-180-18-181-

182-19-177-23-33-178-48-35-32-39]. 

Dans notre série la CIV occupe la 1ère place parmi l’ensemble des cardiopathies 

congénitales. Ce qui rejoint les données de la littérature [28-183-184-185]. Cependant, la 

CIV se classe au 2ème rang après la CIA dans une étude égyptienne [39] et au 3ème rang 

après la CIA et la PCA dans une étude japonaise [40]. 

Etude Pays Année Taux de CIV 
Sable [182] Etats Unis 2004 30% 
Ashraf M. et al [177] Kashmir, Inde 2009 31,20% 
Delpey JG [33] Brest, France 2015 33% 
Nika E. R. et al [179] Brazzaville, 

Congo 2015 21,90% 

Kinda G. et al [19] Burkina Fasso 2015 28,26% 
Bousekine et Benbahi [178] Tlemcen, Algérie 2017 31,50% 
Atwa ZT [39] Égypte 2014 28,20% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc 

(même service) 1998 26,70% 

Akkar [35] Fès, Maroc 2010 35,17% 
Ait Ben Said [48] Rabat, Maroc 

(même service) 2016 21,50% 

Notre série Rabat, Maroc 2018 31,13% 

Tableau 89 : Répartition du taux des CIV selon la littérature 

a. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon les années 

Entre janvier 2014 et décembre 2017, on a constaté 198 cas de CIV sans autres 

shunts qui variaient entre 42 et 57 cas par an soit une moyenne de 50. Avec un taux de 

21,20% en 2014, 23,73% en 2015, 28,79% en 2016 et 26,28% en 2017 marquant une 

augmentation progressive de la fréquence de CIV au bout des 3 premières années. Ceci 

rejoint plusieurs études [13-186] qui ont rapporté l’augmentation de la prévalence de CIV 

au fil du temps. Ceci est dû également au développement des méthodes de diagnostic et les 

modalités de dépistage. 
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b. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon le sexe 

Dans notre série, 94 de nos malades étaient de sexe féminin soit 47% et 104 étaient 

de sexe masculin soit 53% avec un sexe-ratio (H/F) de 1,10. Cette légère prédominance 

masculine se concorde avec plusieurs études [178-19-31]. Cependant, certaines études ont 

rapporté une légère prédominance féminine [188-189-180-35] alors que d’autres n’ont 

trouvé aucune prédominance de sexe [187]. 

Etude Pays Année H F Sexe-Ratio 
Aubry P. [187] Paris, France 2016 - - 1 
Ritu Bhardwaj [31] Inde 2014 145 75 1,93 
Kinda G. et al [19] Burkina Fasso 2015 23 16 1,43 
Menta I. et al [180] Bamako, Mali 2015 26 28 0,92 
Bousekine et Benbahi [178] Tlemcen, Algérie 2017 21 18 1,17 
Akkar [35] Fès, Maroc 2010 66 68 0,97 
Bouchta [188] Fès, Maroc 2011 77 91 0,84 
Cherrabi [189] Fès, Maroc 2011 74 81 0,91 
Notre série Rabat, Maroc 2018 104 94 1,1 

Tableau 90 : Répartition du sexe des patients porteurs de CIV selon la littérature 

c. Répartition des CIV isolées sans autres shunts selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CIV est de 15,57 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 14 ans. Ce taux est plus bas que 53 mois de Akkar [35] et de 22,8 mois de Tazanni 

[32]. 

La distribution selon l’âge montre un pic de fréquence de 37,88% chez les 

nourrissons de 1 à 6 mois. Ce qui rejoint les deux études sus-citées. Par ailleurs, la plupart 

de nos patients (68,18%) qui ont été diagnostiqués sont des nourrissons. Ceci se concorde 

avec l’étude de Menta et al [180]. Suivi par les enfants de 2 ans à 10 ans (21,21%), les 

nouveau-nés (9,09%) et les adolescents qui sont au dernier rang avec un taux de 1,52%. 

Cependant, Bouskine et Benbahi ont trouvé un taux de 75 à 85% pour les enfants 

diagnostiqués avant l’âge de 1 an [178]. 
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1.1.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre étude 31 cas de CIV sans autres shunts sont issus d’un mariage 

consanguin soit 16% ce taux est proche de celui de Charrabi [189] de 18% et un peu plus 

bas de celui de Menta et al [180] et Ait Ben Said [48] respectivement de 29,6% et 22,7%. 

Ce qui concorde avec les données de la littérature et d’autres études comme celle de 

Becker et al [310] en 2001, Roodpeyma et al [190] en 2002, Nabulsi et al [341] en 2003 et 

Yunis et al [45] en 2006 qui ont rapporté que la consanguinité a un effet significatif sur le 

développement de CIV. 

Tableau 91 : Répartition de la consanguinité des CIV selon la littérature 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, l’anomalie chromosomique la plus fréquente chez les patients 

porteurs de CIV est la T21 avec un taux de 17,67% ce taux est proche de celui de certaines 

études [48-189-32] avec un taux respectivement de 15,3%, 14,2% et 10,32%. Ainsi, 

d’autres syndromes tels que le syndrome de DiGeorge et le syndrome de CHARGE ont été 

notés dans notre série et dans les séries sus-citées avec des taux approximatifs. Ce qui 

rejoint les données de la littérature [82-57]. Par contre, le syndrome de Williams et Beuren 

est observé rarement dans les défauts septaux [99] et qui est retrouvé dans notre série chez 

1 seul cas (0,5%). 

Anomalie chromosomique Tazanni 
[32] 

Cherrabi 
[189] 

Ait Ben Said 
[48] 

Notre série 

T21 10,32% 14,20% 15,30% 17,67% 

Syndrome de DiGeorge - 0,60% 0,38% 1,00% 

Syndrome de CHARGE 0,80% - - 0,50% 

Syndrome Williams et Beuren - - - 0,50% 

Tableau 92 : Répartition des anomalies génétiques des CIV selon la littérature 

Etude Menta et al 
[180] 

Tazanni 
[32] 

Cherrabi 
[189] 

Ait Ben Said 
[48] 

Bousekine 
[178] 

Notre série 

Consanguinité 29,60% 3,17% 18% 22,70% 10% 16% 
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c. Prématurité 

Dans notre série la prématurité est retrouvée dans 5 cas soit 3% et elle est notée chez 

2 cas dans l’étude de Ait Ben Said [48]. 

d. Pathologies maternelles 

On note 1 seul cas de diabète maternel préexistant soit 0,5%. Ce taux est plus bas de 

celui de Ait Ben Said [48] de 4,98%. Dans la littérature le diabète s’associe souvent avec 

les défauts conotroncaux [89]. 

e. Cardiopathies Congénitales familiales 

On note 1 seul cas de cardiopathie congénitale chez le frère. Dans la littérature, le 

risque de récurrence de CIV chez un enfant ayant un seul frère atteint est de 3% [163]. 

1.1.4. Données cliniques 

a. Circonstances de découverte 

Les circonstances de diagnostic sont variables et elles sont dominées par les signes 

respiratoires chez 1O1 cas soit 51% à savoir : la détresse respiratoire, la dyspnée et les 

PNP à répétition. Ils sont suivis par la découverte fortuite à l’occasion d’un souffle 

systolique chez 67 cas soit 33,83%, puis dans le cadre d’un bilan malformatif chez 24 cas 

soit 12,12%, l’hypotrophie trouvée dans 20 cas soit 10,10%, et enfin la cyanose dans 7 cas 

soit 3,53%. Ceci se concorde avec plusieurs études comme celles de Tazanni [32] et 

Bousekine [178] qui ont montré que la fréquence des signes respiratoires était 

respectivement de 42,86% et 28% et celle de la découverte fortuite était de respectivement 

18,25% et 26%. Menta et al [180] ont noté que la dyspnée d’effort et les bronchites à 

répétition ont été les circonstances de découverte de la CIV dans respectivement 55,6% et 

46,3% des cas.  

Cependant, Ait Ben Said [48] et Charrabi [189] ont trouvé que la découverte fortuite 

est la circonstance de découverte de CIV la plus fréquente avec des taux respectivement de 

53,6% et 51,35%. 
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b. Examen clinique 

Dans notre étude, le souffle systolique est retrouvé chez 168 cas soit 84,85%. Ce 
taux est proche de celui de Ait Ben Said [48] de 79,3%, et celui de Menta et al [180] de 
96,3% dont le souffle est quasi constant. Les autres éléments de l’examen clinique sont 
représentés par la polypnée notée chez 16 patients (8,8%), la tachycardie chez 6 cas 
(3,03%), l’HMG chez 5 (2,53%), l’éclat de B2 chez 5 cas également (2,53%) et le RSP 
dans 3 cas (1,52%). Cependant, l’examen est mentionné normal dans 4 cas (2,02%) et le 
souffle est absente chez 2 cas (1,01%). 

Dans la littérature, les signes de l’examen clinique se varient selon les stades 
hémodynamiques de CIV : 

 La maladie de Roger se caractérise par l’absence de troubles fonctionnels et une 
courbe de croissance normale, la seule anomalie d’examen physique est le souffle 
caractéristique : holosystolique, intense, souvent frémissant, maximal à la partie basse du 
bord sternal gauche vers l’extrémité interne du 4ème ou 5ème espace intercostal avec une 
large irradiation en rayons de roue. 

 Les communications interventriculaires à gros débit presque toujours révélées par 
des troubles fonctionnels qui rassemblent les signes respiratoires tels que tachypnée, 
dyspnée, tirage, toux. Ainsi que l’oedème pulmonaire lié à l’insuffisance cardiaque, les 
troubles de ventilation et les poussées de surinfection broncho pulmonaire. A l’examen 
clinique, l’hypotrophie est constante, l’HMG est très fréquente, la tachycardie est notée 
mais le souffle systolique demeure la clé du diagnostic suivi d’un 2ème bruit accentué au 
foyer pulmonaire et d’un roulement protodiastolique apexien dits d’hyperdébit.  
Quant l’HTAP est majeure (type IIb), la cinétique cardiaque est parfois moins accentuée, le 
souffle plus bref, moins intense, plus localisé. L’éclat du B2 est l’élément majeur de 
l’auscultation. 

 Le Complexe d’Eisenmenger se caractérise par la cyanose à l’examen, le signe de 
Harzer qui est constant, l’éclat de B2 et un souffle protosystolique.  

 Les communications interventriculaires à poumons protégés se caractérise par une 

assez bonne tolérance clinique et un souffle systolique très intense irradiant vers le foyer 

pulmonaire. 
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1.1.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 117 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 86 cas soit 73% de l’ensemble des anomalies soit 

43,43% de l’ensemble des cas de CIV. Ce taux se rapproche nettement de celui de 

Bousekine et Benbahi [178] de 44% et celui de Ait Ben Said [48] de 40,2% et il est un peu 

proche de celui de Cherrabi [189] de 51% et de Menta et al [180] de 56%. Les foyers de 

pneumopathie sont repérés chez 22 cas soit 19%, l’hypervascularisation pulmonaire 

mentionnée dans 6 cas soit 5%. L’hypovascularisation pulmonaire a été trouvée chez 2 cas 

soit 2% et les poumons clairs chez 1 seul cas soit 1%. A noter que la radiographie était 

normale pour 61 patients. 

Dans la littérature la radiographie de thorax est habituellement normale dans la 

maladie de Roger. Seules les formes avec shunt gauche-droite modéré (stade Ib) peuvent 

se signer par une augmentation du volume cardiaque et une surcharge vasculaire 

pulmonaire. Par contre la cardiomégalie est constante dans les CIV à gros débit et 

l’hypervascularisation pulmonaire se voit d’autant plus nette et plus importante que le 

débit pulmonaire est plus élevé. Alors que le volume cardiaque est normal ou peu 

augmenté avec une hypovascularisation périphérique dans les complexes d’Eisenmenger. 

La vascularisation pulmonaire est peu augmentée et la cardiomégalie est notable dans les 

CIV à poumons protégés. 



 

169 

 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CIV et de préciser ses différents types anatomopathologiques à 

savoir : CIV périmembraneuse, CIV trabéculée, CIV infundibulaire et CIV d’admission.  

Dans notre série, ces types sont dominés par la forme périmembraneuse dans 82% 

des cas. Ce taux est proche de celui de Menta et al [180] de 76,8% et de Van Praagh et al 

[191] de 75% suivie par la forme trabéculée dans 16% des cas.  Ce taux est proche de celui 

de Bousekine et Benbahi [178] de 15% et la forme infundibulaire occupe le dernier rang 

dans 2%. Ce taux est un peu proche de celui de Van Praagh et al [191] de 5%. Aux Etats-

Unis et en Extrême-Orient cette forme représente un taux respectivement de 5 à 7% et de 

30% [192]. 

Dans la littérature, le siège périmenbraneux est le plus fréquent ce qui concorde avec 

notre série et plusieurs études [32-180-189-193]. 

Cependant, une étude algérienne portée sur 39 cas a noté que la forme infundibulaire 

est la plus dominante avec un taux de 44% [178]. 

 
Figure 82: Echocardiographie chez un enfant de sexe masculin montrant  

une petite CIV restrictive périmembraneuse avec un anévrysme  du septum membraneux. 

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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Figure 83 : Echocardiographie chez un enfant de sexe féminin montrant  

une petite CIV trabéculée. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

L’échocardiographie nous a permis également de déterminer les différents stades 

physiopathologiques qui sont dominés par le stade I avec un taux de 40,41%, suivis par le 

stade IIa avec un taux de 27,78%, ensuite le stade IIb avec un taux de 17,17%, puis le stade 

III avec un taux de 3,54% et enfin le stade IV avec un taux de 11,11%. 

Dans la littérature le stade I est le plus fréquent ce qui concorde avec notre série et 

avec celle de Cherrabi [189] et de Ait Ben Said [48] avec un taux respectivement de 46% 

et 53,6%. Cependant, Menta et al [180] et Tazanni [32] trouvent que ce stade occupe la 

2ème place après le stade IIa qui se classe au 1er rang avec un taux respectivement de 39% et 

33%. Ainsi, le stade III occupe la dernière place dans notre série ce qui rejoint presque 

toutes les études sus-citées [32-48-180] sauf celle de Cherrabi [189] ou le stade IV est 

classé au dernier rang après le stade III. 

Étude 
Stade 

Menta et al 
[180] 

Tazanni 
[32] 

Cherrabi 
[189] 

Ait Ben Said 
[48] Notre série 

Stade I 27% 26% 46% 53,60% 40,41% 
Stade IIa 39% 33% 35,10% 16,40% 27,78% 
Stade IIb 19% 23% 14,80% 23% 17,17% 
Stade III 4% 8% 2,70% 2% 3,54% 
Stade IV 11% 10% 1,40% 5% 11,11% 

Tableau 93 : Répartition des stades des CIV selon la littérature 
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Figure 84 : Echocardiographie en coupe longitudinale (A), transversale (B), au doppler 

continue (C) montrant une petite CIV restrictive stade I (maladie de Roger).  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER  

 
Figure 85 : Echocardiographie chez un enfant de sexe masculin 

 montrant une CIV large stade IIb. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

 
Figure 86 : Echocardiographie bidimensionnelle avec doppler couleur (A) et doppler 

continue (B) chez un enfant de sexe masculin montrant une CIV associée à une SP 

infundibulaire avec gradient pulmonaire maximal de 58mmHg et gradient moyen  

de 20mmHg. Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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1.1.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Dans notre série, le traitement médical a été prescrit chez 115 cas soit 58,08% 

incluant la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium, les IEC et 

le Lasilix seul. Ce taux avoisine celui de Cherrabi [189] de 54,05% et un peu proche de 

celui de Ait Ben Said [48] de 63%. Par contre tous les patients de Menta et al [180] ont été 

pris en charge médicalement. 

Dans la littérature, le traitement médical s'adresse essentiellement aux CIV larges à 

gros débit et convient toujours d’opposer à l’insuffisance cardiaque congestive de ces 

enfants incluant les diurétiques de l’anse, type Furosémide (Lasilix*) leur utilisation n’a 

jamais été remise en cause vu l’amélioration clinique des patients lors du début du 

traitement. Par contre, utilisés seuls, ils ont pour effet de péjorer le cercle vicieux neuro-

hormonal au long cours et d’augmenter la stimulation du système rénine-angiotensine et du 

système sympathique. Il faut toujours les considérer en association soit avec un inhibiteur 

de l’aldostérone ou un inhibiteur de l’enzyme de conversion ou un bêtabloquant. Étant 

donné les pertes de potassium liées à l'utilisation de ce médicament, il est quelquefois 

nécessaire, pour les doses élevées de donner du potassium à l'enfant. 

Les inhibiteurs de l’enzyme de conversion type captopril son utilisation permet une 

diminution de la précharge et de la postcharge avec une amélioration de la fonction 

systolique. Sur un suivi à court et moyen terme les patients ont une morbidité et une 

mortalité réduite par rapport aux patients qui ne reçoivent pas ce traitement. 

Les digitaliques type Digoxine ont été utilisés pendant des décennies comme 

première ligne de traitement de l’insuffisance cardiaque chez l’enfant. Ils ont une valeur 

inotrope et leur utilisation reste toujours importante. 

A cette base fondamentale, on doit ajouter : les mesures diététiques, la correction de 

toute anémie associée, la kinésithérapie respiratoire pour prévenir et traiter les troubles de 

ventilation et les antibiotiques en cas de surinfection bronchopulmonaire. 
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b. Traitement chirurgical 

Dans notre étude, le traitement chirurgical a été indiqué chez 46 cas soit 23,23% dont 

19 cas ont bénéficié de la fermeture de CIV par patch et 3 cas ont bénéficié du cerclage de 

l’artère pulmonaire. Ce taux est proche de celui de Cherrabi [189] de 28,37% dont 32 cas 

ont bénéficié de la fermeture par patch et 2 cas ont bénéficié du cerclage de l’artère 

pulmonaire. Et plus bas de ceux de Tazanni [32] et de Menta et al [180] qui ont rapporté 

des taux plus élevés respectivement de 43,65% et 59,25%. Ceci peut être expliqué par le 

fait que le stade I était le plus dominant dans notre série et dans celle de Cherrabi [189]. 

Par contre aux séries de Tazzani [32] et de Menta et al [180] où les stades II étaient les plus 

fréquents. 

Le reste des patients non opérés sont sont perdus de vue. 

La réparation complète se fait sous CEC (circulation extra corporelle) et par 

sternotomie médiane, la CIV est fermée par un patch, la voie de fermeture habituelle passe 

par la valve tricuspide (transatriale). 

Le taux de mortalité avec fermeture chirurgicale est devenu suffisamment faible 

(moins de 1%) pour réparer même dans les premiers mois de vie [194-195]. Ainsi, chez les 

nouveau-nés et les nourrissons à faible croissance, un seul défaut non restrictif avec 

pression artérielle pulmonaire au ou près du niveau systémique, la fermeture chirurgicale 

devrait être entreprise. En outre, ceux avec des défauts multiples, tant qu'ils sont 

accessibles par la valve tricuspide, devrait également subir la fermeture chirurgicale. 

Les communications interventriculaires de type apical sur un septum « swiss 

cheese » avec un débit pulmonaire élevé et qui ne pouvant être réparées d’emblée 

nécessitent au préalable un cerclage pulmonaire. Ce traitement palliatif est réalisé par la 

thoracotomie médiane permettant la réduction du shunt gauche-droite et les pressions 

pulmonaires en diminuant le calibre du tronc de l'artère pulmonaire. En particulier dans ce 

cas, le chirurgien utilise un cerclage résorbable dans l’espoir que certaines ou toutes ces 

communications se referment spontanément ou qu’elles pourront être fermées par voie 

percutanée lorsque le nourrisson aura grandi [196]. 
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Ces dernières années, les appareils délivrés par cathéter ont été utilisés pour fermer 

les CIV avec excellents résultats [197–198]. 

Les CIV trabéculées sont celles qui sont les plus accessibles à la fermeture 

percutanée dont le matériel le plus utilisé est l’Amplatzer muscular device [199]. Ainsi Les 

CIV périmembraneuses, proches de l’orifice aortique, sont plus difficiles à fermer par 

cathétérisme. Le risque n’est pas nul avec comme complications possibles, l’insuffisance 

aortique et le bloc auriculoventriculaire complet [200]. Certaines équipes ferment ce type 

de CIV avec l’Amplatzer membranous VSD Occluder à condition qu’il ne s’agisse pas 

d’un nourrisson. La fermeture d’une CIV périmembraneuse est réservée à certains centres 

et ne doit être proposée qu’en remplacement d’un acte chirurgical et non pour faire une « 

soufflectomie ». Cependant, les CIV infundibulaires par ce qu’elles sont rarement petites et 

sont pas connues pour devenir plus petites, et parce que l’insuffisance aortique se 

développe généralement, elles sont référées aux chirurgiens après l'âge de 6 mois, ou plus 

tôt s'il y a un échec de croissance, ces défauts et ceux du septum d’admission sont contre-

indiqués à la fermeture par voie percutanée [233]. 

En général, les risques de la chirurgie à l’époque actuelle sont suffisamment bas et le 

degré de réussite de la fermeture assez pour recommander la fermeture de tout gros défaut 

indépendamment de localisation à tout âge. Le cerclage de l'artère pulmonaire n'est plus 

utilisé. En outre, les appareils délivrés par cathéter maintenant offrent une technique de 

remplacement de plus en plus satisfaisante pour la fermeture des défauts musculaires 

[201]. 

1.1.7. Evolution 

Dans notre série, l’évolution a été marquée par la fermeture spontanée des CIV chez 

13 cas soit 6,5% dont 11 cas sont au stade I et 2 cas sont au stade IV. Ce taux avoisine 

celui de Cherrabi [189] de 6,1% et un peu proche de celui de Ait Ben Said [48] de 9,1%. 

On a noté que 4 cas de stade I sont en voie de fermeture. 

Dans la littérature, la fermeture spontanée est plus ou moins fréquente selon le type 

de CIV, surtout dans les cinq premières années, mais on l’observe jusqu’à l’adolescence. 
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Les petites CIV musculaires ont tendance souvent à la fermeture spontanée sauf 

celles proche du septum d’admission, ainsi les CIV périmembraneuses peuvent se fermer 

spontanément dans environ 15% avec un anévrisme du septum membraneux surtout si 

elles sont de petite taille et proches de la valve septale de la tricuspide, Quant aux CIV 

infundibulaires, elles se ferment très rarement spontanément [202]. 

1.1.8. Complication 

Certains de nos malades ont présentés des complications au cours de leur évolution à 

savoir : 12 cas d’insuffisance cardiaque, 6 cas d’IAo dont 4 cas d’IAo GI et 2 cas d’IAo 

GII. 2 cas d’épanchement péricardique, 1 seul cas d’endocardite d’Osler, 1 seul cas d’AVC 

ischémique et 1 seul cas également d’infection nosocomiale. 

Dans la littérature, les larges CIV non restrictives exposent à des complications 

précoces telles que l’insuffisance cardiaque, l’hypotrophie, l’insuffisance respiratoire lors 

des bronchiolites et l’hypertension pulmonaire. 

À long terme, le risque des CIV larges est dominé par la survenue du syndrome 

d’Eisenmenger. 

Bien que l'endocardite bactérienne soit rare, il est plus souvent vu dans ceux gérés 

médicalement que dans le groupe traité par chirurgie. 

Des cas de mort subite sont rapportés chez le nourrisson [203-204] probablement en 

rapport avec des arythmies ou une hypertension pulmonaire. Le pronostic est aussi 

déterminé par les malformations extracardiaques majeures, qui surviennent chez 20% des 

patients et qui sont la cause de 50% des décès [205]. 

L’association à une insuffisance aortique, réalisant le syndrome de Laubry et Pezzi 

[206] est une complication évolutive particulière aux CIV proches de l’anneau aortique, 

principalement en cas de siège infundibulaire [207]. La dilatation de l’aorte ascendante ou 

des sinus de Valsalva [208] et la présence d’un anévrisme du septum membraneux [209] 

sont des facteurs favorisant la fuite aortique au cours des CIV membraneuses. 
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1.2. Communications Interauriculaires : CIA  

1.2.1. Généralités 

Il s'agit d'un orifice anormal de la cloison inter auriculaire faisant communiquer entre 

elles les deux oreillettes [244].  

 

Figure 87 : Schéma du Septum Interauriculaire vu à partir de l’oreillette  
droite avec le siège des différents types anatomiques de la CIA. 

 Photo issue du compte de la faculté de Médecine et de pharmacie de Rabat sur clinicalkey 

 

1.2.2. Epidémiologie 

gauche-droite alors que 158 cas de CIA associées ont été colligés. Ainsi, le nombre 

total des CIA est de 353 cas soit 30,27% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. Ce 

taux total se rapproche nettement de celui de Daou [210] avec un taux de 31,37%. La 

plupart des études ont mis en évidence une fréquence de CIA qui varie entre 20 et 30% 

[33-19-212-213-39]. 

Dans notre série, la CIA constitue la seconde cardiopathie congénitale la plus 

fréquente après la CIV ce qui rejoint les données de la littérature [211]. 

Cependant, la CIA occupe la première place dans plusieurs études [212-213-39]. 
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Etude Pays Année Taux CIA 
Delpey JG [33] Brest, France 2012 21% 
Bastos LF et al [212] Ceara, Brésil 2010 25,25% 
Roy RR et al [213] Dhaka, Bangladesh 2004-2006 26% 
Daou [210] Mali 2005-2006 31,37% 
Kinda G [19] Ouagadougou, Burkina Faso 2009-2011 23,19% 
Atwa, ZT et al [39] Egypte 2014 28,80% 
Abid D et al [24] Sfax, Tunisie 2010-2011 12,90% 
Bouchta [188] Fès, Maroc 2011 35,00% 
Notre série Rabat, Maroc 2018 30,27% 

Tableau 94 : Répartition du taux des CIA selon la littérature 

a. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon les années 

Dans notre étude, la CIA a connu une évolution progressive de 23,06% à 32,81% 

entre 2014 et 2015 puis sa fréquence diminue en 2016 à 18,47% revenant à s’augmenter à 

25,66% en 2017. Ceci rejoint plusieurs études [214] qui ont rapporté l’augmentation de 

l’incidence de CIA de 0,1 à 0,2% au fil du temps. Ceci est probablement dû à l'utilisation 

plus répandue de l'échocardiographie qui identifie de nombreux défauts plus petits non 

accompagnés par des symptômes. 

b. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon le sexe 

Dans notre série, on remarque une légère prédominance féminine pour la CIA avec 

un sexe-ratio (H/F) de 0,91. 

Ainsi dans la littérature, la plupart des études ont constaté que la CIA atteint plus 

fréquemment les sujets de sexe féminin [215-216-217-218]. 
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Etude Pays Sexe Ratio H/F 
 Delpey JG, 2012 [33] Brest, France 0,64 
Deniz ÖZÇEKER, 2016 [219] Turquie 0,84 
Roy RR, 2015 [213] Dhaka, Bangladesh 0,61 
Chaoui R. 2016 [220] Fès, Maroc 0,57 
Ait Ben Said, 2016 [48] Rabat, Maroc (même 

service) 
0,76 

Notre série  Rabat, Maroc 0,91 

Tableau 95 : Répartition du sexe des patients porteurs de CIA selon la littérature 

c. Répartition des CIA isolées sans autres shunts selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CIA est de 9,96 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 14 ans. Ce taux est plus précoce de celui de Akkar [35] et Elalj [221] qui est de 23 

mois et de celui Tazanni [32] de 35 mois. On remarque qu’il y a un pic de fréquence de 

45,33% chez les enfants de 1 à 6 mois et que 64,61% de nos patients sont des nourrissons 

de 1 à 24 mois. Ceci se concorde avec les données de plusieurs études [32-48-219]. Par 

contre Elalj [221] et Akkar [35] ont rapporté que le diagnostic a été fait chez environ 40% 

des nouveau-nés.  

On outre, certaines études ont trouvé que l’âge moyen de diagnostic augmente en 

fonction du diamètre du défaut : de 2 mois pour le diagnostic de CIA moins de 4 mm de 

diamètre, alors qu’il est de 26 mois pour les CIA plus de 8 mm de diamètre [222-219]. 

1.2.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre étude la consanguinité est notée chez 29 cas de CIA soit 14,87%. Ait Ben 

Said [48] et Bouchta [188] rapportent également un taux élevé de la consanguinité 

respectivement de 20% et 27,3%. De même, une étude libanaise [45] suggère que la CIA 

est la cardiopathie congénitale qui a une association significative avec la consanguinité de 

1er degré et avec la parenté un peu éloignée aussi. 
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b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente trouvée 
chez les patients porteurs de CIA avec un taux de 20%, ce taux avoisine celui de Ait Ben 
Said [48] de 21,7%. Le syndrome de Pierre Robin (1,54%) et le syndrome de Noonan 
(0,51%) ont été notés également dans la série sus-citée. D’autres syndromes tels que le 
syndrome de Cornelia de lange, le syndrome de Rubinstein Taybi et le syndrome de Wolf 
Hirschhorn ont été enregistrés dans notre série avec un taux de 0,51% chacun. 

Dans la littérature, la CIA survient de façon sporadique dans la majorité des cas mais 
peut s'intégrer dans toutes les anomalies rencontrées dans notre étude [64-35-68-80-50] et 
dans divers syndromes polymalformatifs (syndromes de Holt-Oram, de Poland, de Noonan 
de 10 à 25%, l'embryofoetopathie éthylique, des formes familiales avec une transmission 
autosomique dominante parfois associé à un trouble de conduction auriculoventriculaire) 
[38-223]. 

c. Prématurité 

Dans notre série, la prématurité est retrouvée dans 12 cas soit 6,15%.  

Dans la littérature, les nouveau-nés prématurés présentent 2 fois plus le risque de 
développer une cardiopathie congénitale [224]. De plus, ce risque se varie en fonction de la 
catégorie de cardiopathies congénitales [224]. 

d. Macrosomie 

Dans notre série, on note 10 cas de macrosomie soit 5,12%. 

e. Pathologies maternelles 

Dans notre série, le diabète maternel est trouvé chez 10 soit 5,13%. Ce taux se 
rapproche nettement de celui de Hatfield et al [225] de 5% et plus élevé de celui de Ait 
Ben Said [48] de 2,5%. L’hypothyroïdie est notée chez 2 cas (1,03%). 

f. Cardiopathies congénitales familiales 

Dans notre série, on note 1 seul cas de cardiopathie congénitale chez le frère.  

Dans la littérature, le risque de récurrence de CIA chez un enfant ayant un seul 
frère atteint est de 2,5% [164]. 
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1.2.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, le diagnostic de CIA a été fait systématiquement chez la plupart des 

patients (66,66%). Ce taux se rapproche nettement de 62,5% celui de Ait Ben Said [48]. 

Notre taux se devise en 42,56% ou le diagnostic a été fait dans le cadre du bilan 

malformatif et en 24,1% ou le diagnostic a été fait à l’occasion d’un souffle systolique. La 

détresse respiratoire a été trouvé dans 21,53% des cas. La majorité des auteurs [48-32 -

226-219] ont rapporté que la CIA est découverte fortuitement à l’occasion d’un souffle.  

Les autres circonstances sont moins fréquentes à savoir : l’hypotrophie qui a été 

notée chez 4,6%, la dyspnée chez 3,07%, la cyanose chez 2,05% et les PNP à répétition 

chez 1,53%.  

Dans la littérature, les signes cliniques sont le plus souvent absents et c’est dans le 

cadre d’un examen systématique que l’auscultation révèle un souffle systolique qui fait 

suspecter la CIA. 

b. Examen clinique 

Dans notre étude, le souffle systolique est retrouvé chez 56 cas soit 28,72%. Ce taux 

est bas de celui de Ait Ben Said [48], Bouchta [188] et ÖZÇEKER et al [219] 

respectivement de 63%, 52,2%, 62%. Les autres éléments de l’examen clinique sont 

représentés par le dédoublement de B2 et la tachycardie dans 4 cas chacun (2,05%), 

l’HMG et le RSP chez 3 cas chacun (1,54%) et le bruit de galop dans 2 cas (1,03%). 

Cependant, l’examen est mentionné normal dans 58 cas soit 29,74%. 

Dans la littérature, l’auscultation reste la clef du diagnostic avec un souffle 

systolique, doux, de type éjectionnel protomésosystolique, d’intensité modérée et maximal 

au FP irradiant souvent dans le dos. Ainsi, le premier bruit est souvent fort et le deuxième 

est largement dédoublé. 
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1.2.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 68 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 31 cas soit 46% de l’ensemble des anomalies soit 

15,89% de l’ensemble des cas de CIA. De même, dans une étude turque, la CMG a été 

noté chez 12,1% des cas dont 41,9% ont des patients ayant une CIA mesure plus de 9 mm 

au diamètre. L’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 30 cas soit 44%, ce taux 

est proche de celui de Ait Ben Said [48] de 41%. Ce qui rejoint les données de la 

littérature. 

 
Figure 88 : Radiographie thoracique de face montrant un aspect radiologique typique  

d’une CIA large avec importante hypervascularisation pulmonaire. 

 Arc moyen saillant. Pointe relevée et oreillette droite dilatée.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CIA et de préciser ses différents types anatomopathologiques à 

savoir : CIA OS dans 191 cas soit 98% et CIA SV dans 4 cas soit 2%. Ceci rejoint les 

données de la littérature [227] dont la majorité des études [48-32-213] rapportent que la 

CIA OS est le type le plus dominant avec des taux respectivement de 97,5%, 96% et 92%. 

L’échocardiographie nous a permis également de déterminer la taille de CIA qui est 

constatée petite dans 136 cas soit 70%, moyenne dans 35 cas soit 18% et grande dans 24 

cas soit 12%. Ces valeurs sont proches de ceux de Ait Ben Said [48] respectivement de 

77,5%, 12,5% et 10%.  ÖZÇEKER et al [219] trouvent 58% des CIA de 3-5 mm, 22,4% 

des CIA de 6-8 mm et 19,31% des CIA avec un diamètre supérieur à 9 mm. Ceci suggère 

que les petites CIA sont les plus fréquentes.  

De même, dans notre série les cavités droites sont dilatées dans 58 cas soit 29,74%, 

le SIV est paradoxal dans 5 cas soit 7,69% et le VG est petit dans 2 cas soit 3,08%.  

Ainsi dans la littérature, les CIA qui comportent un shunt gauche-droite significatif 

s’accompagnent d’une franche dilatation du ventricule droit, un rapport diamètre 

VD/diamètre VG supérieur à 0,3 et un mouvement systolique inversé ou paradoxal du SIV. 

 

Figure 89 : Echocardiographie bidimensionnelle couplée au doppler couleur 

 chez une fille de 11 ans montrant une CIA large. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER. 
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1.2.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Dans notre série, Le traitement médical a été prescrit chez 93 cas soit 47.69% dont 
52 cas (26.66%) ont eu la prescription des antibiotiques et les digitalo-diurétiques et 
potassium ont été prescrits pour 41 cas soit 21.02%. 

Dans la littérature, le traitement médical est symptomatique des complications de la 
CIA reposant sur l’utilisation de digitaliques, diurétiques en fonction du contexte clinique 
de chaque malade et de la tolérance de la maladie. 

b. Traitement chirurgical 

Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 95 cas soit 48.71% dont 
10 cas seulement ont bénéficié d’une correction chirurgicale complète et 4 cas ont 
bénéficié d’une fermeture par cathétérisme cardiaque. Le reste des patients sont perdus de 
vue. 

Dans la littérature, les petites CIA moins de 5mm au diamètre sans signes de 
surcharge droite ni d’HTAP n’ont pas besoin d’être opérées. Par contre, les CIA associées 
à une augmentation de plus de 50% du flux pulmonaire (Qp/Qs > 1,5), à des embolies 
paradoxales et à une dilatation droite doivent être fermées afin de prévenir les arythmies 
(tachyarythmies sus-jonctionnelles) et la décompensation droite. Cependant, Il n’y a pas de 
séquelles si l’opération a lieu avant 3 ans, alors que l’hypertrophie ventriculaire droite 
persiste si la correction a eu lieu au-delà de 5 ans. Ainsi, en présence d’HTAP, la fermeture 
d’une CIA n’est indiquée que si le shunt est majoritairement gauche-droite et si le rapport 
RAP/RAS est inférieur à 0,7 [228].  

Lorsque les CIA sont centrales (ostium secundum ou PFO) moins de 40 mm avec des 
rebords suffisants d’au moins 5 mm avec les structures adjacentes, elles sont occluses par 
une prothèse placée par voie percutanée (Occluder Amplatzer™, PFO Star™, Helex™, 
etc).  Actuellement, c’est l’Amplatzer® septal occluder qui est le plus fréquemment 
implanté. Ce traitement est réservé aux enfants plus de 25 kg avec Qp/Qs > 1,5 mais sans 
HTAP [229] les principales complications sont les arythmies, les troubles de conduction, la 
tamponnade, l’embolisation (0,55%) et l’érosion de la racine aortique (0,1%) [230]. Bien 
que le taux de complication soit ≤ 1%, les résultats à très long terme restent mal connus 
[231].  
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Figure 90 [232] : Fermeture de CIA par KT par l’AMPLATZER® Septal Occluder  

 

Les larges CIA difficilement fermable par Amplatzer™, les autres types que l’ostium 

secundum, de même que les CIA associées à d’autres malformations, sont fermées par voie 

chirurgicale sous CEC par patch de péricarde autologue ou par fermeture directe. La 

mortalité opératoire est < 0,5% [233]. 

Dans les deux abords, l’échocardiographie transoesophagienne est très utile pour 

diriger l’appareil de fermeture et contrôler l’étanchéité après l’intervention [234]. 
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1.2.7. Evolution 

Dans la littérature, la fermeture spontanée des CIA se produit entre 2 et 8 ans. 

Cependant, le mécanisme de la fermeture n'est pas complètement compris [235]. 

Dans notre série, la fermeture spontanée est observée dans 4 cas porteurs des CIA 

petites sans retentissement hémodynamique, alors que 2 CIA sont en voie de fermeture. 

Dans une étude turque [219] portée sur 354 patients, les CIA OS ont été 

spontanément fermées dans 48,5% des cas dont la fermeture des défauts de diamètre de 3–

5 mm, 6–8 mm et ≥ 9 mm était respectivement dans 67%, 35%, et 8% des cas. De même, 

la fermeture spontanée a été observée chez 60% des patients dont l'âge au diagnostic était 

moins de 24 mois ; cependant, la fermeture spontanée a été observée chez seulement 3% 

de ceux dont l’âge au moment du diagnostic était supérieur à 5 ans. D’après plusieurs 

études, 90% des patients porteurs de CIA dont l'âge au diagnostic et le diamètre du défaut 

sont relativement petites se fermeront probablement spontanément. 

1.2.8. Complication 

Dans l’évolution naturelle de CIA peuvent apparaitre une dysfonction ventriculaire 

droite, ainsi qu’une hypertension artérielle pulmonaire par altération des artérioles 

pulmonaires. Ainsi, la complication la plus précoce est l’apparition d’une arythmie, 

représentée surtout par les tachycardies supra ventriculaires comme les fibrillations 

auriculaires et les extrasystoles auriculaires [236]. 

Toutefois, le syndrome d’Eisenmenger est rare, survient chez moins de 5% des 

malades de plus de 40 ans. 

Dans notre série, On note 5 cas d’insuffisance cardiaque et 1 seul cas de syndrome de 

d’Eisenmenger. 
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1.3. Canal atrioventriculaire : CAV 

1.3.1. Généralités 

Le canal atrioventriculaire est une absence de septation au centre du cœur. Il consiste 

en une CIA de type ostium primum, une CIV dans la chambre d’admission, et une valve 

auriculo-ventriculaire à 5 feuillets entourant un orifice central. Les deux valves tricuspide 

et mitrale sont typiquement situées dans le même plan [ 237]. Elles ont des attaches 

variables entre elles et avec le septum [238]. 

 

 

 

Figure 91 [239] : Canal atrioventriculaire complet. L’absence de structure septale 

atrioventriculaire et la présence d’une valve auriculoventriculaire unique définissent le canal 

atrioventriculaire. 1. Communication interauriculaire ostium primum ; 2. valve 

auriculoventriculaire unique ; 3. Communication interventriculaire septum d’admission. 
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1.3.2. Epidémiologie 

Dans notre série, la CAV constitue la 5ème cardiopathie congénitale avec un taux de 

9,26% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. Ce taux se rapproche nettement de 

celui de Akkar [35] et de Elalj [221] de 9,18% chacun et de Kinda et al [19] de 9,17% et 

un peu plus bas de celui de Tazanni [32], Daou [210], et Lamaachi [37] avec des taux 

respectivement de 12,71%,15,68% et 17,7%. Cependant, certains auteurs ont trouvé des 

taux plus bas de 3% dans l’étude de Ghomari SM et al [23] et de 4% dans l’étude de 

Delpey [33]. 

Etude Pays Taux de CAV 
Delpey JG [33] Brest, France 4% 
Chehab G et al [240] Liban 5,50% 
Daou MH [210] Bamako, Mali 15,68% 
Kinda G. et al [19] Burkina Fasso 9,17% 
Amath Kane [241] Dakar, Sénégal 11,60% 
Ghomari SM et al [23] Tlemcen, Algérie 3% 
Lamaachi [37] Marrakech, Maroc 17,70% 
Elalj [221] Fès, Maroc 9,18% 
Baba H. [242] Fès, Maroc 15,62% 
Akkar [35] Fès, Maroc 9,18% 
Ait Ben Said [48] Rabat, Maroc (même 

service) 4,60% 

Bouchta [188] Fès, Maroc 15% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même 

service) 12,71% 

Notre série Rabat, Maroc 9,26% 

Tableau 96 : Répartition du taux des CAV selon la littérature 

a. Répartition des CAV selon les années 

Les CAV ont connu une évolution progressive au fil des années allant de 21,28% en 

2014 et en 2015 à 32,41% en 2016. Le taux a un peu diminué en 2017 avec 25,28%. 
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b. Répartition des CAV selon le sexe 

Dans notre série, on remarque une nette prédominance féminine pour le CAV avec 

un sexe-ratio (H/F) de 0,77. Ce qui rejoint les données de la plupart des études [187-39-

243-241-32-221-48]. 

Cependant, dans une étude libanaise [45] portée sur 120 cas de CAV, une nette 

prédominance masculine a été notée avec 58% de garçons. 

Etude Pays H F Sexe-ratio 
Aubry P [187] Paris, France - - 0,6 
Atwa ZT et Safar HH 
2014 [39] Égypte - - 0,5 

Jerbi S [243] Tunisie 30,35% 69,65% 0,43 
Amath Kane [241] Dakar, Sénégal 46% 54% 0,83 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même 

service) 
40% 60% 0,71 

Elalj [221] Fès, Maroc 45,70% 54,30% 0,84 
Ait Ben Said [48] Rabat, Maroc (même 

service) 
45,60% 54,40%  

Notre série Rabat, Maroc 44% 56% 0,77 

Tableau 97 : Répartition du sexe des patients porteurs de CAV selon la littérature 

c. Répartition des CAV selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de CAV est de 6,27 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 4 ans. Cette moyenne d’âge est plus précoce de celle de Bouchta [188], Tazanni 

[32], Elalj [221] et Amath Kane [241] respectivement de 21 mois, 18 mois, 22 mois et 19 

mois. Cependant Chehab [385] a trouvé une moyenne d’âge plus précoce de 1,7 mois. 

Ainsi, 68,52% de nos patients ont été diagnostiqué avant l’âge de 6 mois ce qui rejoint les 

données de plusieurs études [32-241-35-48] avec des taux respectivement de 43,33%, 

51,5%, 62,5% et 67,5%. De même, 92,59% de nos patients sont diagnostiqués avant l’âge 

de 2 ans. 

Dans la littérature, cette malformation se révèle toujours précocement, au bout de 

quelques semaines de vie [244]. 
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1.3.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre étude, la consanguinité est notée chez 21 cas de CAV soit 19,44%. Ce 

taux est proche de celui de Chehab et al [385] de 16,7% et de Bouchta [188] de 24,4%. 

Autres études [48-32] ont rapporté des taux plus bas respectivement de 6,4% et 8,33%. 

Cependant, dans une étude sénégalaise portée sur 68 cas, la consanguinité est notée chez 

27 cas soit 39,7%. 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente trouvée 

chez les patients porteurs de CAV avec un taux de 74,07%. Ce qui rejoint plusieurs études 

[32-188-385-241-48] qui ont rapporté un taux élevé également de T21 allant de 49% à 

62%. De même Amath Kane [241] a conclu que le CAV est fréquente en cas de trisomie 

21, surtout dans sa forme complète et isolée. 

Etudes Tazanni 
[32] 

Bouchta 
[188] 

Chehab 
[385] 

Amath Kane 
[241] 

Ait Ben Said 
[48] Notre série 

T21 58,33% 49% 57,50% 62% 58,80% 74,07% 

Tableau 98 : Répartition de la T21 des patients porteurs de CAV selon la littérature 

Dans la littérature, le CAV est le plus souvent découvert dans le cadre de syndrome 

génétique particulier. L’exemple le plus classique est la trisomie 21 [245] dont 20% des 

trisomiques 21 ont une forme de CAV. D’autres syndromes associés, beaucoup plus rares, 

sont le syndrome de Pallister-Hall et le syndrome d’Ellis-van Creveld. Ce dernier est 

trouvé dans notre série chez un seul cas. 

c. Prématurité 

Dans notre série, la prématurité est notée chez 3 cas soit 2,78%. 
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d. Pathologies maternelles 

Dans notre série, l’hypothyroïdie maternelle est trouvée chez un seul cas. 

e. Autres malformations 

Les malformations extracardiaques les plus fréquemment associées au CAV sont les 

anomalies gastro-intestinales, fait déjà noté par plusieurs auteurs [ 246 - 247 ]. Cette 

association tient à l’origine commune du tube digestif et du bulbe cardiaque. 

1.3.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, les circonstances de diagnostic sont variables et elles sont dominées 

par la détresse respiratoire avec un taux de 37,03%, proche de celui de Bouchta [188] de 

35,5%.  Suivie par la découverte systématique dans le cadre d’un bilan malformatif dans 

34,25%, l’hypotrophie dans 10,18%, la cyanose dans 9,25% et la dyspnée dans 9,25% 

également. Par contre, la dyspnée constitue le signe fonctionnel majeur trouvée dans la 

série de Amath Kane [241] avec un taux de 83,8% soit 33,3% relevée dans la période 

néonatale. 

Dans la littérature, le CAV complet se révèle toujours avant l’âge d’un an par des 

signes non spécifique d’hyperdébit et/ou d’hypertension pulmonaire à savoir : les 

difficultés alimentaires, l’arrêt de la croissance, les infections répétées des voies aériennes, 

les difficultés respiratoires permanentes. Par contre dans le CAV partiel comme dans toute 

CIA, la tolérance fonctionnelle est excellente et la symptomatologie est proportionnelle au 

shunt auriculoventriculaire gauche. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, le souffle systolique est noté chez 54 cas soit 50% de nos patients. 

Les signes d’insuffisance cardiaque dont l’HMG et la polypnée sont trouvées chez 12,96% 

des patients, la tachycardie dans 11,11% et le bruit de galop dans 3,7%. 

Dans l’étude de Amath Kane [241] les signes d’insuffisance cardiaque sont 

enregistrés dans 69,1%. 
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Dans la littérature, en outre des signes d’insuffisance cardiaque congestive on peut 

retrouver un souffle systolique d'insuffisance mitrale ou un éclat isolé du deuxième bruit, 

traduisant l'hypertension pulmonaire [244]. 

1.3.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des CAV présente des anomalies chez 68 patients, celles-

ci sont dominées par la CMG constatée dans 51 cas soit 68%, ce taux est compris entre le 

taux de Ait Ben Said [48] de 50,2% et le taux de Amath Kane [241] de 79,7%. Ainsi, dans 

notre série les foyers de pneumopathie sont repérés chez 12 cas soit 16% et 

l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 11 cas soit 15% avec la présence d’un 

seul cas de poumons clairs soit 1%. 

Dans la littérature, le volume du cœur est variable dans les CAV partiels, par contre 

aux CAV complets, la CMG est constante avec une saillie de la partie supérieure du bord 

droit du cœur, témoignant de la dilatation de l'oreillette droite par le shunt VG- oreillette 

droite. De même la vascularisation pulmonaire est surchargée, proportionnellement avec 

l’importance du shunt [248-223]. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de CAV et de préciser ses différents types anatomopathologiques à 

savoir : CAV complet dans 97 cas soit 90%, CAV intermédiaire dans 8 cas soit 7% et 

CAV partiel dans 3 cas soit 3%. 

Dans la plupart des séries, le CAV complet est le type le plus fréquent avec un taux 

de 65% dans l’étude de Tazanni [32] et de Ait Ben Said [48] et avec un taux de 89,7% 

dans l’étude de Amath Kane [241 ]. Le taux de ce dernier est proche de celui de notre 

étude. 

En outre, l’échocardiographie nous a relevé également les autres shunts associés au 

CAV dont CIA OS est trouvée chez 36 cas soit 33%, PCA chez 25 cas soit 39% et 2 cas de 

CIV multiples. 
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Figure 92 : Echocardiographies chez un enfant porteur de CAV avec des signes cliniques 

atténués montrant la fente mitrale sur la coupe transversale (A) et l’IM au doppler couleur 

(B). Photo du service de pédiatrie IV de l’HER. 

1.3.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical est un traitement symptomatique destiné à traiter les 

complications du CAV. 

Dans notre série, Le traitement médical a été prescrit chez 81 cas soit 75% dont 14 

cas (12,96%) ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium 

ont été prescrits pour 66 cas soit 61,11% et l’IEC a été associé aux digitalo-diurétiques 

dans un seul cas. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical est impératif et systématique, destiné à prévenir les 

complications d’une évolution naturelle qui expose à plus ou moins une longue échéance 

aux troubles du rythme et aux troubles de la conduction et à l’insuffisance cardiaque.  

La réparation chirurgicale du canal atrioventriculaire complet a été 

traditionnellement réalisée par deux procédures. La technique du patch unique comprend la 

division des valves et l'utilisation d'un patch pour fermer les défauts septaux ventriculaires 

et auriculaires, tandis que la technique du double patch utilise deux patchs séparés, sans 

division des feuillets de pontage. 
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Une technique a été décrite en Australie par Wilcox en 1997 puis par Nunn en 1999 

[249-250]. Cette technique du patch unique modifié ou la technique « australienne » 

consiste à transformer un CAV complet en CAV partiel en abaissant le plancher valvulaire 

sur la crête septale pour fermer la CIV, avec un temps de CEC et de clampage aortique 

plus courts. 

Les résultats rapportés par plusieurs études [251-252] en termes de mortalité, fuite 

postopératoire de la valve atrioventriculaire immédiate et à long terme, BAV III, CIV 

résiduelle et obstruction de la chambre de chasse du VG de cette technique sont similaires 

ou meilleurs que ceux des techniques de fermeture de CIV par patch. 

La chirurgie en cas de forme complète, doit être faite entre 3 et 6 mois, avant la 

fixation des résistances pulmonaires élevées, notamment s’il s’agit d’une trisomie 21 

[253]. Et idéalement entre 4 et 6 ans plus tôt si nécessaire en cas de CAV partiel [254-255]. 

Le traitement palliatif n’est envisagé qu’en cas d’impossibilité de septation 

(hypoplasie ventriculaire ou communications interventriculaires multiples). 

Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 54 cas soit 50% dont 20 

patients seulement ont bénéficié d’une cure complète et 3 cas ont bénéficié d’un cerclage 

de l’artère pulmonaire. Le reste des patients sont perdus de vue. 

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical sauf certains qui ont été 

compliqués par une IM dans 7 cas, une IT chez 7 cas également, une CIV résiduelle dans 2 

cas et par l’endocardite d’Osler dans un seul cas. 

1.3.7. Evolution et complication 

L’évolution spontanée peut être grevée de complications, notamment les troubles du 

rythme et de la conduction, ainsi que l’insuffisance cardiaque dans les formes partielles et 

d'hypertension artérielle pulmonaire fixée précocement dans les formes complètes. 

Dans notre série, l’évolution de Certains de nos malades a été marqué par la 

survenue d’insuffisance cardiaque dans 15 cas, de syndrome de d’Eisenmenger dans 3 cas, 

d’endocardite d’Osler, d’épanchement péricardique et de trouble du rythme type BAV 

chez un seul cas. 
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1.4. Persistance du canal artériel : PCA 

1.4.1. Généralités 

Le canal artériel est une communication reliant l’aorte descendante juste après le 

départ de la sous-clavière gauche à la racine de l’artère pulmonaire gauche. Il se ferme 

normalement dans les premières heures après la naissance. Il peut rester perméable à cause 

de la prématurité ou l’hypoxémie. Dans certaines malformations (atrésie pulmonaire, 

hypoplasie ou interruption aortique) il est la seule source de flux pour l’artère pulmonaire. 

 

Figure 93 [256] : Schéma anatomique du canal artériel persistant 

1.4.2. Epidémiologie 

Dans notre série, la PCA constitue la 3ème cardiopathie congénitale après la CIA avec 

un taux total de 18,86% de l’ensemble des cardiopathies congénitales. Ce taux se 

rapproche nettement de celui de Roy [213] et de Ait Ben Said [48] respectivement de 18% 

et 17%. La plupart des études ont mis en évidence une fréquence de PCA comprise entre 

10 et 20% [39-42-40-212]. Cependant, certains ont trouvé un taux plus bas de 5,2% dans 

l’étude de Zarriq [257] et de 7% dans l’étude de Delpey [33]. 
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Etude Pays Année Taux de PCA 
Bastos LF et al [212] Ceara, Brésil 2010 16,60% 
Delpey JG [33] Paris, France 2012 7% 
Nishio S. [40] Japan 2015 15,20% 
Roy RR [213] Dhaka, Bangladesh 2004-2006 18% 
Bagnan Tossa L [20] Cotonou, Benin 2015 24% 
Outcha kokou et al [18] Lomé, Togo 1995 20,73% 
Atwa ZT et Safar HH [39] Égypte 2014 10,60% 
Boussalah [42] Casablanca, Maroc 2010 13,07% 
Ait Ben Said [48] Rabat, Maroc 2016 17,00% 
Zarriq [257] Rabat, Maroc 2015 5,20% 
Notre série Rabat, Maroc 2018 18,86% 

Tableau 99 : Répartition du taux des PCA selon la littérature 

 

a. Répartition des PCA selon les années 

Dans notre série, la PCA a enregistré un taux de 18,54% en 2014 passant à un taux 

de 39,17% en 2015. Ce taux a connu une diminution non explicable progressive de 26,81 

en 2016 à 15,48% en 2017. 

b. Répartition des PCA selon le sexe 

Dans notre série, on remarque une prédominance féminine minime pour la PCA avec 

un sexe-ratio (H/F) de 0,97. Ce qui rejoint les données de la plupart des études qui ont 

constaté que la PCA atteint plus fréquemment les sujets de sexe féminin, à raison de 2 

filles pour un garçon [33-258-39-257-32]. 

Cependant, certaines études [35-221-48] ont trouvé une légère à forte prédominance 

masculine. 
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Etude Pays H F Sexe-ratio 
 Delpey JG [33] Paris, France - - 0,5 
 Atwa ZT et Safar HH, 2014 [39] Égypte - - 0,57 
Ait Ben Said, 2016 [48] Rabat, Maroc 

(même service) 64,70% 35,30% 1,83 

Zarriq, 2015 [257] Fès, Maroc 38,18% 61,81% 0,61 
Akkar, 2010 [35] Fès, Maroc 51,40% 48,60% 1,05 
Tazanni [32] Rabat, Maroc 

(même service) 40,40% 59,60% 0,69 

El-Mamoun [258] Rabat, Maroc 33,90% 66,10% 0,5 
Elalj [221] Fès, Maroc 52,50% 47,50% 1,05 
Notre série Rabat, Maroc 49% 51% 0,97 

Tableau 100 : Répartition du sexe des patients porteurs de PCA selon la littérature 

 

c. Répartition des PCA selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de PCA est de 18,54 mois avec des extrêmes 

de 1 jour à 14 ans. Cette moyenne est plus précoce de celle de Bouchta [188], Tazanni 

[32], Elalj [221] et Zarriq [257] respectivement de 30 mois, 27 mois, 27 mois et 25,74 

mois. Ainsi, on remarque que les nouveau-nés et les petits nourrissons de 1 à 6 mois 

représentent des taux approximatifs mais avec une petite augmentation de la fréquence des 

nouveau-nés qui est de 27,84%. Ceci se concorde avec les données de Ait Ben Said [48] et 

Elalj [221] qui ont rapporté un pic de fréquence des nouveau-nés. De même El-Mamoun 

[258] a trouvé un taux de 64,51% des patients moins de 6 mois.  

Sachant que dans notre étude, on a exclu les canaux artériels perméables néonataux 

compté de 54 cas qui ont subi une fermeture spontanée au bout des trois premiers mois. 
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1.4.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre étude, la consanguinité est notée chez 12 cas de PCA soit 12,37%. Ce 

taux se rapproche nettement de celui de Faik [259] de 12%. Plusieurs études rapportent un 

taux plus élevé de la consanguinité allant de 18% dans l’étude de Bouchta [188] et de 

Zarriq [257] à environ 33,9% dans l’étude de El-Mamoun [258] et de Ait Ben Said [48]. 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente trouvée 

chez les patients porteurs de PCA avec un taux de 19,59%, de même Ait Ben Said [48] a 

trouvé un taux de 14,7%, et Zarriq [257] a noté un taux plus élevé de 30%. Le syndrome de 

Morquio et le syndrome de Rubinstein Taybi ont été enregistré dans notre série avec un 

taux de 1,03% chacun. Dans ce dernier, la PCA est parmi les cardiopathies les plus 

rencontrées [113]. Dans la littérature, on trouve que la PCA peut s’intégrer dans le 

syndrome de Char également avec un visage typique et des malformations des doigts et des 

orteils [260]. 

c. Prématurité 

Dans la littérature, la prématurité est le facteur de risque principal de PCA avec une 

incidence inversement proportionnelle à l’âge gestationnel. Près d’un tiers des enfants 

prématurés nés avant 30 semaines de gestation et jusqu'à 70% des enfants nés avant 28 

semaines [261]. 

Dans notre série, la prématurité est notée chez 8 cas soit 8,25%. 

d. Macrosomie 

Dans notre série, la macrosomie est trouvée chez 6 cas soit 6,19%, alors que Ait Ben 

Said [48] a noté un taux plus élevé de 25%. 

e. Pathologies maternelles 

Dans notre série, l’HTA gravidique est trouvé chez un seul cas soit 1,03% et le 

diabète chez 2 cas soit 2,06%. 
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1.4.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, les circonstances de diagnostic sont variables et elles sont dominées 

par les signes respiratoires avec un taux de 44,32%. Ce qui rejoint plusieurs études [32-

188-257-258-48]. Suivis par le bilan malformatif et la découverte fortuite à l’occasion d’un 

souffle avec des taux respectivement de 26,8% et 13,4% proche de ceux de Bouchta [188] 

qui sont respectivement de 22,5% et 12,5%. 

Dans la littérature, les signes cliniques sont variables selon l’importance du shunt 

c’est –à-dire selon la taille du canal et le niveau des résistances vasculaires pulmonaires. 

Lorsque le shunt est modéré le diagnostic est fait souvent à l’occasion d’un examen 

systématique. Cependant les canaux artériels larges déterminent rapidement pendant la 

première année de la vie, une hypertension artérielle pulmonaire cinétique élevée dont le 

retentissement fonctionnel est sévère et peut aller jusqu’ à la défaillance cardiaque. 

Circonstance de 
diagnostic 

Tazanni 
[32] 

Bouchta 
[188] 

Zarriq 
[257] 

El-Mamoun 
[258] 

Ait Ben Said 
[48] 

Notre série 

Signes 
Respiratoires 

52,63% 27,50% 58,18 90,32% 37% 44,32% 

RSP 19,64% 5,00% 18,18 1,61% 11,30% 6,18% 
Découverte 
fortuite 

8,90% 12,50% 19,09 1,61% 24,50% 13,40% 

Bilan 
malformatif 

5,35% 22,50% - - 21,40% 26,80% 

Tableau 101 : Répartition des circonstances de diagnostic  

des patients porteurs de PCA selon la littérature 

b. Examen clinique  

Dans notre étude, le souffle systolique est retrouvé chez 71 cas soit 73,18%. Ce taux 

avoisine celui de Bouchta [188] de 75%, et proche de ceux de Ait Ben Said [48]  et El-

Mamoun [258] respectivement de 78% et 79,03%. Alors que Zarriq [257] a trouvé le 

souffle chez presque tous les patients. 
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Les autres éléments de l’examen clinique sont représentés par l’HMG chez 3 cas 

(3,09%), la tachycardie dans 2 cas (2,06%), et le roulement distolique chez un seul cas 

(1,03%). Cependant l’examen est mentionné normal dans 20 cas soit 20,62%. 

Dans la littérature, L’auscultation perçoit un souffle continu plus souvent haut situé, 

sous claviculaire gauche. Il peut être systolique, rude, avec un prolongement diastolique 

plus ou moins net selon les pressions pulmonaires.  Ce souffle a une haute spécificité de 

99% mais une faible sensibilité dans les trois premiers jours de 33%, puis la sensibilité 

augmente après une semaine de vie à 94% [262]. 

La palpation retrouve une tachycardie et des pouls amples et égaux. Ils sont d’autant 

mieux perçus que le shunt est important. La différentielle entre la pression artérielle 

systolique et la pression artérielle diastolique augmente avec une pression artérielle 

diastolique qui baisse [263]. 

Etudes 
Souffle 

Bouchta 
[188] 

Zarriq 
[257] 

El-Mamoun 
[258] 

Ait Ben Said 
[48] 

Notre série 

Souffle continu - 90,90% 33,87% 78,00% 43,29% 
Souffle systolique - 5,45% 45,16% - 29,89% 
Souffle (total) 75,00% 96,35% 79,03% 78,00% 73,18% 

Tableau 102 : Répartition des souffles des patients porteurs de PCA selon la littérature 

1.4.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 38 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 32 cas soit 84%. Ce taux est proche de celui de El-

Mamoun [258] de 87%. Les foyers de pneumopathie sont repérés chez 5 cas soit 13% avec 

la présence d’un seul cas l’hypervascularisation pulmonaire soit 3%.  

Selon la littérature [264 -223], les résultats de la radiographie pulmonaire sont 

proportionnels au degré du shunt. Ainsi, le volume cardiaque peut être normale ou peu 

modifié chez les patients ayant un petit flux, ou elle peut démontrer une cardiomégalie, une 

hypervascularisation pulmonaire si le flux est important avec dilatation de l’oreillette 

gauche, le ventricule gauche et l’aorte ascendante. 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de PCA et de déterminer sa taille et d’apprécier son retentissement 

sur les cavités gauches. 

Dans notre série, les petits canaux artériels sans retentissement hémodynamique sont 

trouvés dans 56 cas soit 58% et les gros canaux avec signes de gros débit sont enregistrés 

chez 41 cas soit 42%. De même, Ait Ben Said [48] rapporte également que les petits 

canaux sont plus fréquents que les canaux larges avec des taux respectivement de 77,3% et 

22,7%. Par contre, dans certaines études [257-258], les PCA avec signes de gros débit sont 

les plus diagnostiqués avec des taux respectivement de 84% et 62%. 

 

 
Figure 94 : Echocardiographie en coupe parasternale petit axe, montrant  

un gros canal artériel en doppler couleur chez une patiente âgée de 5 mois.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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Figure 95 : Échocardiographie bidimensionnelle (A) couplée au Doppler couleur (B) 

montrant la persistance du canal artériel avec une végétation chez un enfant de sexe féminin. 

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

1.4.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Dans la littérature, le traitement médical n’est qu’un traitement symptomatique dans 

l’attente d’un éventuel traitement étiologique. 

Dans notre série, le traitement médical a été prescrit chez 22 cas soit 22,68% dont 5 

cas (5,15%) ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium 

ont été prescrits pour 4 cas soit 4,12% et le Lasilix seul a été donné dans 13 cas soit 13,4%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 54 cas soit 55,67%. Ce taux est proche 

de celui de Ait Ben Said [48] de 56,7%. On note que dans notre série, seulement 9 cas ont 

bénéficié d’une résection suture du canal, avec la mise en place du pacemaker chez un seul 

cas ayant un BAV associé et 2 cas ont bénéficié d’une fermeture par cathétérisme 

interventionnel. 

Le traitement du canal artériel persistant était exclusivement chirurgical durant une 

période étalée sur plus de 65 ans, mais depuis l’avènement en 1967 de systèmes de 

fermeture percutanée par Porstamann et al [265], et grâce au développement progressif de 

cette technique devenant plus efficace et moins agressive, le recours à la chirurgie s’est 

restreint. 
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Le traitement de choix des canaux artériels persistants est aujourd’hui représenté par 
les techniques de fermeture percutanées. Actuellement, deux dispositifs sont utilisés : les 
coïls insérés dans le canal d’un diamètre inférieur à 2 mm par voie artérielle ou veineuse 
fémorale et le bouchon d’Amplatzer implanté par voie veineuse fémorale [266-267]. 

Ainsi, l’indication chirurgicale se restreint chez le prématuré, chez l’enfant de moins 
de 5 kg, les canaux longs et tortueux, les canaux associés à une hypertension artérielle 
pulmonaire importante, calcifiés, de diamètre supérieur à 9 mm ou encore les canaux avec 
endocardite.  

Pour les enfants nés à terme, l’indication de fermeture est formelle à chaque fois que 
le diagnostic de PCA est établi. En l’absence de symptomatologie, la fermeture peut être 
effectuée de façon élective entre 3 et 6 mois, et préférentiellement avant l’âge scolaire. 
Mais en cas de PCA symptomatique (insuffisance cardiaque) l’intervention doit être 
réalisée rapidement.  

Pour les enfants prématurés, le traitement chirurgical est proposé en cas d’échec du 
traitement médical [38]. 

Quelques équipes ont récemment démontré la faisabilité de la fermeture du canal 
artériel par embolisation percutanée chez des nouveau-nés de très petit poids (moins de 
1000 grammes) [268]. Cette technique prometteuse pourrait être une alternative élégante 
au traitement chirurgical en cas d’échec du traitement médical. 

1.4.7. Evolution et complication 

L’évolution a été marquée par la fermeture spontanée chez 4 nourrissons et 1 enfant 
de 7 ans porteurs des canaux artériels perméables petits sans retentissement 
hémodynamique soit 5,15%. 

L’évolution chez certains de nos malades a été marquée par la survenue d’une 
insuffisance cardiaque chez 4 cas, vers le syndrome d’Eisenmenger, l’AVC ischémique, et 
l’épanchement péricardique chez un seul cas. 

Dans la littérature, Le risque de l'évolution spontanée est l'endocardite et le 
développement d'une hypertension artérielle pulmonaire voire le syndrome de 
d’Eisenmenger [269]. 
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1.5. Shunts multiples 

1.5.1. Epidémiologie 

Dans notre série, les formes associées des shunts gauche-droite présentent un taux de 

25,40% des shunts gauche-droite, soit 17,58% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales. Ce taux est un peu plus élevé de celui de Ait Ben Said [48] de 13,6%. 

Bouchta [188] a trouvé un taux de 26% de l’ensemble des shunts gauche-droite très proche 

de celui de notre série. 

L’association CIV–CIA est la plus dominante avec un taux de 40%, alors que 

l’association CIV-CIA-PCA se place au dernier rang avec un taux de 18%, ceci rejoint les 

données de Ait Ben Said [48]. 

Shunt multiple Ait Ben Said [48] Notre série 

CIV-CIA 44% 40% 

CIV-PCA 26,30% 23% 

PCA-CIA 19,20% 20% 

CIV-CIA-PCA 10,30% 18% 

Tableau 103 : Répartition du taux des associations des shunts multiple selon la littérature 

a. Répartition des shunts multiples selon les années 

Dans notre série, les shunts multiples ont connu une évolution progressive de 16 % à 

24% entre 2014 et 2017 avec un pic de fréquence de 38% en 2015. 

b. Répartition des shunts multiples selon le sexe 

Dans notre série, 56% de nos patients sont de sexe féminin et 44 % sont de sexe 

masculin. Ceci se rapproche nettement des données de Ait Ben Said [48] avec des taux 

respectivement de 55,3% et 44,7%. Cette légère prédominance féminine est notée 

également dans l’étude de Bouchta [188]. 
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c. Répartition des shunts multiples selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients est de 27,92 mois avec des extrêmes de 1 jour à 8 ans.  

La plupart des patient porteurs des shunts multiples sont diagnostiqués au bout des 
premiers 6 mois de vie avec un taux de 77% proche de celui de Ait Ben Said [48] de 71%.  

Alors que les patents diagnostiqués à l’enfance ne représentent que 8%. 

1.5.2. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 32 cas soit 15,6%. Ce taux est un 
peu plus bas de celui de Ait Ben Said [48] de 28,6% et plus élevé de celui de Bouchta 
[188] de 6,65%. 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente avec un 
taux de 28,3%. Ce taux est proche de ceux de Ait Ben Said [48] et Bouchta [188] qui sont 
respectivement de 29,5% et 30%. Suivie par la T18 retrouvée chez 2 cas et chez 3 cas dans 
la série de Ait Ben Said [48]. Les syndromes de Pierre Robin et de Dandy Walker sont 
également notés dans un seul cas chacun. 

c. Prématurité 

Dans notre série, La prématurité est trouvée chez 12 cas soit 5,9% et chez 9 cas soit 
2,6% dans l’étude de Ait Ben Said [48]. 

d. Macrosomie 

Dans notre série, La macrosomie est enregistrée chez 6 cas soit 2,9% et chez 17 cas 
soit 5,02% dans l’étude de Ait Ben Said [48]. 

e. Pathologies maternelles 

Dans notre série, le diabète maternel est noté chez 7 cas soit 3,4%. Ce taux avoisine 
celui de Ait Ben Said [48] de 3%.  

L’HTA gravidique et l’hypothyroïdie maternelle et la prise de fenugrec par la mère 
au cours de la grossesse sont retrouvées chez un seul cas chacun.  
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1.5.3. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic sont variables et elles sont dominées par la détresse 

respiratoire dans 25,85% des cas et suivie par le diagnostic systématique dans le cadre d’un 

bilan malformatif dans 25,36% des cas et a l’occasion d’un souffle dans 19,51% des cas. 

Ceci rejoint les données de Bouchta [188] et s’oppose à celles de Ait Ben Said [48] ou le 

diagnostic systématique est au 1er rang avec un taux élevé. 

 

Circonstance de découverte Ait Ben Said [48] Bouchta [188] Notre série 
Détresse respiratoire  15,10% 23% 25,85% 
Bilan malformatif 41,40% 20% 25,36% 
Découverte fortuite 46,60% 9% 19,51% 
Dyspnée 4,70% 10% 12,68% 
Hypotrophie 8% 3% 10,73% 
PNP à répétition 4,70% - 3,90% 
Cyanose 0,60% 7% 3,40% 

Tableau 104 : Répartition des circonstances de diagnostic des patients  

porteurs de shunts multiples selon la littérature 

b. Examen clinique 

Dans notre série, l’auscultation a relevé un souffle chez 139 cas soit 67,8% des 

patients dont 62,43% ont des souffles systoliques et 4,8% ont des souffles continus et avec 

un seul cas ayant un souffle diastolique. Dans l’étude de Bouchta [188], le souffle est 

retrouvé dans 63% des cas ce qui se rapproche nettement du résultat de notre étude. 

Les signes cliniques de l’insuffisance cardiaque ont été trouvé avec un taux de 

11,21%. 
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1.5.4. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique présente des anomalies chez 104 patients, celles-ci sont 

dominées par la CMG constatée dans 85 cas soit 82%, les foyers de pneumopathie repérés 

chez 11 cas soit 11%, l’hypervascularisation pulmonaire mentionnée dans 7 cas soit 7%. 

Les poumons clairs ont été trouvés chez 1 seul cas soit 1%.  

A noter que la radiographie était normale pour 22 patients. 

 

 
Figure 96 : Radiographie thoracique de face montrant une cardiomégalie 

 importante avec une hypervascularisation pulmonaire chez un patient porteur  

de CIV large associée aux CIV trabéculée multiples.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des shunts multiples et de préciser ses différentes caractéristiques. 

Dans notre série, les CIV des shunts multiples sont au nombre de 165 dont le type 

périmenbraneux est le plus fréquent avec un taux de 76%, trabéculé dans 22%, 

infundibulaire dans 1% et d’admission dans 1% également. 

 

 
Figure 97 : Echocardiographie bidimensionnelle montrant une CIV large + des CIV 

trabéculées multiples.  

Photo du service pédiatrique IV de l’HER 

 

 

 



 

208 

 

 

Figure 98 : Echocardiographie au doppler couleur et continue montrant  

une CIV restrictive chez une patiente de 10 ans ayant au début un canal artériel  

persistant associé fermé par KT à l’âge de 6 ans. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

Le stade I des CIV est retrouvé chez 36,96% suivi par le stade II avec un taux de 

23,03% équivalent pour les deux stades IIa et IIb, le stade III est noté dans 7,27% et le 

stade IV est relevé dans 9,69%. Dans l’étude de Ait Ben Said [48] le stade I est le plus 

dominant également mais avec un taux plus élevé de 55,67% suivi par le stade II avec un 

taux proche de celui de notre série. 

 

Stade de CIV Ait Ben Said [48] Notre Série 
I 55,67% 36,96% 
IIa 20,51% 23,03% 
IIb 22,71% 23,03% 
III 0,73% 7,27% 
IV 0,36% 9,69% 

Tableau 105 : Répartition des stades de CIV des patients  

porteurs de shunts multiples selon la littérature 
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Les CIA recensées au sein des shunts multiples sont au nombre de 158 cas, dont 99% 

sont des CIA OS et 1% représente les CIA SV. De même les CIA sont constatées petites 

dans 81%, moyenne dans 16,45%, et large dans 1,89%. Ceci rejoint les résultats de Ait 

Ben Said [48]. 

Taille de CIA 
Petite Moyenne Grande 

Ait Ben Said [48] 
72,28% 23,29 4,40% 

Notre série 
81% 16,45% 1,89% 

Tableau 106 : Répartition de la taille des CIA des patients 

 porteurs de shunts multiples selon la littérature 

 

Les PCA recensées au sein des shunts multiples sont au nombre de 123 cas, dont les 

petits canaux artériels sont constatés dans 82,11% et les gros canaux dans 17,89%. Ce qui 

rejoint les données de Ait Ben Said [48]. 

 

Taille du CA Petit Gros 

Ait Ben Said [48] 
 
 

83,76% 16,24% 

Notre série 82,11% 17,89% 

Tableau 107 : Répartition de la taille des canaux artériels perméables  

des patients porteurs de shunts multiples selon la littérature 
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1.5.5. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 130 cas soit 63,41% dont 56 cas (27,31%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 74 cas soit 36,09%. Cependant, le traitement médical a été prescrit chez tous 

les cas dans l’étude de Ait Ben Said [48]. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 63 cas soit 30,73% dont 36,5% 

seulement ont bénéficié d’un traitement chirurgical. Le reste des patients sont perdus de 

vue. 

Dans l’étude de Ait Ben Said [48], le traitement chirurgical a été réalisé chez 34,6% 

des patients.  

Tous nos malades opérés ont eu un bon résultat chirurgical sauf certains qui ont 

présenté en post opératoire une CIV résiduelle chez un seul cas, un VG hypertrophique 

hyperkinétique chez un seul cas également et une IT légère chez 2 cas. 

1.5.6. Evolution et complication 

L’évolution vers la fermeture spontanée est notée chez 7 cas de CIV, chez 8 cas de 

CIA et chez 5 cas de PCA. 

Certains de nos patients ont présenté des complications au cours de leur évolution à 

savoir : l’insuffisance cardiaque dans 6 cas, l’endocardite d’Osler dans 2 cas, le syndrome 

de d’Eisenmenger dans un seul cas et l’épanchement péricardique dans un seul cas 

également. 
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1.6. Retour veineux pulmonaire anormal : RVPA 

1.6.1. Généralités 

Les anomalies du retour veineux pulmonaire sont des très variées.   

RVPA partiel correspondent au drainage d’une partie des veines pulmonaires dans 

l’oreillette droite ou l’un de ses vaisseaux afférents. Il s’agit le plus souvent d’une veine 

pulmonaire supérieure droite qui se connecte à la racine de la VCS dans l’OD. Dans le 

RVPA total, toutes les veines pulmonaires se drainent directement ou indirectement dans 

l’OD (shunt gauche-droite) selon quatre modalités principales : 

 Type supracardiaque : le collecteur postérieur (CP), qui draine le sang veineux des 

deux poumons dans un système situé en arrière des oreillettes, est connecté au réseau cave 

supérieur (veine innominée, veine azygos ou VCS) par une veine verticale (45% des cas). 

 

 
Figure 99 [270] : Retour veineux pulmonaire anormal total de type I, supracardiaque.  

A. Type IA. Drainage du collecteur dans le tronc veineux innominé. B. Type IB. 

Drainage du collecteur dans la veine cave supérieure. 



 

212 

 Type cardiaque : le CP se draine dans l’OD par le sinus coronaire (25% des cas) ; 

 
Figure 100 [270] : Retour veineux pulmonaire anormal total (RVPAt) de type II, 

intracardiaque. A. Type IIA. RVPAt dans le sinus coronaire.  B. Type IIB. RVPAt dans 

l’oreillette droite. 

 Type infra-cardiaque : le CP se draine par voie transdiaphragmatique dans le 

système porte par une veine descendante fréquemment sténotique (25% des cas) ; 

 
Figure 101 [270] : Retour veineux pulmonaire anormal total (RVPAt) de type III, 

infracardiaque. A. RVPAt infracardiaque dans la veine porte. B. RVPAt infracardiaque dans 

les veines sushépatiques. 
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 Type mixte : les veines pulmonaires sont abouchées directement dans l’OD à droite 

et dans la veine innominée à gauche (5%). 

 
Figure 102 [270] : Retour veineux pulmonaire anormal total de type IV, mixte (A à C). 

1.6.2. Epidémiologie 

Dans notre étude, le RVPA occupe la dernière place des cardiopathies congénitales 

avec shunts gauche-droite avec un taux de 0,5% soit 0,34% de l’ensemble des 

cardiopathies congénitales (14ème place).    

Par ailleurs, on a recensé également 7 cas soit 0,6% de RVPA suspectés dont le 

diagnostic n’a pas été confirmé. Mais ils sont exclus de notre étude.  

Dans la littérature, la plupart des auteurs rapportent un taux de RVPA compris entre 

0,5% et 2%. 

Etudes Ville, Pays Taux des RVPA 
Myung K [271] Etats Unis 1% 
Aubry P [187] Paris, France 0,50% 
Delpey JG [33] Brest, France 1% 
Atwa ZT [39] Egypte 1,30% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (Même service) 0,63% 
Akkar [35] Fès, Maroc 1,31% 
Notre série Rabat, Maroc 0,34% 

Tableau 108 : Répartition du taux des RVPA selon la littérature 
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a. Répartition des RVPA selon les années 

Dans notre série, on a colligé un seul cas en 2016 et 3 cas en 2017. 

Aucun cas n’a été relevé en 2014 et 2015. 

b. Répartition des RVPA selon le sexe 

Dans notre série, les 4 cas de RVPA sont tous de sexe masculin.  Ce qui rejoint les 

données de la littérature [13].   

Cette forte prépondérance masculine est notée également dans l’étude de Tazanni 

[32] à raison de 2 garçons pour une fille et de 4 garçons pour une fille dans l’étude de 

Akkar [35]. 

c. Répartition des RVPA selon l’âge 

Dans notre étude, Il s’agissait d’un seul nourrisson âgé de 3 mois, et 2 enfants âgés 

de 3 ans chacun et un seul enfant de 5 ans. Avec un âge moyen de 33,75 mois très élevé de 

celui de Akkar [35] 4 mois.  

Dans la littérature, le début de la symptomatologie se diffère selon le type du RVPA. 

Il est généralement plus tardif dans les RVPA partiels. Alors que dans les RVPA totals et 

surtout les formes bloquées, la symptomatologie s'installe dès les premiers jours de vie. 

1.6.3. Approche étiologique 

Dans notre série, aucun facteur n’a été relevé en dehors d’une ectopie testiculaire qui 

a été notée chez un seul cas de RVPA total. 

1.6.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, la découverte fortuite à l’occasion d’un souffle systolique a été 

notée chez un enfant de 3 ans porteur de RVPA partiel. Le nourrisson de 3 mois a été 

découvert devant la détresse respiratoire, la fatigabilité de tétée avec un accès de cyanose. 

Alors que les 2 enfants restants ont été diagnostiqués lors d’une dyspnée d’effort avec PNP 

à répétition associée chez un seul cas. L’insuffisance cardiaque est enregistrée chez 2 cas. 
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Dans la littérature, Les enfants souffrant d’un RVPAP sont généralement 

paucisymptomatiques. Certains de ces patients peuvent être totalement asymptomatiques et 

la découverte de la malformation se fait généralement tardivement et de façon fortuite. 

Lorsqu’il existe des symptômes, ceux-ci sont généralement comparables à ceux engendrés 

par une communication interauriculaire alors que les formes non bloquées de RVPAT se 

présentent comme des shunts à gros débit avec cyanose modérée. Lorsque le RVPAT est 

associé à un obstacle sur un collecteur, l’état des enfants est fortement instable et leur 

pronostic vital est engagé. Ces enfants souffrent d’une cyanose et sont généralement en 

état de choc cardiogénique associé à une hypertension artérielle pulmonaire sévérissime. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, Le souffle systolique a été ausculté chez 2 cas et le bruit de galop a 

été retrouvé chez 2 cas également. 

1.6.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Dans la littérature, En dehors des signes radiologiques de shunt gacuhe-droite 

auriculaire, une hypervascularisation pulmonaire plus marquée dans le territoire 

anormalement drainé, la dilatation de la veine cave supérieure et l’anomalie de son bord 

externe sont des signes qui peuvent faire évoquer un RVPAP. 

Dans les formes bloquées de RVPAT, la radiographie pulmonaire objective un 

poumon brouillard ou verre cathédral. Dans les formes non bloquées, la radiographie 

relève une   hypervascularisation pulmonaire avec dilatation du VD et une silhouette en 8 

ou un bonhomme de neige en cas de RVPAT supra cardiaque. 

Dans notre série, la radiographie thoracique présente une CMG chez 2 cas et des 

foyers de pneumopathie chez 2 cas également. 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des RVPA et de préciser leurs types et de déterminer les différentes 

lésions associées. 

Dans notre série, 3 cas de nos patients ayant un RVPAT supra cardiaque alors que 1 

seul cas est porteur de RVPAP. Tous les cas sont associés à une CIA sinus venosus qui est 

petite chez un seul cas, large chez 2 cas et très large chez un seul cas également.  

Dans la littérature, le RVPAT supra cardiaque est le plus fréquent des RVPAT dont 

il constitue 45% [271]. 

 

 
Figure 103 : Echocardiographie bidimensionnelle chez un enfant de sexe masculin 

 porteur du RVPA supracardiaque montrant la dilatation de l’OD et du VD (A)  

et le collecteur postérieur connecté avec la VCS (B).  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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1.6.6. Traitement 

Le RVPA total est la seule véritable urgence en chirurgie cardiaque pédiatrique. Une 

correction chirurgicale s’impose dans les premières heures de vie : en CEC et sous 

hypothermie profonde, on abouche le collecteur pulmonaire directement dans l’OG, on 

occlut la connexion anormale, et on ferme la CIA. Si la CIA est restrictive, on peut 

l’élargir en préopératoire par septostomie au ballon (intervention de Rashkind) pour 

permettre la survie immédiate du bébé. En l’absence d’obstruction au retour veineux, la 

correction chirurgicale peut être retardée jusqu’à 6-8 semaines. La mortalité opératoire est 

de 8-13% [272]. En préopératoire, il peut être nécessaire de stabiliser l’hémodynamique et 

la ventilation du nouveau-né : inotropes, diurétique, intubation, ventilation assistée, 

prostaglandines, etc. 

Dans le RVPA partiel, l’indication opératoire est posée lorsque le Qp/Qs est > 2 et 

lorsque le VD est dilaté, ou lors de compression du voisinage et d’infections pulmonaires à 

répétition. La veine est réanastomosée dans l’OG ou redirigée par le patch utilisé pour 

fermer la CIA. 

 Dans notre série, Le traitement chirurgical a été indiqué chez 2 patients qui ont 

bénéficié d’une cure chirurgicale avec une petite CIA résiduelle en post opératoire chez 1 

seul cas. 
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2. Cardiopathies cyanogènes et complexes 

2.1. Tétralogie de Fallot : T4F 

2.1.1. Généralités 

Bien que cette malformation ait déjà été décrite auparavant, c'est le Marseillais 

Antoine Fallot qui, en 1888, lui donne le nom de « tétralogie », soulignant l'association de 

quatre anomalies : la communication interventriculaire, la sténose pulmonaire, la 

dextroposition de l'aorte et l'hypertrophie du ventricule droit. 

En fait, il s'agit fondamentalement d'une seule anomalie anatomique, à savoir le 

déplacement en avant et à droite du septum infundibulaire, ce qui entraîne une partition 

inégale des voies de chasse droite et gauche. Il en résulte un rétrécissement de la voie 

pulmonaire, une communication interventriculaire par défaut d’alignement et le 

chevauchement de l'orifice aortique. 

À cette définition anatomique, il convient d'en ajouter une autre, physiologique, à 

savoir l'égalisation des pressions dans les deux ventricules et l'existence d'un shunt droite-

gauche exclusif ou prédominant [244]. 

 
Figure 104 [273] : Schéma de la tétralogie de Fallot. 
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2.1.2. Epidémiologie 

Dans la littérature, la tétralogie de Fallot est la cardiopathie congénitale cyanogène la 

plus commune. Elle représente 10% de toutes les malformations cardiaques [274].  

Dans notre série, la T4F occupe la 1ère place des cardiopathies congénitales 

cyanogènes avec un taux de 41,48% soit 9,61% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales (4ème place). Ce taux se rapproche nettement de celui de Kinda [19] de 9,42%. 

Plusieurs études ont mis en évidence une fréquence de T4F comprise entre 6 et 21% [24-

23-275-32-12-18-36]. 

 

Etude Ville, Pays Taux des T4F % 
Delpey JG [33] France 6% 
Aubry P [187] Paris, France 8% 
Muzna [12] Lille, France 15,33% 
Smitha R [275] Mysore, Inde 10,10% 
Fatema NN [276] Bangladesh 3,50% 
Outcha kokou et al [18] Lomé, Togo 19,50% 
Kinda G [19] Ouagadougou, Burkina Fasso 9,42% 
S. M. Ghomari et al. [23] Tlemcen, Algérie 7% 
Abid D et al [24] Sfax, Tunisie 6,20% 
Atwa ZT [39] Égypte 4,20% 
Yandouzi 2012 [277] Fès, Maroc 6,10% 
Boussalah [42] Casablanca, Maroc 6% 
Hassani [36] Rabat, Maroc 21% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 15,25% 
Akkar [35] Fès, Maroc 4,98% 
Lamaachi [37] Marrakech, Maroc 12,20% 
Notre série Rabat, Maroc 9,61% 

Tableau 109 : Répartition du taux des T4F selon la littérature 
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a. Répartition des T4F selon les années 

Dans notre étude, la T4F a connu une évolution progressive de 10,7% à 32,15% entre 

2014 et 2016 avec un taux de 30,37% en 2017.  Cette augmentation de la fréquence au fil 

du temps est due au développement des outils de diagnostic et aux méthodes de traitement. 

b. Répartition des T4F selon le sexe 

Dans notre série. On note une légère prédominance masculine avec un sexe-ratio 

(H/F) de 1,03. Ce qui rejoint les données de la littérature [13]. De même plusieurs études 

[32-278-277-31-279] ont rapporté une forte prédominance masculine. Alors que Akkar 

[35] trouve une prédominance féminine avec un sexe-ratio de 0,72 et Aubry [187] n’a 

trouvé aucune prédominance de sexe. 

 

Etude Pays H F Sexe-ratio 
Aubry P [187] Paris, France - - 1 
Bhardwaj R [31] Inde 63% 37% 1,7 
Khayat 2018 [278] Fès, Maroc 58% 42% 1,38 
Yandouzi 2012 [277] Fès, Maroc 62% 38% 1,61 
Lamliki 2015 [279] Rabat, Maroc 66,20% 33,80% 1,95 
Tazanni [32] Rabat, Maroc 

(même service) 55,56% 44,44% 1,25 

Akkar [35] Fès, Maroc 42,10% 57,90% 0,72 
Notre série Rabat, Maroc 51% 49% 1,03 

Tableau 110 : Répartition du sexe des patients porteurs des T4F selon la littérature 

c. Répartition des T4F selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de T4F est de 18,02 mois avec des extrêmes de 

1 jour à 11 ans. Cette moyenne d’âge est proche de celle de Peng et al [280] de 19,5 mois 

et plus précoce de celle retrouvée dans plusieurs études [277-278-35-32-279]. Ainsi on 

remarque un pic de fréquence de 38% chez les nourrissons de 1 à 6 mois.  De même, 77% 

de nos patients ont été diagnostiqués avant l’âge de 2 ans et 2% sont des adolescents 

prépubères. 



 

221 

Dans l’étude de Akkar [35], 52,9% sont des nourrissons de 1 mois à 2 ans et aucun 

cas n’a été retrouvé à la période néonatale alors que dans l’étude de Khayat [278], la 

majorité des patients avaient, au moment du diagnostic, un âge se situant entre 1 et 4 ans. 

Etude Ville, Pays Age moyen 
Peng et al. [280] Angleterre 19,5 mois 
Khayat 2018 [278] Fès, Maroc 32 mois 
Yandouzi 2012 [277] Fès, Maroc 27 mois 
Lamliki 2015 [279] Rabat, Maroc 48 mois 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 48 mois 
Akkar [35] Fès, Maroc 40 mois 
Notre série Rabat, Maroc 18,02 mois 

Tableau 111 : Répartition de l'âge moyen des patients porteurs de T4F selon la littérature 

2.1.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 25 cas soit 22,32%. Ce taux 
avoisine celui de Lamliki [279] de 20% et proche de ceux de Khattab [281] et Khayat 
[278] respectivement de 17,5% et 29%. Cette proportion élevée suggère l’association de la 
consanguinité et de la T4F. 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente avec un 
taux de 13,39%. Ce taux est proche de celui de Tazanni [32] de 12,5%. Certaines études 
comme celles de Khayat [278], Lamliki [279] et Khattab [281] ont relevé des taux bas de 
T21 respectivement de 8,06%, 4,62% et 1,75%%.  Le syndrome de DiGeorge est retrouvé 
chez un seul cas soit 0,89% dans notre série et chez 1,54% dans l’étude de Lamliki [279] et 
chez 1,75% dans celle de Khattab [281]. Les syndromes de Pierre Robin et de CHARGE 
sont également notés dans un seul cas. 

Dans la littérature, la microdélétion du chromosome 22 (22q11) est L’anomalie 
chromosomique mineure assez souvent responsable de malformations conotroncales dont 
fait partie la tétralogie de Fallot.  Cette anomalie regroupe plusieurs syndromes dont celui 
de DiGeorge et le syndrome vélo-cardio-facial [83]. 

D’autres cas de tétralogie ont pour étiologie une mutation du facteur de transcription 
NKX2.5 [282]. 
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c. Prématurité 

La prématurité est enregistrée chez 4 cas soit 3,57%. 

d. Pathologies maternelles 

Dans la littérature, l’hypothyroïdie et la syphilis maternelles sont retrouvées chez un 

seul cas chacune soit 0,89%. 

Les infections maternelles comme la syphilis est une cause importante d’anomalies 

congénitales dans les pays à revenu faible ou intermédiaire [154]. 

e. Cardiopathies congénitales familiales 

Le risque de récurrence de la malformation cardiaque chez le fœtus né de père 

porteur d’une T4F est de 1,5%. Ce risque est de 2,5% lorsqu’il s’agit d’un seul frère atteint 

[164]. 

Dans notre série, On note 2 cas de cardiopathie congénitale chez un frère et un père 

de 2 cas de nos patients. 

2.1.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, les circonstances de diagnostic de la tétralogie de Fallot sont 

variables et elles sont dominées par la cyanose dans 82 cas soit 73%. Cependant, la 

cyanose est constante rapportée chez 100% des patients dans l’étude de Tazanni [32], de 

Lamliki [279] et de Khattab [281]. 

Les malaises anoxiques sont observés chez 33 cas soit 29,49%. Ce taux se rapproche 

nettement de celui de Khattab [281] de 29,8% et plus bas de ceux rapporté par Tazanni 

[32], Khayat [278] et Yandouzi [277] respectivement de 66,66%,40,32% et 38,5%. 

Les autres circonstances de diagnostic sont représentées par la détresse respiratoire 

dans 18 cas (16,07%), la dyspnée dans 10 cas (8,92%) et l’hypotrophie dans 4 cas (3,57%). 

Les manifestations cliniques de l’évolution spontanée sont moins souvent observées 

de nos jours, car les chirurgiens sont appelés à intervenir de plus en plus tôt. 
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La dyspnée, l’hippocratisme digital, le « squatting » et le retard psychomoteur qui 

sont qualifiés par certains auteurs de « signes historiques », ne sont plus rapportés dans les 

séries occidentales, vu l’âge précoce du diagnostic et de la prise en charge chirurgicale de 

la malformation dans ces pays. 

b. Examen clinique 

Dans notre série, l’auscultation du cœur est dominée par le souffle systolique 

objectivé chez 73 cas soit 65,18%. Dans l’étude de Yandouzi [277] la quasi-totalité des 

patients présentent un souffle de sténose pulmonaire. 

2.1.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique de la tétralogie de Fallot présente des anomalies chez 39 

patients, celles-ci sont dominées par la CMG constatée dans 18 cas soit 46%. Ce taux est 

plus élevé de celui de Yandouzi [277] de 23%. Le cœur en sabot est repéré chez 12 cas soit 

31%. Cependant, cet aspect est quasi-constant dans l’étude de Khayat [278] et de Lamliki 

[279]. Le poumon clair est retrouvé chez 9 cas soit 23% ce taux est plus bas de ceux de 

Yandouzi [277] et Lamliki [279] respectivement de 44% et 33,85%. 

Dans la littérature, Les deux caractéristiques radiologiques de la tétralogie sont 

l’hypoperfusion pulmonaire et le cœur en « sabot ». Cette silhouette typique, qui n’est 

cependant pas constante, se caractérise par une pointe surélevée et un arc moyen concave.  

Le bouton aortique est proéminent et la cardiomégalie est absente ou peu  

importante [285]. 
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Figure 105 : Radiographie thoracique de face montrant un cœur en sabot :  

aspect typique de la T4F. Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de T4F et d’estimer le gradient de pression pulmonaire ainsi que le 

degré de sévérité de la SP. 

Dans notre série, la SP minime (Gmax < 30 mmHg) et moyennement serrée (Gmax 

entre 30 et 50 mmHg) représentent 20% des cas. Ce taux est proche de celui de Yandouzi 

[277] 14%, alors que la SP assez serrée (Gmax entre 50 et 70 mmHg) et très serrée  

(Gmax > 80 mmHg) représentent 80% des cas. Ce qui se rapproche nettement de celui de 

Yandouzi [277] de 86%. 

L’échocardiographie nous a permis également de déterminer les différentes 

malformations cardiaques qui ont été associées chez 63% de nos patients. Ce taux se 

rapproche nettement de celui de Cobanoglu et al [283] 60% et plus élevé de ceux rapportés 

dans plusieurs études [281-277-279-278]. La PCA est la malformation la plus fréquente de 

ces anomalies associées suivie par la CIA. Ceci rejoint les données de Yandouzi [277] qui 

a relevé des taux élevés de ces deux malformations. 



 

225 

Dans la littérature, l’arc aortique droit est l’anomalie la plus courante observée dans 

25% des cas [284]. 

Lésion associée Khattab 2009 
[281] 

Yandouzi 2012 
[277] 

Lamliki 
2015 [279] 

Khayat 2018 
[278] 

Notre 
série 

Arc aortique à droit  11,70% 1%  - 8% 
Persistance du canal artériel  3,30% 14,50% 1,54% - 21% 
Foramen ovale perméable 5% 7,20% - - 2% 
Communication 
interauriculaire  3,30% 20% 36,92% - 16% 

Insuffisance aortique 1,70% - - - 4% 
Hypoplasie du VG 

 - - - 1% 
Anomalie des artères 
coronaires 5,10% 3,60% - - 1% 

CIV multiple  - 3,60% 4,60% - 1% 
RVPA - - - - 1% 
Circulation collatérale 
aorto-pulmonaire - 1% - - 8% 

Total 32,20% 51,90% 43,06% 21% 63% 

Tableau 112 : Répartition des lésions associées aux T4F selon la littérature 

Au terme du bilan cardio-vasculaire, 3 formes anatomiques de T4F ont été 

déterminées dont la forme régulière est la plus fréquente dans notre série avec un taux de 

56%. Ce taux est proche de celui de Tazanni [32] de 58,33%. Suivie par l’APSO retrouvée 

chez 23% des cas et la forme irrégulière notée chez 21% des cas.  

La plupart des séries [32-277-279-278], rejoint notre étude et rapportent que la forme 

régulière est la plus dominante avec des taux approximatifs. Alors que dans l’étude de 

Khattab [281] la forme irrégulière est la plus fréquente objectivée chez 66,7% des cas. 

Forme 
anatomique 

Tazanni 
[32] 

Khattab 
[281] 

Yandouzi 
[277] 

Lamliki 
[279] 

Khayat 
[278] Notre série 

Forme régulière 
58,33% 33,30% 67% 78,46% 69,35% 55% 

Forme 
irrégulière 25% 66,70% 33% 21,54% 30,65% 21% 

APSO 
16,66% - - - - 24% 

Tableau 113 : Répartition des formes anatomiques des T4F selon la littérature 
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Figure 106 : Echocardiographie bidimensionnelle montrant l’atrésie pulmonaire à septum 

ouverte avec une valve pulmonaire en pont. Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

2.1.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical se limite à la prise en charge des crises hypoxiques par les 

bêtabloquants notamment le propanolol et au traitement martial en cas d’hypochromie.  

Les antibiotiques sont indiqués en cas des complications [285]. 

Dans notre série, le traitement médical a été prescrit chez 62 cas soit 55,35% dont 33 

cas (29,46%) ont eu la prescription des bétabloquants notamment le propanolol. Ce taux 

est plus bas de ceux de Lamliki [279] et Khayat [278] respectivement de 64,52% et 

93,55%. Les antibiotiques ont été prescrits pour 23 cas soit 20,53%. Ce qui se rapproche 

nettement de celui de Khayat [278] de 21%. 

b. Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 80 cas soit 71,42% dont 26 cas (23,21%) 

ont bénéficié d’une cure chirurgicale complète d’emblée. Alors que 1 seul cas (0,8%) a 

bénéficié d’une réparation complète précédée par une anastomose palliative type « Blalock 

» et 12 cas (10,71%) ont bénéficié d’une anastomose palliative type « Blalock ». Ce qui 

rejoint l’étude de Yandouzi [277] qui rapporte des résultats proches de ceux de notre étude 

avec des taux respectivement de 29,09%, 5,45% et 9,09%. 
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La réparation complète de la tétralogie de Fallot peut être réalisée d’emblée, comme 

elle peut être précédée d’une chirurgie palliative. On remarque que dans plusieurs séries 

[277-278-279], la tendance est en faveur d’une réparation complète d’emblée.  Ce qui est 

le cas dans notre série. 

Dans les années soixante-dix, il était habituel d’opérer les malades en deux temps. 

On procédait d’abord à un shunt gauche-droite pour augmenter le flux pulmonaire. Suivi 

d’une correction totale entre 5 et 10 ans. Malheureusement, cette stratégie maintenait une 

hypoxie et une surcharge de pression sur le VD pendant trop d’années ; elle occasionnait 

aussi une déformation des artères pulmonaires. 

Actuellement, on procède à une correction totale dans la petite enfance (entre 3 et 12 

mois). Ce qui supprime la cyanose et l’HVD, normalise le flux pulmonaire, et favorise la 

croissance de l’arbre vasculaire des poumons [286-287]. L’opération consiste à séparer les 

circulations systémique et pulmonaire et à lever l’obstacle sur la voie pulmonaire [288]. 

L'abord chirurgical classique est une ventriculotomie droite au niveau de 

l’infundibulum. 

Certains chirurgiens préconisent un abord par l'oreillette droite et par l'artère 

pulmonaire, afin de ménager le ventricule droit [289]. L’élargissement de la chambre de 

chasse du VD comporte le risque d’une insuffisance pulmonaire s’il est trop généreux ou 

d’une sténose persistante s’il est trop restrictif. La mortalité opératoire de la correction 

totale en bas âge est < 1% et la survie est de 90% à 36 ans [290]. 
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Figure 107 [291] : Exposition de la communication interventriculaire. A. Traction sur les 

berges de l’auriculotomie droite et mise en place d’une aspiration dans le foramen ovale. B. 

Mise en place des écarteurs dans la valve tricuspide. 

 

 

Figure 108 [291] : Suture du bord postérieur. Les points sont passés  

de part et d’autre de l’insertion de la valve septale tricuspide. 
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Figure 109 [291] : Infundibulotomie haute. 1. Artère interventriculaire  

antérieure ; 2. artère coronaire droite. 

 

 

Figure 110 [291] : Exposition de la sténose infundibulaire. L’incision a été prolongée  

pour les besoins du schéma. Habituellement, elle est plus courte et on ne voit pas l’ensemble 

de la communication interventriculaire. 
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Figure 111 [291] : Mesure du diamètre du tronc de l’artère pulmonaire  

et de l’anneau avec une bougie de Hegar. 

 

 

Figure 112 [291] : Suture du patch infundibulopulmonaire à la partie haute. 
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Figure 113 [291] : Vérification par une bougie de Hegar  

de la jonction portion trabéculée–infundibulum du ventricule droit. 

 

Toutefois l’anastomose Blalock-Taussig classique et surtout Blalock Modifié garde 

tout son intérêt dans les formes irrégulières des tétralogies de Fallot avec hypoplasie de 

l’arbre pulmonaire. L’intervention permet non seulement d’élargir l’artère pulmonaire et 

ses branches [102] mais elle permet également la croissance de l’anneau pulmonaire [292]. 
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2.1.7. Complication 

La correction peut laisser plusieurs séquelles majeures [293-294-285] : 

 La sténose pulmonaire résiduelle est la règle ; le gradient pulmonaire devrait 

idéalement se situe en dessous de 25 mmHg. Un gradient au-delà de 50 mmHg, constitue 

un risque important de mortalité et de morbidité tardive. Dans notre série, la SP est estimée 

minime chez 10 cas, modérée chez 4 cas avec un taux total de 36%. Ce qui rejoint les 

données de la littérature [295-276-274]. 

 L’insuffisance de la valve pulmonaire (IP) est très fréquente et se retrouve dans 

environ 60% des cas dont le degré de l’IP postopératoire est le facteur pronostique le plus 

important pour la fonction ventriculaire droite ultérieure. Dans notre série, l’IP est estimée 

minime chez 3 cas, légère chez 2 cas et modérée chez un seul cas soit 15% au total. Ce 

taux est plus bas de celui retrouvé dans la littérature. 

 La CIV résiduelle s’observe dans 10 à 20% des cas. Ce qui se rapproche du taux 

rapporté dans notre série (8%). 

 Les troubles de la conduction intraventriculaire sont fréquents. Le bloc de branche 

droit est presque la règle et même le bloc bifasciculaire. La mort subite tardive est peu 

fréquente (1-3%). 

 Enfin, à l’âge adulte, on peut observer la survenue d’arythmies supraventriculaires 

de type flutter et fibrillation auriculaire. 

Etude IP SP CIV Résiduelle 

Girardot 2002 [295] 92,50% 45,20% 13,90% 

Khayat 2018 [278] 37,10% 25,80% 4,83% 

Yandouzi 2012 [277] 88% 27% 36% 

Lamliki 2015 [279] 29,23% 1,54% 10,77% 

Notre série 15% 36% 8% 

Tableau 114 : Répartition des complications post-opératoires des T4F selon la littérature 
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2.2. Transposition des gros vaisseaux : TGV 

2.2.1. Généralités 

La TGV est définie par une discordance ventriculo-artérielle : l'aorte naît du 

ventricule droit et l'artère pulmonaire du ventricule gauche [244]. 

 

Figure 114 [296] : Schéma de la TGV : 1. Aorte ; 2. artère pulmonaire ;  

5. ventricule gauche ; 6. ventricule droit. 

2.2.2. Epidémiologie 

Dans notre série, la TGV occupe la 2ème place des cardiopathies congénitales 

cyanogènes avec un taux de 22,22%. Et constitue la 6ème cardiopathie congénitale avec un 

taux de 5,15%. Ce taux avoisine nettement celui de Bhat et al [297] de 5,13%. Et proche de 

ceux de plusieurs études [23-221-17-37-35]. Cependant, Batteux [336] et Grech [298] ont 

mis en évidence des taux équivalents un peu plus bas de 3%. Alors que Shah et al [299] ont 

rapporté une fréquence plus élevée de 13,3%. 

Dans la littérature [300], la TGV représente environ 5 à 7% des cardiopathies 

congénitales ce qui confirme les résultats de notre étude. 
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Etudes Ville, Pays Taux de TGV 
Batteux, C 2016 [336] Lille, France 3% 
Grech 1998 [298] Malte 3% 
Shah GS et al 2008 [299] Népal 13,30% 
Bhat NK et al 2013[17] Dehradun, Inde 5,13% 
Akitani 1991 [301] Lomé, Togo 1,50% 
Ghomari SM [23] Tlemcen, Algérie 5% 
Abid D et al 2014 [24] Sfax, Tunisie 2,70% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 7,41% 
Akkar [35] Fès, Maroc 5,77% 
Elalj [221] Fès, Maroc 5% 
Lamaachi 2011 [37] Marrakech, Maroc 5,50% 
Boussaadni 2012 [306] Fès, Maroc 4,17% 
Notre série Rabat, Maroc 5,15% 

Tableau 115 : Répartition du taux des TGV selon la littérature 

a. Répartition des TGV selon les années 

Dans notre série, la fréquence de la TGV a connu une augmentation significative de 
14,99% à 44,99% entre 2014 et 2015 et passant à un taux de 23,34% et 16,68% 
respectivement en 2016 et 2017. 

b. Répartition des TGV selon le sexe 

Dans notre série, on note une légère prédominance masculine avec un sexe-ratio 
(H/F) de 1,3. Ce taux est proche de ceux de Akkar [35] et Xie et al [302] respectivement de 
1,4 et 1,5. Cependant, d’autres études [305-340-306-33] ont rapporté que les garçons 
étaient deux à trois fois plus nombreux que les filles. 

Dans la littérature, la prédominance masculine est notée dans la TGV avec un sexe-
ratio (H/F) variant de 1,5 à 3,2 [303-304]. 

Etudes Pays Sexe-ratio 
Delpey JG 2015 [33] Brest, France 3,8 
David N et al 2017 [305] 26 centres internationaux 2,2 
Xie LJ et al 2017 [302] Chine 1,5 
Animasahun BA et al [340] Nigéria 2,3 
Tazanni [32] Rabat, Maroc 1,9 
Akkar [35] Fès, Maroc 1,4 
Boussaadni 2012 [306] Fès, Maroc 3,1 
Notre série Rabat, Maroc 1,3 

Tableau 116 : Répartition du sexe des patients porteurs des VDDI selon la littérature 
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c. Répartition des TGV selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs des TGV est de 3,31 mois avec des extrêmes 
de 1 jour à 2 ans. Cet âge est un peu précoce de celui de Tazanni [32] de 4 mois et 
nettement plus précoce de ceux de plusieurs études marocaines et africaines [306-340-35] 
avec une moyenne d’âge respectivement de 6 mois et 15 jours, 10,42 mois et 27 mois. 
Cependant, dans une étude française à Necker portée sur 1020 enfants recensés entre 1987 
et 2010, l’âge du diagnostic de TGV était de 7±5 jours [307]. 

Par ailleurs, 80% de nos patients ont été diagnostiqués avant l’âge de 6 mois dont 
35% étaient des nouveau-nés. Ce qui rejoint les données de Tazanni [32] et de Boussaadni 
[306] qui ont rapporté que la plupart des patients ayant été diagnostiqués dans les premiers 
6 mois de vie avec des taux respectivement de 88,4% et 78,37%. Cependant, Akkar [35] a 
trouvé que 73,4% des cas sont des nourrissons et Animasahun et al [340] a noté que 80% 
des cas sont diagnostiqués dans la première année de vie. 

Dans la littérature, la TGV est la cardiopathie congénitale la plus fréquente dans  
la période néonatale [308]. 

2.2.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 14 cas soit 23%. Elle a été trouvée 
chez 11,42% des cas dans l’étude de Tazanni [32] et dans 35% des cas dans l’étude de 
Boussaadni [306]. 

Alors que dans des études libanaises portants sur l’association de la consanguinité et 
les cardiopathies congénitales, Yunis et al [45] et Nabulsi et al [309], n’ont trouvé aucun 
lien entre la consanguinité et la TGV. 

b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, le syndrome de Pierre Robin est la seule anomalie génétique 
retrouvée. 

Dans la littérature, la TGV est le plus souvent isolée et sporadique [310]. 

L’implication de trois gènes (ZIC3, CFC1 et PROSIT240) a été mise en évidence 
mais la responsabilité du facteur génétique n'a été prouvée que dans une minorité des cas 
[311]. 
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c. Prématurité 

Dans notre série, la prématurité est enregistrée chez un seul cas. 

d. Macrosomie 

Dans notre série, la macrosomie est notée chez 2 cas. 

e. Autres malformations 

Dans notre série, les anomalies extracardiaques ont été retrouvées chez 9 cas soit 

15%. Ce qui rejoint les données de la littérature avec un taux de 10% [312]. 

2.2.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, la circonstance de diagnostic la plus courante est la cyanose chez 

78,33% de nos patients. Ce qui rejoint les données de l’étude de Tazanni [32] et de 

Boussaadni [306] avec des taux respectivement de 91% et 100%. Suivie par La détresse 

respiratoire retrouvée chez 27 cas soit 45%. 

Cependant, le diagnostic systématique dans le cadre d’un bilan malformatif et la 

dyspnée sont notés chez 4 cas chacun soit 6,66%. 

Dans la littérature, les nouveau-nés atteints, présentent une cyanose ou des signes 

d’insuffisance cardiaque congestion en fonction de la taille du shunt entre les deux 

systèmes circulatoires. Si le shunt est restrictif, le nouveau-né aura une cyanose très sévère 

[350].  

L’identification d’une cyanose réfractaire isolée est suffisante à la suspicion 

diagnostique de la TGV [284]. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, les éléments de l’examen clinique sont dominés par le souffle 

systolique retrouvé chez 26 cas soit 43%. 
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Les signes d’insuffisance cardiaque sont notés chez 10 cas soit 16,66% dont l’HMG 

est enregistrée chez 7 cas, le bruit de galop et la tachycardie chez 3 cas chacun et la 

polypnée chez 2 cas. 

2.2.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des TGV présente des anomalies chez 10 patients, celles-

ci sont dominées par la CMG constatée dans 24 cas soit 86%, l’hypervascularisation 

pulmonaire repérée chez 2 cas soit 7%, les foyers de pneumopathie repérés chez 1 seul cas 

soit 3% et de même pour les poumons clairs. 

Dans la littérature, la radiographie thoracique est intéressante lorsqu’elle montre un 

cœur de volume normal, ovoïde par débord droit remontant haut sur un pédicule étroit, et 

des poumons hypervascularisés. Mais cet aspect est très inconstant [284]. 

 

 
Figure 115 : Radiographie thoracique de face montrant un cœur ovoïde  

chez un nouveau-né de 2 jours porteur de TGV.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de TGV et de déterminer les différentes lésions associées. 

Dans notre série, la TGV complexe est la forme dominante avec un taux de 73% dont 

la CIV est l’anomalie la plus fréquemment associée dans 56% des cas, suivie par la SP 

dans 41% des cas. La CAV, le RVPAT et la CoA sont retrouvés respectivement chez 21%, 

8% et 5% des cas. Alors que la TGV simple ne représente que 27% des cas. Ceci rejoint 

les résultats de Tazanni [32]. 

Cependant, plusieurs études [306-305-307-313] ont rapporté des taux plus élevés de 

la TGV simple variants de 54% à 79%. 

 

Type de 
TGV 

David et al 
[305] 

Roubertie et al 
[313] 

Vouhé 
[307] 

Tazanni 
[32] 

Boussaadni 
[306] 

Notre 
série 

Simple 62% 79% 68% 26% 54% 27% 

Complexe 38% 21% 32% 74% 46% 73% 

Tableau 117 : Répartition des types des TGV selon la littérature 

Dans la littérature, en dehors d’un foramen ovale et d’un canal artériel qui restent 

perméable après la naissance, la TGV est isolée appelée TGV simple dans environ 50% 

des cas. Elle peut être associée aux plusieurs malformations dont la CIV et l’obstruction de 

la voie d’éjection du VG sont les plus fréquentes surviennent respectivement chez environ 

50% et 25% des patients atteints de D-TGV. Les anomalies des artères coronaires ne sont 

pas rares et elles ont un impact sur le geste chirurgical [314]. 

 

 

 

 



 

239 

 

 

Figure 116 : Echocardiographie bidimensionnelle 

 chez un nouveau-né de 2 jours montrant la TGV.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

 

2.2.6. Traitement 

Dès que le diagnostic de la TGV à SIV est établi, les patients peuvent bénéficier 

d’une perfusion de prostaglandines E1, pour maintenir le canal ouvert. 

Si le FO est restrictif dans l’attente de la chirurgie, une atriosetotomie de Rachkind 

doit être réalisée. 

a. Traitement chirurgical 

La prise en charge chirurgicale de TGV n’est possible que depuis les années 60 où 

les professeurs Senning puis Mustard ont eu l ‘idée du switch atrial. Il s’agit de créer un 

chenal orientant le sang des veines pulmonaires vers le VD et le sang des veines caves vers 

le VG. Il ne s’agit donc que d’interventions palliatives. 

Ces deux interventions de Senning et Mustard ont été les seules alternatives pour le 

traitement de TGV jusqu’en 1976 ou la technique du switch artériel a été décrite pour la 

première fois [315], permettant ainsi de proposer la première intervention curative de cette 

cardiopathie. Elle consiste à switcher l’aorte et l’artère pulmonaire pour restaurer la 
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concordance ventriculo-artériel. Elle s’accompagne d’une réimplantation des coronaires et 

d’une manœuvre de Lecompte [316]. 

Le switch atrial n’est plus pratiqué maintenant dans les TGV simple. Du fait des 

complications obtenues. Mais il garde quelques rares indications dans TGV, lorsque le 

switch artériel est impossible ou risqué du fait d’anomalies associées ou du fait d’une prise 

en charge tardive dans les pays en voie de développement. 

Dans le cadre des programmes internationaux du développement de la chirurgie des 

cardiopathies congénitales. Une étude rétrospective a été faite entre 2010 et 2013 et portée 

sur 778 patients opérés pour TGV dans 26 centres de 15 pays. La majorité des opérations 

effectuées (62%) étaient pour les TGV simples et 38% pour les TGV associées aux CIV. 

La plupart des chirurgies (80%) étaient des switches artériels à un seul temps, mais le 

switch atrial (13%) ou l’intervention en 2 temps par le cerclage de l’artère pulmonaire 

suivi de switch artériel (7%) sont survenues fréquemment. Seulement 11% des opérations 

ont été effectuées pendant la première semaine de vie. Les 89% restants des opérations ont 

été effectuées plus tard, avec une grande proportion (51%) après l'âge d'un mois. Parmi 

ceux de ce dernier groupe, 350 chirurgies (45%) étaient effectuées entre 1 mois et 1 an et 

44 chirurgies (6%) ont été réalisées entre 1 et 12 ans [305]. 
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Figure 117 [296] : Protocole du switch artériel : artères coronaires « normales » 
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Figure 118 [296] : Transfert coronaire : artères coronaires « normales ». F, G. En cas de 

discongruence aortopulmonaire (transposition des gros vaisseaux  

avec communication interventriculaire).  

Dans une série portée sur 132 opérations de Sennig réalisés au CHU de Bordeaux 

entre 1977 et 2004 avec 20 ans de suivi. La mortalité opératoire et périopératoire (30 jours) 

est respectivement de 5,3 % et 9,6 %. La survie à 20 ans est de 88%, la probabilité de 

maintenir un rythme sinusal et de ne pas faire de troubles du rythme à 20 ans est de 44% et 

75 % respectivement. La probabilité d’avoir une fraction d’éjection > 40 % à 20 ans est de 

98 % pour les transpositions simples et de 58% pour les TGV complexes [317]. 

Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 51cas soit 85% dont 5 

patients seulement ont bénéficié d’une chirurgie curative (Switch artériel) et un seul cas a 

bénéficié d’une chirurgie palliative (atrioseptotomie de Rashkind avec cerclage de l’artère 

pulmonaire). En post-opératoire on note une IT légère et une IA minime. 

F : Reconstruction complète de l’aorte et déclampage 
 

G : réimplantation coronaire au niveau d’orifices à l’emporte-pièce 
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2.3. Ventricule unique : VU 

2.3.1. Généralités 

Le cœur univentriculaire une malformation dans laquelle la masse ventriculaire est 

occupée par une seule cavité qui reçoit les deux valves auriculo-ventriculaires ou une valve 

auriculo-ventriculaire commune. 

Selon les écoles, la chambre ventriculaire accessoire sans entrée est appelée soit 

ventricule accessoire, soit chambre rudimentaire. Anderson a suggéré le terme de « 

connexion atrio-ventriculaire univentriculaire » pour mettre l'accent sur la nature de la 

connexion auriculo-ventriculaire plutôt que sur la nomenclature de la cavité accessoire 

[284]. 

 

 

 
Figure 119 [318] : Hypoplasie du coeur gauche. 1. Tronc brachiocéphalique ; 

 2. aorte ; 3. artère sous-clavière gauche ; 4. canal artériel ; 5. artère pulmonaire ;  

6. ventricule gauche hypoplasique ; 7. aorte hypoplasique ; 8. ventricule droit. 
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2.3.2. Epidémiologie 

Dans notre série, le VU occupe la 3ème place des cardiopathies congénitales 

cyanogènes avec un taux de 20,37%. Et constitue la 7ème cardiopathie congénitale avec un 

taux de 4,72%. Ce taux avoisine nettement celui de Abid et al [24] de 4,5%. Cependant, 

plusieurs études [340-18-323-32-37] ont mis en évidence des taux plus élevés variants de 

5,7% à 11%. D’autres auteures [35-320-19-187-17-33] ont rapporté une fréquence plus 

basse comprise entre 0,79% et 3%. 

Dans la littérature, le ventricule unique représente 10% des cardiopathies 

congénitales [319] ce qui confirme les résultats de notre étude. 

Etudes Pays Taux des VU 
Aubry P. [187] Paris, France 1,50% 
Depley JG. [33] Brest, France 3% 
Bhat NK et al., 2013 [17] Dehradun, Inde 2,56% 
Al-Ethawi et al 2018 [320] Bagdad, Iraq 1,40% 
Kinda G et al [19] Ouagadougou, BF 1,45% 
Outcha K et al [18] Lomé, Togo 6,10% 
Animasahun BA et al [340] Nigéria 5,70% 
Abid D et al [24] Sfax, Tunisie 4,50% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 7,20% 
Lamaachi [37] Marrakech, Maroc 11% 
Akkar [35] Fès, Maroc 0,79% 
Bedraoui 2017 [323] Fès, Maroc 6,46% 
Notre série Rabat, Maroc 4,72% 

Tableau 118 : Répartition du taux des VU selon la littérature 

a. Répartition des VU selon les années 

Dans notre série, le VU a connu une évolution progressive entre 2014 et 2017 de 

21,8% à 30,93% passant par 29,1% en 2016. Avec un taux de 18,18% le plus bas retrouvé 

en 2015. 
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b. Répartition des VU selon le sexe 

Dans notre série, on note une prédominance masculine avec un sexe-ratio (H/F) de 

1,6. Ce rapport est également rapporté par Tazanni [32] et Ammash [321]. Cependant, 

Kalfat et al [322] et Bedraoui [323] ont trouvé un rapport plus bas respectivement de 1,33 

et de 1,16.  

Dans la littérature, une prépondérance masculine était notée avec un sexe-ratio de 

l’ordre de 1,5 [13]. Ce qui concorde avec les données de notre étude. 

Etudes Pays H F Sexe Ratio 
Henaine R. et al 2005 [324] Lyon, France 63% 37% 1,7 
Ankou 2015 [327] Lyon, France 60% 40% 1,5 
Ammash [321] Nigéria 61,53% 38,47% 1,6 
Kalfat K. et al 2012 [322] Tunisie 57% 43% 1,33 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 61,76% 38,24% 1,6 
Bedraoui 2017 [323] Fès, Maroc 53% 47% 1,16 
Notre série Rabat, Maroc 62% 38% 1,6 

Tableau 119 : Répartition du sexe des patients porteurs de VU selon la littérature 

c. Répartition des VU selon l’âge 

Dans notre série, l’âge moyen de nos patients porteurs des VU est de 4,13 mois avec 

des extrêmes de 1 jour à 2 ans. Cet âge est plus précoce de celui de Tazanni [32] de 24 

mois et un peu plus élevé de celui de Abid et al [24] de 2,07 mois. 

De même, les nouveau-nés dans notre série représentent 32,73% avec un pic de 

fréquence de 40% des petits nourrissons de 1 à 6 mois. Alors que dans l’étude de Tazanni 

[32] les nouveau-nés ne représentent que 8,82% avec 20% des enfants et environ 70% des 

nourrissons. 

2.3.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 7 cas soit 12,73%. Ce taux est plus 

bas de celui retrouvé par Bedraoui [323] de 23,1%. Ces résultats rejoignent l’étude 

libanaise de Yunis et al [45] qui rapporte une forte association entre la consanguinité et le 

ventricule unique et l’hypoplasie du cœur gauche. 
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b. Anomalies génétiques 

Dans notre série, la T21 est la seule anomalie chromosomique retrouvée chez un seul 

cas soit 1,82%. Ce qui rejoint les données de la littérature ou la T21 s’associe avec 

l’hypoplasie de cœur gauche dans environ 2% [38]. 

Les porteurs de l’HCG peuvent présenter également des délétions terminales du bras 

long du chromosome 11 qui s’accompagnent d’un ensemble d’anomalies regroupées sous 

le nom de syndrome de Jacobsen [325]. 

c. Pathologies maternelles 

Dans notre série, le diabète, l’HTA, lupus et la prise de fenugrec par la mère au cours 

de la grossesse ont été recensés chez un seul cas chacun. 

Dans la littérature, Le diabète maternel a été le plus fortement associé à des défauts 

conotroncaux [89]. 

2.3.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, la circonstance de diagnostic la plus courante est la cyanose chez 

61,81% de nos patients. Suivie par La détresse respiratoire retrouvée chez 23 cas soit 

41,81%. Ceci rejoint les données de l’étude de Bedraoui [323] avec un taux de 73% pour la 

cyanose et de 46,2% pour la dyspnée. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, les éléments de l’examen clinique sont dominés par le souffle 

systolique retrouvé chez 25 cas soit 45,45%. 

Les signes d’insuffisance cardiaque sont notés chez 16 cas soit 29,09% dont l’HMG 

est enregistrée chez 12 cas (21%), le bruit de galop chez 3 cas (5%), la tachycardie chez 5 

cas (9%) et la polypnée chez 2 cas (3%). 

Selon Bedraoui [323], le souffle systolique et l’IC sont enregistrés respectivement 

chez 80,8% et 7,6% des cas. 
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2.3.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des VU présente une CMG chez 20 cas soit 36,36%. Ce 

taux est proche de celui de Bedraoui [323] de 30,8%. Les poumons clairs sont repérés chez 

3 cas. 

Dans la littérature, la radiographie thoracique ne montre aucun aspect caractéristique 

de VU. Mais elle permet d’évoquer la présence ou l’absence d’une SP par 

l’hypervascularisation importante et diffuse en l’absence de celle-ci ou d’une TGV. 

Ainsi la cardiomégalie est marquée seulement en cas de très gros débit pulmonaire, 

d’insuffisance atrioventriculaire importante ou de dysfonction sévère du ventricule 

principal. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de     

confirmer le diagnostic des VU et de les distingués en fonction du type anatomique. De ce 

point de vue-là, deux types sont plus rencontrés dans notre série à savoir l’atrésie 

tricuspide (VU type gauche) dans 24 cas soit 43,63% et l’hypoplasie du cœur gauche (VU 

type droit) dans 31 cas soit 56,37%.  

Dans la littérature, le ventricule principale type gauche est le plus fréquent [326] 

ainsi Ankou [327], Bonnet [161] et Rutka et al [328] ont rapporté que les VU type gauche 

et type droit représentent respectivement des taux de 74,3% et 22,8% ; 51% et 37% ; 

53,06% et 44,89%. 

En outre, l’échocardiographie nous a permis de déterminer les différentes lésions 

associées. Ainsi, dans notre série en dehors de 2 cas d’atrésie tricuspide isolée, le VU est 

associé chez tous les patients. Ce qui rejoint les données de la littérature [284] dont la SP 

(34%) et la TGV (30%) sont les anomalies les plus fréquemment associées. Dans l’étude 

de Ankou [327], ces deux anomalies sont retrouvées avec des taux respectivement de 77% 

et 54%. 
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Etudes Ville, Pays Taux des VU AT HCG 
Bhat NK et al., 2013 [17] Dehradun, Inde 2,56% 1,92% 0,64% 
Animasahun BA et al [340] Nigéria 5,70% 4,90% 1,80% 
Abid D et al [24] Sfax, Tunisie 4,50% 1,10% 1,10% 
Notre série Rabat, Maroc 4,72% 2,05% 2,67% 

Tableau 120 : Répartition des lésions associées aux VU selon la littérature 

 
Figure 120 : Echocardiographie chez un enfant de sexe féminin montrant un ventricule 

unique sur atrésie tricuspide associée au canal atrioventriculaire.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

 

Figure 121 : Echocardiographie chez un enfant de sexe féminin montrant un ventricule 

unique sur hypoplasie du ventricule gauche avec 2 valves auriculoventriculaires.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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2.3.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 47 cas soit 85,45% dont 24 cas (43,63%) 

ont eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été 

prescrits pour 23 cas soit 41,81%. 

b. Traitement chirurgical 

Tous les VU ont une physiologie commune avec un mélange des sangs veineux 

systémique et pulmonaire et leur prise en charge chirurgicale repose sur une réparation 

univentriculaire consistant à assurer une circulation pulmonaire court-circuitant le massif 

cardiaque [329]. 

Actuellement, la réparation des cardiopathies de type univentriculaire se déroule le 

plus souvent en trois grandes étapes. 

La première étape a lieu durant la période néonatale, elle est dépendante de la 

présentation clinique de l’enfant. L’objectif de cette chirurgie palliative néonatale consiste 

à lever tout obstacle à l'éjection aortique et à équilibrer les débits pulmonaire et 

systémique. Il peut s’agir de l’intervention de Norwood classique ou de Norwood - Sano 

[330] dans les syndromes d’hypoplasie du cœur gauche, consistant à créer une néo-aorte en 

utilisant la partie proximale de l’artère pulmonaire.  

 
C : Fermeture de la bifurcation pulmonaire à l’aide d’un patch prothétique. Mobilisation des artères 

pulmonaires. 
D : Reconstruction de la crosse aortique : anastomose partielle entre aorte descendante et crosse distale, 

élargissement de la crosse proximale à l’aide d’un patch prothétique (homogreffe ou péricarde autologue 
traité). 

E : Réunion des culots artériels en « canon de fusil » lorsque l’aorte est de taille acceptable. 
F : Réunion des culots artériels en « canon de fusil » lorsque l’aorte est très hypoplasique. 
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Figure 122 [331] : Protocoles « Norwood » 

 
G : Reconstruction de la néoaorte ascendante. Perfusion pulmonaire par une anastomose systémicopulmonaire 
H : Perfusion pulmonaire par un tube ventriculopulmonaire (intervention de Norwood-Sano). Le conduit peut être placé à 
gauche ou à droite de la néoaorte. 

Figure 123 [331] : Procédure de Norwood 

 

En cas d'hyperdébit pulmonaire, un cerclage de l’artère pulmonaire est réalisé. Et s’il 

existe une hypoperfusion pulmonaire, un shunt systémico-pulmonaire de type Blalock – 

Taussig modifié peut être mis en place. 

 
Figure 124 [318] : Cerclage de l’artère pulmonaire (A),  

Anastomose systémicopulmonaire (B) 
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La deuxième étape a lieu vers l’âge de 4 à 6 mois. C’est la dérivation 

cavopulmonaire supérieure ou dérivation cavopulmonaire partielle (DCPP). Différentes 

techniques existent, le principe étant de dériver uniquement le sang veineux cave supérieur 

vers la circulation pulmonaire. 

Ultérieurement et en fonction des chirurgies palliatives réalisées certaines 

complications peuvent apparaître avant la réalisation de la dérivation cavopulmonaire 

totale (DCPT). Chez les patients très cyanosés, la polyglobulie majore le risque 

d’événement thrombo-embolique, d'AVC et d’abcès cérébral. La dysfonction 

myocardique, la fuite tricuspide, les arythmies, la recoarctation de l’aorte, l’hyperdébit 

pulmonaire sont des facteurs d’insuffisance cardiaque et de décès précoce ; la réduction du 

shunt aortopulmonaire ou pathologie respiratoire surajoutée sont des facteurs d’hypoxie 

excessive [332]. 

La troisième étape, ou la totalisation de la dérivation cavopulmonaire, est réalisée  

à partir de l’âge de 18 à 24 mois, en général avant 3 ans, et est représentée par la chirurgie 

de Fontan. 

La chirurgie de Fontan a été décrite par Fontan et Baudet pour la palliation de 

l’atrésie tricuspide en 1971. Autrefois réalisé en dérivation atriopulmonaire. Elle a depuis 

été étendue à beaucoup de cardiopathies univentriculaire et modifiée pour être aujourd'hui 

réalisée par dérivation cavopulmonaire totale par tube extracardiaque qui consiste à dériver 

le sang des veines caves supérieures et inférieures directement aux artères pulmonaires  

Cette chirurgie est devenue la référence en terme de réparation des cardiopathies 

univentriculaires [333]. 
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1. Veine cave supérieure ; 2. aorte ; 3. artère pulmonaire ; 4. cavité accessoire ; 5. ventricule principal 

Figure 125 [318] : Anastomose cavobipulmonaire de Glenn bidirectionnel  

(premier temps de la dérivation cavopulmonaire de type Fontan) 

 
1. Veine cave supérieure ; 2. artère pulmonaire ; 3. veine cave inférieure ;  

4. aorte ; 5. cavité accessoire ; 6. ventricule principal 
Figure 126 [318] : Dérivation cavopulmonaire totale 

Les résultats des dérivations cavopulmonaires apparaissent meilleurs que ceux des 

dérivations atriopulmonaire, sur la mortalité et les complications. La mortalité précoce 

dans la DCPT est retrouvée entre 2 et 7%. La survie à 10 ans est entre 91% et 94%. 

La survie sans complication augmente également à 64% à10 ans avec un bénéfice lié 

à l'utilisation de la fenestration [334]. L'incidence des arythmies atriales est de 18% à 5 

ans. L'entéropathie exsudative est une complication qui survient avec une incidence de 3 

 à 15% avec une mortalité décrite de 50% à 5 ans [335]. 
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Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 37 cas soit 67,27% dont 

4 patients seulement ont été opérés : un seul cas a bénéficié d’une Dérivation 

cavopulmonaire partielle et 2 cas ont bénéficié d’une anastomose systémico-pulmonaire 

type Blalock avec un seul cas de cerclage de l’artère pulmonaire. 

Le reste des patients non opérés sont sont perdus de vue. 

Dans une étude portée sur 26 malades opérés entre 2012 et 2016 à l’unité médico-

chirurgicale Cardio-pédiatrique de CHU Hassan II de Fès, 26,92% ont bénéficié d’un 

cerclage, 3.80% ont bénéficié d’un blalock, 61.50% ont bénéficié d’une DCPP et 3.80% 

ont bénéficié d’une DCPT. Avec un taux de mortalité de 11,53% [323]. 

2.4. Ventricule droit à double issue : VDDI 

2.4.1. Généralités 

Le ventricule droit à double issue est une malformation cardiaque complexe dans 

laquelle il y a deux ventricules et deux gros vaisseaux ; l’un des gros vaisseaux et plus de 

la moitié du second naissent du ventricule droit ; le ventricule gauche ne peut se vider que 

par une communication interventriculaire, celle-ci est un élément de la malformation 

et non une anomalie associée [284]. 

 
Figure 127 [351] : Spectre des ventricules à double issue. A. Cœur normal. 1. Artère 

pulmonaire ; 2. valve tricuspide ; 3. aorte ; 4. valve mitrale. B. Ventricules à double issue : 

Conus sous-aortique et Conus souspulmonaire de position et de morphologie très variables. 



 

254 

2.4.2. Epidémiologie 

Dans notre série, le VDDI occupe la 4ème place des cardiopathies congénitales 

cyanogènes avec un taux de 8,52% et constitue la 10ème cardiopathie congénitale avec un 

taux de 1,97%. Ce taux avoisine nettement celui de Tazanni [32] de 1,91% et proche de 

celui de plusieurs études [221-35-31-339]. Cependant, Batteux [336] et Ouedraogo [337] 

ont mis en évidence des taux un peu plus élevés respectivement de 4,6% et 4,3%.  

Dans la littérature, le VDDI représente environ 1 à 3% des cardiopathies 

congénitales. Ce qui confirme les résultats de notre étude [338]. 

Etudes Pays Taux de VDDI 
Freedom RM et al 1992 [339] Angleterre 1,55% 
Batteux C 2016 [336] Lille, France 4,60% 
Ritu Bhardwaj [31] Inde 1,51% 
Ouedraogo LH 1979 [337] Lomé, Togo 4,30% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 1,91% 
Akkar [35] Fès, Maroc 1,05% 
Elalj [221] Fès, Maroc 1% 
Notre série Rabat, Maroc 1,97% 

Tableau 121 : Répartition du taux des VDDI selon la littérature 

a. Répartition des VDDI selon les années 

Dans notre série, le VDDI a connu une évolution progressive de 21,72% en 2014 à 

30,46% en 2017 passant par un taux de 26,08% en 2015 et de 21,74% en 2016. 

b. Répartition des VDDI selon le sexe 

Dans notre série, on note une forte prédominance masculine avec un sexe-ratio (H/F) 

de 2,28. Ce qui rejoint les données de la littérature [38]. Animasahun et al [340] et Tazanni 

[32] ont rapporté que les garçons étaient presque deux fois plus nombreux que les filles 

avec un sexe-ratio de 1,9. Akkar [35] et Elalj [221] ont recensé tous les patients de sexe 

masculin. 
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c. Répartition des VDDI selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de VDDI est de 5,97 mois avec des extrêmes 

de 1 jour à 2 ans et un pic de fréquence de 47,83% chez les petits nourrissons de 1 à 6 mois 

dont le diagnostic a été fait dans la 1ère année de vie chez 82,61%.  Cet âge de découverte 

est plus précoce de celui retrouvé dans plusieurs études. Il est nettement plus bas de celui 

de Akkar [35] de 45 mois dont 50% des patients diagnostiqués sont des enfants de 4 à 10 

ans et un peu plus bas de celui noté dans l’étude de Tazanni [32] dont 77% des patients 

sont des nourrissons et plus bas également de celui trouvé dans l’étude nigérienne de 

Animasahun et al [340] dont la plupart des enfants ont été diagnostiqués avant l'âge d'un 

an. 

2.4.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 4 cas soit 17%. Dans l’étude de 

Tazanni [32] elle est retrouvée chez un seul cas soit 11%. 

Une étude libanaise de consanguinité parentale et des malformations cardiaques 

congénitales, portée sur 759 cas a également trouvé une association significative entre la 

consanguinité et le VDDI [341]. 

b. Anomalies génétiques 

Dans la littérature, les anomalies génétiques sont retrouvées dans 10% à 20% chez 

les fœtus atteints de VDDI.  Les trisomies 18 et 13 sont les plus fréquentes, la trisomie 21 

et la microdélétion 22q11 sont également retrouvées. [342-343] 

Dans notre série, la T21 est la seule anomalie chromosomique recensée chez un seul 

cas soit 4%. 

c. Pathologies maternelles 

Dans la littérature, seulement environ 3% des cas, semblaient avoir un possible 

tératogénicité associée au VDDI. Par ailleurs, l’association du diabète maternel et le VDDI 

a été rapportée dans plusieurs études épidémiologiques [344-345-346]. De même, une 
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étude américaine portée sur 2310 mères – enfants a rapporté que les associations les plus 

fortes avec un diabète maternel manifeste ont été observées avec le VDDI (OR 21,33 ; 

99,5% IC 3,34, 136,26) et le TAC (OR 12,81 ; 99,5% IC 1,43, 114,64) [347]. 

Les expositions à l'éthanol, à l'acide rétinoïque ou à la théophylline avec agonistes 

adrénergiques ont été rapportées également chez les porteurs de VDDI. [348-349] 

Dans notre étude, l’HTA et le diabète maternel préexistant sont objectivés chez un 

seul cas chacun soit 4%. 

d. Cardiopathies congénitales familiales 

Dans notre série, on note un seul cas de cardiopathie congénitale chez le cousin  

soit 4%. 

Dans la littérature, la récurrence familiale de la cardiopathie congénitale est 

rapportée chez 5% des cas de VDDI [343]. 

2.4.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, la circonstance de diagnostic la plus courante est la cyanose chez 

65,21% de nos patients. Ce qui rejoint les données de l’étude de Animasahun et al [340], 

suivie par la détresse respiratoire retrouvée chez 10 cas soit 43,47%. L’insuffisance 

cardiaque est notée chez 5 cas soit 21,73%. 

Dans la littérature, la présentation clinique du VDDI dépend de son type 

physiopathologique et les anomalies associées incluant en générale une cyanose et des 

symptômes d'insuffisance cardiaque congestive. 

Les formes de VDDI avec CIV et SP sont les formes les plus rares, elles sont bien 

tolérées cliniquement par la SP qui empêche la survenue d’une maladie vasculaire 

obstructive dont l’aspect clinique n’est pas différent de celui de la T4F. 

Dans les formes avec CIV sous aortique sans SP, les signes cliniques sont identiques 

à ceux des CIV larges. On retrouve donc tous les singes d’un gros shunt gauche-droite 

symptomatique dès la première enfance. 
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Les formes aves CIV sous pulmonaire et sans SP sont les formes les plus sévères. 

Elles simulent la TGV avec CIV large dont la cyanose est notée dès la naissance avec une 

insuffisance cardiaque précoce. 

b. Examen clinique  

Les éléments de l’examen clinique des VDDI issus de notre étude sont dominés par 

le souffle systolique chez 10 cas soit 43%. L’HMG est retrouvée chez 4 cas soit 17% et la 

tachycardie est notée chez 2 cas soit 9%. 

Le RSP est enregistré chez 3 cas soit 13%. 

2.4.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des VDDI présente des anomalies chez 10 patients 

(43,47%), celles-ci sont dominées par la CMG constatée dans 8 cas soit 89%, 

l’hypervascularisation pulmonaire repérée chez 1 seul cas soit 11%. 

Dans la littérature, il n'y a pas de radiographie thoracique caractéristique de VDDI. 

Le volume du cœur et la quantité de vascularité pulmonaire dépendent de 

l’hémodynamique du cœur. 

Par ailleurs, la cardiomégalie et l’hypervascularisation pulmonaire sont observées 

chez les patients présentant une CIV large et sans SP.  En cas de SP, cette vascularisation 

est réduite [350]. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisé chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic du VDDI et de déterminer les différentes lésions associées, par 

ailleurs, le VDDI est associé chez tous les cas de notre série ce qui rejoint les résultats de 

plusieurs études [32-35-221]. 

Les anomalies cardiaques associées sont variables et elles sont dominées par la TGV 

chez 22 cas soit 96% suivie par la SP dans 12 cas soit 52%. La PCA et la CIA sont 

retrouvées respectivement chez 43% et 39% des cas. 
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2.4.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 15 cas soit 65.21% dont 6 cas (26,08%) ont 
eu la prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits 
pour 7 cas soit 30,43%. 

b. Traitement chirurgical  

Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 11 cas soit 47,82% dont 
2 patients seulement ont été opérés comme suit : 

 1 seul cas de VDDI + TGV + SP a bénéficié d’une chirurgie palliative 
(atrioseptotomie de Rashkind) ; 

 1 seul cas de VDDI + TGV a bénéficié d’une chirurgie palliative (cerclage de 
l’artère pulmonaire). 

Le reste des patients non opérés sont sont perdus de vue. 

Une prise en charge néonatale urgente peut s’avérer nécessaire dans 2 situations :  

 En cas de cyanose importante, en rapport avec TGV et une petite CIA, il est 
nécessaire d’agrandir cette CIA par atrioseptotomie de Rashkind. 

 En cas de coarctation très serrée, l’administration de la prostaglandine  
E (prostin®) en intraveineux est nécessaire afin d’ouvrir le canal artériel. 

Lorsque la symptomatologie apparaît dès la naissance, on procède à un banding de 
l’AP si le flux pulmonaire est excessif ou à un shunt de Blalock s’il est insuffisant. 

Après stabilisation initiale, un traitement chirurgical est envisagé. La correction est 
réalisée à l’âge de 2-8 mois et varie selon l’anatomie particulière de chaque cas. Elle 
dépend de deux éléments : la distance entre la valve tricuspide et l’état de la valve 
pulmonaire. Lorsque la distance tricuspidopulmonaire est supérieure au diamètre de l'aorte, 
une réparation intraventriculaire est indiquée par correction type CIV dirigeant le flux 
sanguin VG + CIV vers l’aorte en l'absence de sténose pulmonaire et de type tétralogie de 
Fallot en présence d'une sténose pulmonaire. Lorsque la distance tricuspidopulmonaire est 
inférieure au diamètre de l'aorte, l'indication dépend de l'état de la voie pulmonaire qui 
peut être normale d’où l’indication de tunnelisation VG – AP + switch artériel, ou sténosée 
d’où l’indication de la réparation de Lecompte qui consiste à la tunnelisation VG – aorte et 
translocation antérieure de la voie pulmonaire [351]. 
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2.5. Maladie d’Ebstein : MEb 

2.5.1. Généralités 

La malformation d'Ebstein est une cardiopathie congénitale rare caractérisée par le 

déplacement des feuillets septal et inférieur de la valve tricuspide, normalement situés au 

niveau de la jonction auriculo-ventriculaire, vers la pointe du ventricule droit. 

 

Figure 128 [352] : Aspect morphologique intracardiaque. Coupe sagittale. OD : oreillette 

droite ; AP : artère pulmonaire ; CI : chambre intermédiaire ; 1. valve septale ;  

2 : jonction atrioventriculaire droite. 

2.5.2. Epidémiologie 

Dans la littérature, la maladie d’Ebstein représente 0,5 à 1% des cardiopathies 

congénitales [353].  

Dans notre série, cette maladie occupe la 5ème place des cardiopathies congénitales 

cyanogènes avec un taux de 3,7%. Et constitue la 12ème cardiopathie congénitale avec un 

taux de 0,86%. Ce taux est proche de celui de Akkar [35] de 0,79%. Plusieurs études [33-

19-35-187-35-354-18] ont mis en évidence une fréquence comprise entre 0,6% et environ 

1%. Ce qui rejoint les données de la littérature. 
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Etude Pays Taux des MEb 

Aubry P, et al [187] Paris, France 1% 
Delpey JG [33] Brest, France 0,60% 
Kapoor R et al [354] Kânpur, Inde 1,10% 
Kinda G et al [19] Ouagadougou, Burkina Fasso 0,72% 
Outcha K et al [18] Lomé, Togo 1,22% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 1,06% 
Akkar [35] Fès, Maroc 0,79% 
Notre série Rabat, Maroc 0,86% 

Tableau 122 : Répartition du taux des MEb selon la littérature 

a. Répartition des maladies d’Ebstein selon les années 

Dans notre série, on a recensé un seul cas en 2014 et en 2016 chacune soit 10% et 4 

cas en 2015 et en 2017 chacune soit 40%. 

b. Répartition des maladies d’Ebstein selon le sexe 

Dans notre série, on note une forte prédominance masculine avec un sexe-ratio (H/F) 

de 4. Elalj [221] a recensé 3 patients qui sont tous de sexe masculin et dans l’étude de 

Malhotra et al [355] et Cabrera et al [356], ce rapport est respectivement de 1,75 et 1,13. 

Ceci rejoint les données de la littérature ou cette prédominance était noté avec un ratio H/F 

de l’ordre de 1,5 [13]. 

Cependant, une prédominance féminine a été rapporté dans l’étude de Tazanni [32] 

et XY et al [357] avec un ratio respectivement de 0,6 et 0,79. 

Etude Pays H F Sexe-ratio 
Cabrera R et al 2017 [356] Bogotá, Colombia 53,10% 46,90% 1,13 
 Malhotra A et al 2018 [355] Inde 63,60% 36,40% 1,75 
XY et al 2018 [357] China 44,30% 55,70% 0,79 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 40% 60% 0,6 
Akkar [35] Fès, Maroc 100%   
Notre série Rabat, Maroc 80% 20% 4 

Tableau 123 : Répartition du sexe des patients porteurs des MEb selon la littérature 
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c. Répartition des maladies d’Ebstein selon l’âge 

Dans notre série, l’âge moyen de nos patients porteurs de la maladie d’Ebstein est de 
22,93 mois soit 1,91 an avec des extrêmes de 1 jour et 12 ans. cet âge est un peu proche de 
celui de Akkar [35] de 1 an et plus précoce de plusieurs études [32- 358 ] avec 
respectivement une moyenne d’âge de 4 ans et 6,9 ans.  

Il s’agit de 50% de nourrissons, 30% de nouveau-nés, et 20% d’enfants. Akkar [35] 
n’a recensé que des nourrissons. Alors que Tazanni [32] rapporte un taux de 60% pour les 
enfants. 

Une étude colombienne [356] effectuée entre 1997 et 2016 a porté sur 147 patients 
montre que les enfants de 0 à 5 ans représentent 42,9%. Alors que les adultes ne 
représentent que 18,4%. 

Ceci suggère que le diagnostic de cette maladie peut être fait à tout âge et le plus 
souvent dans la première enfance. 

2.5.3. Approche étiologique 

a. Consanguinité 

La consanguinité est le seul facteur étiologique retrouvé dans notre série chez 3 cas 
soit 30%. 

Dans la littérature, la maladie d’Ebstein peut s’intégrer dans un complexe 
malformatif d’origine chromosomique dont les délétions du 1p36 sont les plus spécifiques 
[359] ou dans certaines embryopathies, comme celles rapportées en cas d’ingestion de 
lithium pendant le premier trimestre de grossesse ou d’infections virales [360]. 

2.5.4. Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, les circonstances de diagnostic sont dominées par la cyanose chez 
60% des cas, suivie par la dyspnée chez 2 cas et par la détresse respiratoire chez un seul 
cas. Deux nouveau-nés parmi ces patients ont été admis en poussée d’insuffisance 
cardiaque.  Alors que la découverte était fortuite à l’occasion d’un souffle systolique chez 
1 seul enfant de 12 ans. Ce qui rejoint les données de la littérature. 
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Dans la littérature, Le mode de découverte de la maladie d’Ebstein varie avec l’âge 

de diagnostic. Les formes sévères néonatales se traduisent par une cyanose importante avec 

une insuffisance cardiaque droite. Ces formes sont gravissimes, rapidement mortelles par 

inefficacité ventriculaire droite. Les formes modérées sont marquées par une dyspnée et 

une cyanose discrète. La découverte est fortuite à l’occasion d’un souffle cardiaque dans 

les formes mineurs de l’enfant et devant les troubles du rythme chez l’adolescent [361]. 

b. Examen clinique  

A l’auscultation, Le souffle systolique a été noté chez 6 cas (60%) et la tachycardie a 

été retrouvée chez 2 cas (20%). Dans l’étude de Cabrera et al [356] ces deux éléments ont 

été enregistrés avec des taux respectivement de 86% et 25%. 

L’HMG a été retrouvé chez 2 cas soit 20%, ce taux est proche de celui retrouvé par 

Malhotra et al [355] de 18,2%. 

2.5.5. Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Dans la littérature, La radiographie thoracique montre une cardiomégalie majeure 

dans les formes néonatales sévères alors que la cardiomégalie est ovoïde avec pédicule 

étroit et poumons clairs dans les formes modérées [244]. 

Dans notre série, la radiographie thoracique présente une CMG chez 4 cas soit 40%. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de la maladie d’Ebstein et de préciser les caractéristiques des 

lésions associées. En effet, dans notre série la maladie d’Ebstein est associée dans 80% des 

cas. Ce taux est un peu proche de celui trouvé par Cabrera et al [356] de 93%. 

Les anomalies cardiaques associées sont représentées par CIA dans 60% des cas, 

CIV dans 30% des cas, PCA dans 20% des cas, SP dans 20% des cas également et AP dans 

10% des cas. 
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Dans l’étude de Cabrera et al [356] ces lésions en dehors de CIV ont été recensées 

avec des taux respectivement de 60,5%, 12,9%, 7,5% et 7,5% également.  

Dans la littérature, la CIA est présente dans plus de la moitié des cas [362]. Ce qui 

confirme nos résultats. 

2.5.6. Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 4 cas soit 40% dont 2 cas ont eu la 

prescription des digitalo-diurétique, les antibiotiques ont été prescrits pour 1 seul cas et  

le traitement martial a été donné chez 1 seul cas également. 

b. Traitement chirurgical 

Les méthodes chirurgicales sont variées en fonction des tableaux cliniques allant de 

la réparation univentriculaire à la réparation biventriculaire. 

Dans les formes néonatales gravissimes, l’option thérapeutique afin de stabiliser un 

état hémodynamique satisfaisant est l’intervention de Starnes qui consiste à la création 

d’une atrésie de la tricuspide avec shunt artère systémique/ artère pulmonaire selon 

Blalock-Taussig.  Selon Remmsten et al [363] un taux de survie de 80% a été rapporté 

avec cette intervention. 

Chez les patients symptomatiques en période néonatale, le VD est habituellement 

non fonctionnel et l’approche chirurgicale prévoit de pallier de façon définitive selon  

le principe de Fontan qui consiste à faire une anastomose cavopulmonaire bidirectionnelle 

à partir de 6 mois et une anastomose cavopulmonaire totale après la troisième année [364]. 

L’équipe de Knott-Craig encourage à la réalisation d’une cure complète avec plastie 

tricuspide, plicature de l’oreillette droite et fermeture subtotale du shunt auriculaire [365]. 

Dans notre série, un seul cas de la maladie d’Ebstein associée à une CIA large 

presque OU + SP assez serrée + IT importante a bénéficié d’une plastie de la valve 

tricuspide avec dilatation de la sténose pulmonaire. 
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2.6. Tronc artériel commun : TAC 

2.6.1 Généralités 

Le tronc artériel commun (TAC), appelé aussi Truncus Arteriosus Communis, est 

une cardiopathie congénitale dans laquelle un tronc artériel unique émerge de la base du 

cœur au-dessus d’une valve semi-lunaire unique appelée valve troncale, et donne naissance 

aux artères coronaires, à l’aorte et à une ou deux artères pulmonaires. Quarts types 

principaux sont décrits par Van Praagh dont le type I (ou A1) est le plus fréquent [284]. 

 

Figure 129 : La classification de Van Praagh du TAC. 1. Artère carotide gauche ; 2. artère 

sous-clavière gauche ; 3. Artère pulmonaire gauche ; 4. aorte thoracique. 

2.6.1. 
A. Un tronc artériel pulmonaire est individualisé, naissant du 
tronc commun avant sa bifurcation en deux branches 
pulmonaires dans le type A1 de Van Praagh.  
B. Les deux artères pulmonaires naissent séparément du 
tronc artériel commun dans le type A2 de Van Praagh 

C. Le tronc artériel commun donne l’artère pulmonaire 
droite, l’artère pulmonaire gauche (1) naissant de l’aorte 
descendante dans le type A3 de Van Praagh.  

D. Le type A4 de Van Praagh est le type A1 avec une 
interruption de l’arche aortique.  
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2.6.2 Epidémiologie 

Dans la littérature, le TAC représente 0,3 à 2,5% des cardiopathies congénitales 

[366-367]. 

Dans notre série, cette malformation cardiaque occupe la 6ème place des cardiopathies 

congénitales cyanogènes avec un taux de 2,59%. Et constitue la 13ème cardiopathie 

congénitale avec un taux de 0,6%. Ce taux se rapproche nettement de celui de Bhat et al 

[17] de 0,64%. Plusieurs études [187-35-17-33-32] ont mis en évidence une fréquence 

comprise entre 0,5% et 2,12%. Ce qui rejoint les données de la littérature. 

Etude Ville, Pays Taux des TAC 
Aubry P et al [187] Paris, France 0,50% 
Delpey JG [33] Brest, France 2% 
Bhat NK et al [17] Dehradun, Inde 0,64% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 2,12% 
Akkar [35] Fès, Maroc 0,53% 
Notre série Rabat, Maroc 0,60% 

Tableau 124 : Répartition du taux des TAC selon la littérature 

a. Répartition des TAC selon les années 

Dans notre série, le TAC est passé d’un seul cas en 2014 à 3 cas en 2015 et en 2016 

chacune. En 2017 on ne dispose d’aucun cas. 

b. Répartition des TAC selon le sexe 

Dans notre série, on note une légère prédominance masculine avec un sexe-ratio 

(H/F) de 1,3. Akkar [35] a recensé 2 patients qui sont tous les deux de sexe masculin et 

dans l’étude de Tazanni [32] ce rapport est plus élevé de l’ordre de 2,3.  Cependant, 

Animasahun et al [340] a rapporté une prédominance féminine à raison de deux filles pour 

un garçon et Russel et al [368] n’a trouvé aucune prédominance de sexe. 

Dans la littérature, une prédominance masculine était notée avec un ratio de 1,5 [13]. 
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Etude Pays H F Sexe-ratio 
Russel et al [368] Etats Unis 50,34% 49,66% 1,01 
Animasahun BA, et al [340] Nigéria 35,30% 64,70% 0,54 
Tazanni [32] Rabat, Maroc 

(même service) 70% 30% 2,3 

Akkar [35] Fès, Maroc 100% - - 
Notre série Rabat, Maroc 57,14% 42,86% 1,3 

Tableau 125 : Répartition du sexe des patients porteurs des TAC selon la littérature 

c. Répartition des TAC selon l’âge 

Tous nos patients ont été diagnostiqués durant les 4 premiers mois de vie dont 57% 
des nouveau-nés et 43% des nourrissons. Ainsi, l’âge moyen de nos patients porteurs de 
TAC est de 1,19 mois. Cet âge est plus précoce de ceux de Tazanni [32] et Akkar [35] 
respectivement de 5 mois et 6,5 mois. Selon Animasahun et al [340], cet âge est très tardif 
de 27,31 mois dont 55,9% des patients sont diagnostiqués avant 12 mois de vie. Cette 
précocité de diagnostic retrouvée  chez la plupart des études suggère la gravité de cette 
anomalie. 

Dans la littérature, le TAC représente 1% des lésions cardiaques détectées dans la vie 
fœtale [369]. De même une étude italienne observationnelle portée sur 23 cas de TAC 
collectés de trois centres de diagnostic prénatal des anomalies congénitales, entre 1993 et 
2002 a conclu que le TAC peut être diagnostiqué et caractérisé de manière fiable dans la 
vie prénatale, bien que la différenciation de l’APSO puisse être difficile. 

2.6.3 Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez un seul cas soit 14,2%. 

b. Anomalies génétiques 

Dans la littérature, le tronc artériel commun représente 36% des cardiopathies 
congénitales associées à une micro-délétion 22q11, dans le cadre de la maladie de 
DiGeorge [370]. 

Dans notre série, une fente labiopalatine avec ectopie testiculaire a été retrouvée chez 
un seul cas (14,2%) mais aucune anomalie génétique n’a été confirmée. 
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2.6.4 Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans la littérature, le TAC se révèle le plus souvent très tôt dans 95% des cas avant 3 

mois. Dont les signes révélateurs sont ceux du shunt gauche-droite à gros débit tels que la 

dyspnée et la fatigabilité aux biberons, bientôt accompagnés des autres signes de 

défaillance cardiaque associant une cyanose le plus souvent modérée et discrète. 

Nos patients sont découverts tous au bout des premiers 4 mois de vie, par 

l’apparition de la cyanose chez 5 cas (71%) et de la détresse respiratoire chez 2 cas (29%). 

L’insuffisance cardiaque a été notée chez 2 cas parmi eux. Ce qui rejoint les données de la 

littérature. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, Le souffle systolique a été ausculté chez 3 cas et l’HMG a été 

retrouvée chez 2 cas.  Alors que l’examen clinique était normal chez 3 cas. 

2.6.5 Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Les signes radiologiques sont moins spécifiques surtout chez le nouveau-né et le très 

jeune enfant. En général, le volume cardiaque est modérément augmenté avec une forte 

hypervascularisation pulmonaire.  

Dans notre série, la CMG est objectivée chez 2 cas (29%). 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis  

de confirmer le diagnostic de TAC et de préciser les caractéristiques des lésions associées. 

Dans notre série, le TAC type 1 a été recensé chez 2 cas. L’insuffisance et la sténose 

troncale sont notées respectivement chez 43% et 28% des cas. Selon Butto et al [371] ces 

anomalies sont objectivées chez près de 50% et 20% des cas respectivement. Elleq doivent 

évaluer soigneusement pour leur importance pronostique et thérapeutique.  
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Plusieurs malformations cardiaques peuvent s’associer au TAC :  

La communication interauriculaire, est présente dans près de 25% des cas, les 

anomalies de naissance et de distribution des artères coronaires sont très fréquentes dans 

25% des cas également, l’interruption de l’arche aortique est présente dans 20% des cas 

[372] et le canal artériel persistant (en dehors de l’interruption de l’arche aortique) peut 

exister donc dans moins de 10 % des cas.  

Dans notre série, la CIA et la PCA s’associent au TAC respectivement dans 28% et 

14% des cas. Ce qui rejoint les données de la littérature. 

 

 

Figure 130 : Echocardiographie bidimensionnelle montant le tronc artériel commun.  

Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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2.6.6 Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical est un traitement symptomatique. Il ne peut prétendre qu’à 

pallier l’insuffisance cardiaque initiale 

Dans notre série, le traitement médical a été prescrit chez 3 cas (42,85%) dont 2 cas 

ont eu la prescription des digitalo-diurétiques et les antibiotiques ont été prescrits pour 1 

seul cas. 

b. Traitement chirurgical 

La réparation du défaut implique la séparation des voies systémique et pulmonaire 

avec l'établissement d'une connexion entre le ventricule droit et les artères pulmonaires et 

la fermeture du défaut septal ventriculaire. Les patients présentant un tronc artériel 

commun ont été historiquement traités avec une réparation complète retardée, parfois 

précédée par une chirurgie palliative avec un cerclage des artères pulmonaires [373]. Au 

cours des deux dernières décennies ou plus, la plupart des patients ont été pris en charge 

par une réparation primaire précoce avant les 6 mois de vie. [374] aujourd’hui la réparation 

à lieu surtout dans la période néonatale [375] avec des résultats excellents : le taux de 

mortalité à 4–5% [376]. 

Plusieurs études ont identifié la régurgitation tronculaire de la valve préopératoire 

comme facteur de risque de mortalité [377-378].  

Une étude américaine récente entre 2000 et 2009 qui a porté sur 572 patients opérés 

pour TAC avec un âge médian de 12 jours, a conclu que la chirurgie de la valve tronculaire 

chez les patients subissant la réparation du TAC est associée à une mortalité significative 

de 30% contre 10% en cas de la réparation isolée du TAC. 

Cependant, l'absence de traitement de l'insuffisance tronculaire significative, 

nécessitant une réopération précoce qui présente des résultats uniformément médiocres. 

Dans notre série, le traitement chirurgical a été indiqué chez 2 cas soit (28,57%) qui 

n’ont pas encore été opérés. 
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2.7. Atrésie pulmonaire à septum interventriculaire intact : APSI 

2.7.1 Généralités 

L’atrésie pulmonaire à septum intact (APSI) est un obstacle fibro-musculaire 

complet, associé à divers degrés d’hypoplasie du VD et de la valve tricuspide ainsi qu’à 

des fistules coronaires qui rendent la perfusion myocardique dépendante de la fonction du 

VD [223]. 

2.7.2 Epidémiologie 

Dans notre série, l’APSI occupe la dernière place des cardiopathies cyanogènes avec 

un taux de 1,11%. Et constitue la 15ème et également la dernière cardiopathie congénitale 

avec un taux de 0,26%. Ce taux avoisine celui de Tazanni [32] de 0,21% et plus bas de 

celui de Delpey [33] de 0,6%. Cependant, dans la littérature, cette malformation est rare 

mais représente un taux plus élevé de 1 à 2% de l’ensemble des cardiopathies congénitales 

[379]. 

a. Répartition des APSI selon les années 

Dans notre série, on a recensé 2 cas de l’APSI en 2015 et un seul cas en 2017  

et aucun cas n’a été enregistré en 2014 ni en 2016. 

b. Répartition des APSI selon le sexe 

Notre série comporte 2 cas de sexe féminin et un seul cas de sexe masculin. Ce qui 

rejoint l’étude de Tazanni [32] dont le seul cas recensé, était de sexe féminin. Cependant 

Delpey [33] et Aubry et al [187] ont rapporté une prédominance masculine avec un sexe-

ratio (H/F) respectivement de 1,3 et 1,5. 

c. Répartition des APSI selon l’âge 

Dans notre série, Il s’agissait d’un seul nouveau-né âgé de 21 jours, 2 nourrissons 

âgés de 3 mois et 4 mois. Avec un âge moyen de 2,57 mois. Dans l’étude de Tazanni [32], 

le seul cas recensé avait un âge de 2 mois. 
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Dans la littérature le diagnostic peut être fait même en prénatal depuis plus de 20 ans. 

Daubeney et al [380] ont rapporté un taux de 43% des APSI diagnostiquées en prénatal en 

1990. 

2.7.3 Approche étiologique 

Dans notre série aucun facteur étiologique n’a été trouvé. 

Dans une étude récente [381], une délétion du chromosome 22q11 a été objectivée 

chez une fille d’un mois et demi ayant une APSI. Cette rare association indique que la 

délétion du chromosome 22q11 ne devrait pas être exclue comme facteur potentiel chez les 

patients présentant une APSI lorsqu'il existe d'autres indicateurs cliniques ou biologiques, 

tels que l’hypocalcémie, absence de thymus ou lymphopénie. 

2.7.4 Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

L’APSI est une maladie ducto-dépendante. Le nouveau-né porteur de cette anomalie 

devient cyanosé et hypoxémique dès la fermeture du canal artériel. 

Dans notre série, Le diagnostic de l’APSI a été révélé par la cyanose chez les 3 

patients avec une fatigabilité aux tétées associée chez 2 cas. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, Le souffle systolique a été ausculté chez 2 cas. 

Un souffle continu de canal artériel et un souffle systolique de fuite tricuspidienne 

sont parfois présents. 

2.7.5 Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Dans notre série, La radiographie thoracique présente une CMG chez 2 cas soit 66%, 

un cœur en sabot avec des poumons clairs chez 1 seul cas soit 34%. 

Une cardiomégalie légère à massive est souvent retrouvée et la vascularisation 

pulmonaire est pauvre. 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de l’APSI, d’évaluer la taille et la structure du ventricule droit et de 

la tricuspide en estimant sa fuite et d’analyser la circulation coronaire et les shunts vitaux 

auriculaires et ductaux qui vont en grande partie conditionner le pronostic et le traitement 

[382]. 

Dans notre étude, l’HVD est constante, la valve tricuspide est faiblement perméable 

chez un cas, présentant une fuite légère et importante chez les 2 cas restants. Cependant les 

artères coronaires sont normalement posées. 

2.7.6 Traitement 

La prise en charge médicochirurgicale néonatale est assez bien codifiée en fonction 

de la sévérité anatomique de L’APSI. Le traitement curatif est indiqué dans les formes 

avec la possibilité d’obtention d’une circulation biventriculaire et en l’absence de 

circulation coronaire ventriculaire droite dépendante [382- 383 ]. Dans l’attente du 

cathétérisme ou de la chirurgie, une perfusion de prostaglandine E1 est systématiquement 

instituée dès la naissance en raison de la ducto-dépendance [383]. Alors que dans les 

formes les plus sévères seule une cure chirurgicale palliative univentriculaire peut être 

envisagée avec un pronostic très réservé [382-384]. 

Le cathétérisme interventionnel avec dilatation au ballonnet de la sténose critique ou 

perforation-dilatation de l’atrésie membraneuse pulmonaire est devenu depuis une 

quinzaine d’années le traitement de première intention dans les formes favorables avec un 

taux de succès de 64 à 85% [382-385]. 

La chirurgie de désobstruction du VD n’est réalisée le plus souvent qu’en cas 

d’échec du cathétérisme interventionnel ou lorsqu’il y a une composante musculaire 

infundibulaire à l’obstacle, même si certains ont rapportés de bons résultats lorsque la 

chirurgie est utilisée dans tous les cas d’APSI [384]. Elle peut aller de la valvulotomie à la 

réalisation d’un patch transannulaire [384]. Dans la majorité des cas, la réalisation 

concomitante d’une anastomose de Blalock-Taussig est nécessaire [382-384]. 
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Cette anastomose de Blalock-Taussig modifiée peut également être la première étape 

d’une cure palliative univentriculaire définitive s’il n’y a pas le potentiel pour une 

circulation biventriculaire. Elle doit être suivie d’une dérivation cavopulmonaire partielle, 

puis totale, comme 3ème étape de ce traitement chirurgical palliatif [383-386]. 

Dans notre série aucun cas n’a été opéré. 
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3. Malformations obstructives 

3.1. Sténose pulmonaire : SP 

3.1.1 Généralités 

Les sténoses pulmonaires se définies par un obstacle organique sur la voie 

pulmonaire et un septum interventriculaire intact. L’obstacle concerne le plus souvent 

l’orifice pulmonaire et on parle de sténose valvulaire, mais il peut être situé à tout autre 

endroit de la voie pulmonaire, depuis le ventricule droit lui-même jusqu’aux branches 

pulmonaires périphériques, ou parfois intéresser simultanément plusieurs segments. 

3.1.2 Epidémiologie 

Dans la littérature, la SP représente 7 à 10% des cardiopathies congénitales [387].  

Dans notre série, cette malformation cardiaque occupe la 1ère place des 

malformations obstructives avec un taux de 57,3%. Et constitue la 8ème cardiopathie 

congénitale avec un taux de 4,37%. Ce taux est un peu plus élevé de ceux de Tazanni [32] 

et Kapoor et al [16] respectivement de 3,18% et 3,2%. Cependant, plusieurs études [221-

388-42-19] ont mis en évidence une fréquence comprise entre 6,7 et 11%. 

Etude Ville, Pays Taux des SP 
Delpey JG [33] Brest, France 7% 
Aubry P er al [187] Paris, France 9% 
Kapoor et al [16] Kânpur, Inde 3,20% 
Alnajjar et al [388] Arabie Saoudite 7,90% 
Georges K, et al [19] Ouagadougou, BF 11,01% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 3,18% 
Elalj [221] Fès, Maroc 6,70% 
Boussalah et al [42] Casablanca, Maroc 8,50% 
Notre série Rabat, Maroc 4,37% 

Tableau 126 : Répartition du taux des SP selon la littérature 
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a. Répartition des SP selon les années 

Dans notre série, le taux de la SP a connu une évolution marquante de 9,8% en 2014 
à 50,97% en 2015, puis il a diminué à 19,61% en 2016 pour rester stable à 19,62% en 
2017. 

b. Répartition des SP selon le sexe 

Dans notre série, on note une légère prédominance masculine avec un sexe-ratio 
(H/F) de 1,31. Tazanni [32] et Akkar [35] ont trouvé des rapports respectivement de 1,5 et 
2. Ce qui rejoint les données de la littérature avec un ratio de 1,5 [13].  

c. Répartition des SP selon l’âge 

Le diagnostic de la SP peut être fait de la naissance à l’âge de la puberté et le plus 
souvent dans les 2 premières années de vie. 

Dans notre série, l’âge moyen de nos patients porteurs de la SP est de 23,82 mois soit 
1,98 an avec des extrêmes de 6 jour et 13 ans. Cet âge est élevé de celui de Tazanni [32] de 
12 mois et plus précoce de celui de Akkar [35] de 55 mois. 

Il s’agit de 12% des nouveau-nés, 59% des nourrissons, 25% des enfants et 4% des 
prépubertaires. Ceci rejoint l’étude de Tazanni [32] qui rapporte des taux respectivement 
de 20%, 46%, 27% et 7%. 

3.1.3 Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 10 cas soit 20%. 

b. Anomalies génétiques 

La SP s’intègre fréquemment dans Les formes syndromiques, essentiellement le 
syndrome de LEOPARD ou de Noonan [389] qui s’associe dans 50% des cas à une sténose 
valvulaire pulmonaire. Le syndrome de Williams-Beuren se rencontre dans la SP supra 
valvulaire et diffuse et le syndrome d’Alagille se retrouve dans les sténoses multiples et 
étagées [390-391]. L’association à une rubéole congénitale ainsi que des formes familiales 
sont également décrites. [389-158] 
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Dans notre série, les sanomalies génétiques sont représentées par le syndrome de 
Noonan dans 8% des cas, la T21 dans 4% des cas, le syndrome de williams beuren et le 
syndrome d’Alagille dans 2% chacun. Ce qui rejoint les données de la littérature. 

c. Prématurité 

Dans notre série, la prématurité est retrouvée chez un seul cas soit 2%. 

3.1.4 Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, la SP est découverte fortuitement à l’occasion d’un souffle 
systolique chez 33 cas (64%) et par l’apparition de cyanose chez 12 cas (23%), devant la 
détresse respiratoire chez 7 cas (14%) et par la dyspnée chez 2 cas (4%). Dans l’étude de 
Tazanni [32], le diagnostic était fortuitement dans 66% des cas. Ce qui rejoint notre étude. 

Dans la littérature, chez le nourrisson et le grand enfant, la tolérance fonctionnelle est 
souvent excellente. Le diagnostic est évoqué devant un souffle systolique rude, intense et 
frémissant, siégeant au foyer pulmonaire et irradiant vers le dos le plus souvent. 

À l’opposé, la sténose « critique » du nouveau-né peut menacer d’emblée le 
pronostic vital dont l’hypertrophie et la dysfonction ventriculaire droite sont majeures, les 
pressions droites sont élevées et causent un shunt droite gauche auriculaire avec cyanose, à 
travers le foramen ovale. Les symptômes à type de cyanose et de détresse respiratoire 
dépendent de la perméabilité du canal artériel qui constitue l’unique source de perfusion 
pulmonaire [223]. 

3.1.5 Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Les signes radiologiques sont variables selon les formes de la SP. 

Dans les formes mineures de SVP, l’arc moyen gauche est souvent saillant et le 
volume cardiaque est augmenté dans les formes critiques du nouveau-né.  

Dans notre série, la radiographie thoracique présente une CMG chez 16 cas soit 

31,37%. 
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b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients, ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de la SP et de préciser son siège. 

Dans notre série, la SP valvulaire est la plus dominante, trouvée chez 90% des cas. 

Selon Tazanni [32] et Abdellaoui [28], ce taux est respectivement de 93% et de 79,3% des 

cas. 

Les autres formes sont représentées par la SP supra-valvulaire dans 6% des cas et par 

la SP sous-valvulaire (infundibulaire) dans 4% des cas. Ceci se concorde avec les données 

de la littérature avec des taux respectivement de 90% et moins de 10% chacune [387]. 

L’échocardiographie nous a permis également d’estimer le degré de sévérité de la 

SP. 

Dans notre série, la SP est estimée très serrée dans 20% des cas, assez serrée dans 

24% des cas, modérément serrée dans 39% des cas et minime dans 18% des cas. 

Selon Tazanni [32], la sténose est serrée chez 27% des cas, modérée chez 60% des 

cas et légère chez 13% des cas. 
 

 

Figure 131 : Echocardiographie bidimensionnelle en doppler couleur 

 et en doppler continue montrant la sténose pulmonaire avec un gradient pulmonaire 

maximal de 57 mmHg et un gradient moyen de 30 mmHg, chez un patient âgé de 3 ans. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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3.1.6 Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 2 cas soit 3,92% qui ont eu la prescription 

de Lasilix seul.    

b. Traitement chirurgical 

Depuis les années 1980, la dilatation valvulaire pulmonaire au ballonnet est le 

traitement de choix de la sténose valvulaire pulmonaire. 

 
 
 
 

Figure 132 [392] : Cathétérisme interventionnel. Sténose valvulaire  

pulmonaire à septum interventriculaire intact 

Chez le nouveau-né, l’indication est la sténose critique, responsable d’une élévation 

de la pression ventriculaire droite à un niveau au moins isosystémique en 

échocardiographie associée à un shunt droite-gauche par le foramen ovale. Chez l’enfant 

plus grand, on considère comme sténose pulmonaire sévère une sténose entrainant une 

élévation de la pression ventriculaire droite à plus de 75 % environ de la pression 

systémique ou en cas de gradient entre le ventricule droit (VD) et l’artère pulmonaire à 

plus de 50 mmHg en systole. L’efficacité de la chirurgie est excellente avec un taux de 

succès obtenu chez près de 90% des malades dans plusieurs séries [393-394]. Ce taux est 

inférieur lorsque la valve dilatée est dysplasique notamment dans le syndrome de Noonan 

[393]. La mortalité précoce ainsi que le risque de complications liées à la procédure sont 

très faibles (0,2%) [395]. 

A. Mesure de l’anneau pulmonaire. 
 

B. Dilatation par ballonnet. Début 
de l’inflation. 

 

C. Fin de l’inflation. Effacement  
de l’empreinte valvulaire. 
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La commissurotomie chirurgicale est indiquée en cas d’échec ou de lésions associées 

[396]. 

Dans notre série, la dilatation a été indiqué chez 11 cas de SP valvulaire soit 21,56% 

dont 3 patients seulement, avec un gradient de pression VD-AP de 106, 99 et 93 mmHg 

ont été bénéficié d’une valvuloplastie percutanée. 

Le reste des patients non opérés sont sont perdus de vue. 

3.2. Coarctation de l’aorte : CoA 

3.2.1 Généralités 

La coarctation de l'aorte ou la sténose aortique isthmique se définit comme un 

obstacle anormal sur l'aorte, situé à l'union de la crosse aortique et de l'aorte descendante, 

au voisinage du point d'attache du ligament artériel. Elle doit être distinguée de 

l'hypoplasie tubulaire de l'aorte, caractérisée par un segment aortique trop long et trop 

étroit : les deux lésions sont souvent associées, en particulier chez le nouveau-né et le 

nourrisson [223]. 

3.2.2 Epidémiologie 

Dans la littérature, la coarctation de l'aorte (CoA) représente 6 à 8% des 

cardiopathies congénitales, elle occupe la 5ème place avec une incidence estimée à 1 pour 

2500 naissances vivantes [397-398]. 

Dans notre série, cette malformation cardiaque occupe la 2ème place des 

malformations obstructives avec un taux de 29,21%. Et constitue la 9ème cardiopathie 

congénitale avec un taux de 2,23%. Ce taux est proche de ceux de plusieurs études [35-23-

42-400] qui ont rapporté des taux respectivement de 2,09%, 2,56%, 2,61% et 2,7%. 

Cependant, certaines études [32-399-187-33-45] ont mis en évidence une fréquence un peu 

plus élevée comprise entre 3,18 et 5,5%. 
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Etude Ville, Pays Taux des CoA 
Stephensen et al [399] Islande 3,80% 
Delpey JG [33] Brest, France 5,50% 
Aubry P er al [187] Paris, France 5% 
Bhat NK, et al [23] Dehradun, Inde 2,56% 
Alabdulgade AA 2001 [400] Arabie Saoudite 2,70% 
Yunis K et al [45] Liban 5,80% 
Akkar [35] Fès, Maroc 2,09% 
Boussalah et al [42] Casablanca, Maroc 2,61% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 3,18% 
Notre série Rabat, Maroc 2,23% 

Tableau 127 : Répartition du taux des CoA selon la littérature 

a. Répartition des CoA selon les années 

Au sein du service P4 à l'Hôpital d'Enfants de Rabat, Benamar [401] a recensé une 

moyenne de 2,57 cas de CoA par an, entre 1992 et 1998 puis cette moyenne était de 2,16 

cas par an entre 1998 et 2003, passée par 10,11 cas par an entre 2004 et 2012 pour 

atteindre 6,5 cas par an dans notre série entre 2014 et 2017.   

Dans notre série, la CoA a connu une évolution progressive de 15,4% des cas en 

2014 à 30,8% des cas en 2017. Cette augmentation de fréquence au fils des années est due 

au développement des moyens de dépistage et par la sensibilisation des pédiatres sur 

l'intérêt de la palpation systématique des pouls périphériques et fémoraux. 

b. Répartition des CoA selon le sexe 

Dans notre série, on note une légère prédominance masculine avec un sexe-ratio 

(H/F) de 1,36. Ce taux se rapproche nettement de celui de Rasso [402] de 1,3 et de celui de 

Maouni [403] de 1,4. Ainsi, plusieurs études [405-413-32-33] ont rapporté un taux plus 

élevé variant de 1,78 à 3,1. Cependant, Akkar [35] a trouvé une prédominance féminine à 

raison de deux filles pour un garçon. 
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Dans la littérature, une prédominance masculine était notée avec un ratio compris 

entre 1,27 et 1,74 [404]. Ce qui confirme notre résultat. 

Etude Nb. de cas de CoA Pays Sexe-ratio 
Liberthson R et al. [405] 234 Boston, Etats Unis 1,78 
Pavy C et al 2015 [413] 60 France 1,85 
Delpey JG [33] - Brest, France 3,1 
Tazanni [32] 15 Rabat, Maroc (même 

service) 
2 

Akkar [35] 7 Fès, Maroc 0,6 
Maouni [403] 91 Rabat, Maroc 1,4 
Rasso A 2016 [402] - Fès, Maroc 1,3 
Notre série 26 Rabat, Maroc 1,36 

Tableau 128 : Répartition du sexe des patients porteurs de CoA selon la littérature 

c. Répartition des CoA selon l’âge 

Dans notre série, 96% de nos patients sont diagnostiqués dans la première année de 

vie. Avec un pic de fréquence de 46% chez les nourrissons de 1 à 6 mois. Alors qu’il s’agit 

de 27% des nouveau-nés et un seul enfant de 3 ans soit 4% avec un âge moyen de 4,07 

mois. Cet âge de diagnostic est proche de celui de Maouni [403] de 4,74 mois et plus 

précoce de ceux de Tazanni [32] et Akkar [35] respectivement de 7 mois et 20 mois. 

Dans une étude américaine ancienne (1948- 1978) portée sur 234 cas, le diagnostic 

de CoA avant la première année de vie n’a été fait que dans 19% des cas. Par contre, dans 

les études récentes, le diagnostic se fait le plus souvent dans les deux premières années de 

vie [403-32-35] ou totalement dans la période néonatale [413]. 

Etude Cas de CoA Pays Age moyen NN NRS ENF 
Pavy C et al. 2015 
[413] 60 France 17 ± 8,6 Jours 100% - - 

Tazanni [32] 
15 

Rabat, Maroc 
(même 
service) 

7 Mois 47,00% 33% 20% 

Akkar [35] 7 Fès, Maroc 20 Mois 0% 86,00% 14% 
Maouni [403] 91 Rabat, Maroc 4,74 Mois 42% 52% 6% 
Notre série 26 Rabat, Maroc 4,07 Mois 27% 69% 4% 

Tableau 129 : Répartition de l'âge des patients porteurs de CoA selon la littérature 
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3.2.3 Approche étiologique 

a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 7 cas soit 26,92%. Ce taux est plus 

élevé de ceux de Tazanni [32] et Maouni [403] respectivement de 13,3% et 19,8%. 

Dans une étude libanaise, Yunis K et al [45] n’ont trouvé aucune association 

significative entre la consanguinité et la CoA. 

b. Macrosomie 

Dans notre série, la macrosomie est retrouvée chez un seul cas soit 3,85%. 

c. Anomalies génétiques 

Dans notre série, le syndrome de Turner est la seule anomalie chromosomique 

recensée chez un seul cas soit 3,85%. D’après la première étude réalisée à ce sujet en 

Australie sur une large cohorte de sujets, il existe une association significative de la 

coarctation de l’aorte et le Syndrome de Turner avec un taux de 5,3% [406]. 

3.2.4 Données cliniques 

a. Circonstances de diagnostic 

Les circonstances de diagnostic des CoA sont variables et elles sont dominées par la 

détresse respiratoire dans 54% des cas, suivie par la dyspnée chez 19% des cas et la 

cyanose chez 15% des cas. L’IC est notée chez 11,5% des cas. Selon l’étude de Maouni 

[403], le diagnostic a été fait dans 40% des cas devant la détresse respiratoire. Ce qui 

rejoint notre étude. 

Dans les formes du nouveau-né et du nourrisson, la CoA réalise généralement un 

tableau gravissime par une insuffisance cardiaque globale avec défaillance du cœur 

gauche, parfois avec une défaillance multiviscérale, en particulier, une insuffisance rénale 

et une entérocolite. Ainsi, une cyanose modérée est fréquente, due aux malformations 

associées ou à l’évolution de l’IC. La cyanose différentielle peut être observé si le shunt 

droite-gauche ductal est présent [223]. 
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b. Examen clinique  

Les éléments de l’examen clinique des CoA issus de notre étude sont variables et ils 

sont dominés par la diminution des pouls fémoraux dans 84,62% des cas. Ce taux est 

proche de celui de Ward et al [407] de 86%. Selon Maouni [403], les pouls fémoraux sont 

diminués dans 29,6% et abolis dans 70,3%. Par ailleurs, la palpation des fémorales est 

difficile surtout chez le patient à bas âge. 

Le souffle systolique est ausculté chez 8 cas soit 30,77%. Ce taux est plus élevé de 

53,8% dans l’étude de Maouni [403]. En effet, les souffles systoliques entendus au-devant 

du thorax sont dus aux malformations associées. Le souffle interscapulovertébral gauche 

est difficile à entendre. 

Les signes de l’insuffisance cardiaque sont enregistrés chez 3 cas soit 11,5% 

(tachycardie chez 3 cas, HMG chez 2 cas et bruit de galop chez un seul cas). 

Le RSP est noté chez 2 cas soit 7,69%. 

3.2.5 Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

La radiographie thoracique des CoA présente une CMG chez 14 cas soit 53,8%. Ce 

taux est proche de celui de Maouni [403] de 58,2%. En effet, cette cardiomégalie est 

constante, globale et toujours très importante dans les formes des nouveau-nés et des 

nourrissons. 
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Figure 133 : Radiographie thoracique de face montrant 

 une cardiomégalie chez un nourrisson de 5 mois (ICT = 0,8). 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 

Chez le grand enfant, la radiographie thoracique peut montrer la coarctation par une 

image en epsilon, la circulation collatérale par des érosions costales, et le retentissent sur le 

cœur gauche de la coarctation [223]. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic des CoA et de préciser les différentes malformations cardiaques 

associées. Ainsi, dans notre série, la CoA est isolée dans 6 cas soit 23% et associée dans 20 

cas soit 77%. Ceci rejoint l’étude de Maouni [403] et Akkar [35] qui ont rapporté des taux 

respectivement de 79,12% et 62,5% pour les formes associées. 

Dans notre série, la CIV et la PCA sont les malformations cardiaques les plus 

fréquemment associées à la CoA dans 34,61% et 30,76% des cas respectivement, suivies 

par la CIA (11,53%). Les anomalies valvulaires sont représentées par une IMGI dans 

15,38% des cas et une IAGI dans 3,84% des cas. Selon Maouni [403], les shunts sus-cités 

ont été notés respectivement dans 41,7%, 41,7% et 23%. Ceci rejoint les résultats de 

plusieurs études [408-401]. 
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Dans la littérature, Deux tiers (2/3) des cas de coarctations de l’aorte chez le 

nouveau-né et le nourrisson s’associent à une hypoplasie tubulaire de la crosse aortique, 

une communication inter ventriculaire et un canal artériel perméable qui se jette presque 

toujours dans l’aorte en aval de la CoA. Les autres malformations associées sont plus rares 

: CIA dans 13% des cas, TGV dans 9% des cas, VDDI et VU dans 4% des cas chacun. La 

bicuspidie aortique est plus fréquente dans 27 à 46% des cas. La sténose aortique est moins 

fréquente dans 10% des cas. Certains réalisent un complexe de Shone plus ou moins 

complet avec valve mitrale en parachute, anneau supramitral sténosant et coarctation [223]. 

En outre, l’échographie nous a permis d’étudier la taille et la contractilité du 

ventricule gauche. En effet, L’obstruction aortique brutale entraîne une insuffisance 

cardiaque aiguë par défaillance de VG, ou une adaptation du ventricule gauche par 

hypertrophie myocardique si cette coarctation s’installe progressivement. 

Dans notre série, l’HVG est retrouvée dans 10 cas (38%) et le VG hypokinétique 

chez 5 cas (19%). Selon Maouni [403] le VG est adapté dans 44% des cas et dilaté 

hypokinétique dans 26% des cas. 

 
Figure 134 : Echocardiographie en doppler continue montrant le flux typique 

 de la coarctation aortique avec aspect en pied de sabot. 

 Photo du service de pédiatrie IV de l’ HER 
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3.2.6 Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 19 cas soit 73% dont 2 cas (8%) ont eu la 

prescription des antibiotiques, les digitalo-diurétiques et potassium ont été prescrits pour 

17 cas soit 65%.    

b. Traitement chirurgical 

Toute coarctation de l’aorte doit être opérée. Le choix de la technique dépend de 

l’âge et du contexte clinique et de la forme isolée ou étendue de la CoA. 

Depuis la première intervention sur les coarctations par thoracotomie postérolatérale 

réalisée par Crafoord en 1944 [409], différentes techniques de réparation ont été déclinées. 

Actuellement, cette intervention opératoire qui consiste en une résection de la coarctation 

et anastomose termino-terminale de l’aorte est le traitement de choix chez les nouveau-nés 

et les nourrissons apportant les meilleurs résultats à long terme sans recoarctation avec une 

faible morbi-mortalité dans la chirurgie néonatale.  

Intervention de Waldhausen est une plastie d’élargissement de l’isthme aortique 

utilisant l’artère sous-clavière gauche. Cette plastie peut être indiquée lorsqu’il existe une 

longue zone d’hypoplasie entre l’artère sous-clavière et la zone de coarctation [410]. 

Depuis 1982, de nombreuses équipes ont rapporté leur expérience de l’angioplastie 

percutanée. Elle offre une alternative au traitement chirurgical des coarctations « natives ». 

Les complications sont rares chez le grand enfant et chez l’adulte et fréquentes chez les 

nouveau-nés et les nourrissons [401]. 

Dans notre série, Le traitement chirurgical a été indiqué chez 16 cas soit 62% dont 9 

(34,61%) patients seulement ont bénéficié d’une cure de la coarctation (résection 

anastomose termino-terminal de Crafoord). 

Ainsi, l’intervention de Crafoord reste la technique la plus utilisée d’après plusieurs 

séries marocaines [32-36-403 -408-401]. 
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3.2.7 Complication 

La recoarctation et l’HTA résiduelle sont les deux complications à getter à distance 
de la réparation. 

La recoarctation survient chez 10 à 20% des enfants opérés en période néonatale. 
D’où l’importance de surveiller de manière systématique à long terme tous les nouveau-
nés opérés même s’ils ne présentent pas de gradient de pression à la sortie de l’hôpital. 

Dans notre série, la recoarctation est notée chez un seul cas opéré soit 11,1%. Ce 
taux est équivalent à celui de Benamar [401] et plus élevé de celui de Maouni [403] de 
4,39%. 

L’âge, le poids et l’hypoplasie apparaissent comme des facteurs de risque de la 
recoarctation. En effet, les plus jeunes sont significativement plus à risque de récidiver 
[411] ; de même, Burch et al. [412] ont montré que les nouveau-nés de moins de 2,5 kg 
avaient présenté plus de recoarctation que les nouveau-nés de plus de 2,5 kg, sans 
différence significative néanmoins ; Pavy et al [413] Rapportent un taux de 30% de 
recoarctation en cas d’hypoplasie de l’arche aortique distale associée contre 4% en cas de 
coarctation simple. 

3.3. Sténose Aortique : SAo 

3.3.1 Généralités 

Les sténoses aortiques constituent un obstacle à la sortie du ventricule gauche. Cet 
obstacle est fixe et permanent, ce qui le différencie des obstructions sous aortiques 
dynamiques dues à une hypertrophie musculaire ou à une myocardiopathie hypertrophique 
obstructive [223]. 

3.3.2 Epidémiologie 

Dans notre série, cette malformation cardiaque occupe la 3ème et la dernière place des 
malformations obstructives avec un taux de 13,48%. Et constitue la 11ème cardiopathie 
congénitale avec un taux de 1,03%. Certaines études [31-416-32] ont rapporté des taux 
plus bas respectivement de 0,6%, 0,8% et 0,85%. Cependant, Elalj [221], Bhat et al [17] et 
Delpey [33] ont trouvé des taux plus élevés respectivement de 2%, 2,24% et 5%. 
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Dans la littérature, la SAo représente 2 à 5% des cardiopathies congénitales [414-

415]. 

Etude Ville, Pays Taux des SAo 
Delpey JG [33] Brest, France 5% 
Ritu Bhardwaj et al [31] Inde 0,60% 
Bhat NK et al [17] Dehradun 2,24% 
Al Rashid et al [416] Riyad, Arabie Saoudite 0,80% 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 0,85% 
Elalj [221] Fès, Maroc 2% 
Notre série Rabat, Maroc 1,03% 

Tableau 130 : Répartition du taux des SAo selon la littérature 

a. Répartition des SAo selon les années 

Dans notre série, le taux de SAo a augmenté progressivement de 24,98% en 2014 à 

33,33% en 2015 et en 2016 chacune. Puis, il a diminué de façon inexplicable à 8,34% en 

2017. 

b. Répartition des SAo selon le sexe 

Dans la littérature, La sténose aortique congénitale touche plus fréquemment les 

garçons à raison de 3 à 5 garçons par une fille [417-418]. 

Dans notre série, on note une forte prédominance masculine avec un sexe-ratio (H/F) 

de 5. Ce rapport est proche de celui de Depley [33] de 5,1. Plusieurs études ont rapporté 

cette prédominance avec un ratio qui varie de 1,9 à 4,5. Ce qui rejoint les données de la 

littérature. 

Etude Pays Sexe-ratio 
Soule N 2011 [419] Tours, France 2,1 
Delpey JG [33] Brest, France 5,1 
Hochstrasser L et al 2015 [420] Lausanne, Suisse 1,9 
Kallio et al 2017 [421] Helsinki, Finlande 4,5 
Chehab et al 2015 [422] Beyrouth, Liban 2,5 
Tazanni [32] Rabat, Maroc (même service) 3 
Notre série Rabat, Maroc 5 

Tableau 131 : Répartition du sexe des patients porteurs des SAo selon la littérature 
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c. Répartition des SAo selon l’âge 

L’âge moyen de nos patients porteurs de SAo est de 33,04 mois soit 2,75 ans avec 

des extrêmes de 15 jours à 11 ans. Ce taux est plus précoce de celui de Tazanni [32] de 3 

ans et de celui de Akkar [35] de 3,41 ans. 

Une étude suisse réalisée entre 1985 et 2009 [420], portée sur 77 patients porteurs  

de SAo congénitale a rapporté un âge moyen de 5,8 ans plus tardif de celui de notre série. 

De même, Dans une étude libanaise réalisée entre 1999 et 2010 [422], portée sur 14 

patients, présentant une SAo supra valvulaire, a rapporté un âge moyen de 6,4 ans avec des 

extrêmes de 8,5-180 mois.  

Par ailleurs, nos patients sont représentés par un seul nouveau-né soit 8%, 5 

nourrissons soit 42%, 5 enfants (42%) également et un seul cas prépubertaire (8%). 

Cependant, Akkar [35] et Tazanni [32] n’ont recensé aucun cas dans la période néonatale. 

3.3.3 Approche étiologique 
a. Consanguinité 

Dans notre série, la consanguinité est notée chez 3 cas soit 25%. Ce taux est proche 

de celui de Chehab et al [422] de 28,6%. 

b. Pathologies maternelles 

Dans notre série, une valvulopathie maternelle est trouvée chez un seul cas soit 8,3%. 

Dans la littérature, le risque de récurrence chez un enfant né de mère porteuse d’une 

SAo est de 13 à 18% [164].  

3.3.4 Données cliniques 
a. Circonstances de diagnostic 

Dans notre série, le diagnostic de SAo était fortuit à l’occasion d’un souffle 

systolique dans la plupart des cas (75%). Suivi par la détresse respiratoire dans 17% des 

cas et par la cyanose dans 8% des cas. L’IC est notée chez 2 cas soit 0,16%.  Dans l’étude 

de Tazanni [32], tous les patients sont diagnostiqués fortuitement. 
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Dans les formes néonatales, les patients se présentent dans un tableau d’IC 

congestive. Alors que le diagnostic chez les enfants est le plus souvent fortuit devant un 

souffle systolique ou se révèlent par des signes fonctionnels à l’effort. 

b. Examen clinique  

Dans notre série, Le souffle systolique a été ausculté chez tous nos patients. 

Ce souffle est le plus souvent rude, intense, proto-méso-systolique, maximal au foyer 

aortique et irradiant vers les vaisseaux du cou. Son intensité diminue par le bas débit 

cardiaque dans les formes néonatales critiques. 

3.3.5 Données paracliniques 

a. Radiographie thoracique 

Dans la littérature, la radiologie est un peu de secours. Sauf chez le nourrisson où la 

CMG est habituelle dans les formes sévères. 

Dans notre série, la radiographie thoracique a montré une CMG chez un nourrisson 

ayant une SAo très serrée. 

b. Echocardiographie 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous les patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de SAo et de préciser son siège.  

Dans notre série, la SAo valvulaire est le type le plus fréquent dans 59% des cas, 

suivie par la SAo supra-valvulaire et sous-valvulaire dans 33% des cas, et par la SAo sous 

valvulaire isolée dans 8% des cas. La SAo supra valvulaire n’a pas été trouvée. 

Dans l’étude de Chehab et al [385], les sténoses valvulaires et sous-valvulaires 

aortiques ont été plus fréquentes avec des taux respectivement de 68% et 25% que la 

SSVAo qui n’a constitué que 7% de l’ensemble des obstructions sur la voie aortique. Ce 

qui rejoint notre étude. 
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L’échocardiographie nous a permis également d’estimer le degré de sévérité de la 

SAo qui est très serrée dans 16% des cas, assez serrée et modérément serrée dans 25% des 

cas chacun et minime dans 34% des cas. Ainsi, la SAo minime est la plus dominante. 

En outre, l’échographie nous a permis aussi d’apprécier le retentissement sur le VG 

qui est hypertrophié dans 5 cas soit 41% des cas. 

En effet, ces éléments ont un impact sur le choix thérapeutique et le pronostic des 

patients. 

 

 
Figure 135 : Echocardiographie bidimensionnelle couplée au doppler couleur et au doppler 

continu montrant la sténose aortique. Photo du service de pédiatrie IV de l’HER 
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3.3.6 Traitement 

a. Traitement médical 

Le traitement médical a été prescrit chez 4 cas soit 33% dont 1 seul cas qui a  
eu la prescription des antibiotiques et le Lasilix seul a été prescrit chez 3 cas. 

b. Traitement chirurgical 

Les sténoses aortiques valvulaires sont corrigées chirurgicalement ou par voie 
percutanée. 

Chez le nouveau-né, l’indication d’une intervention est indiscutable en présence 
d’une dysfonction ventriculaire gauche ou d’une circulation systémique ducto-dépendante. 
Pour les grands enfants, l’indication est posée en général lorsque le gradient échographique 
est supérieur à 65 mmHg en l’absence de symptômes et quel que soit le gradient en cas de 
symptômes ou de dysfonction ventriculaire gauche.  

La valvuloplastie est un traitement palliatif au même titre que la plastie chirurgicale 
en attendant le remplacement valvulaire aortique (bridge to valve remplacement). Bien 
qu’il n’y ait pas d’études prospectives randomisées, les résultats en termes de mortalité et 
les résultats de suivis à long terme sont très comparables à ceux de la chirurgie 
conservatrice. Les bénéfices en termes de morbidité immédiate et de risque lié à la 
réopération [423] semblent peser en faveur d’un traitement initial percutané. 

Dans notre série, la dilatation a été indiquée chez 3 cas de SAo très serrée soit 25% 
dont 2 patients (16,66%) ayant une SAo valvulaire avec un gradient de pression VG-AO de 
99 et 93 mmHg, ont bénéficié d’une valvulotomie percutanée. 

En ce qui concerne la fuite aortique à court terme, elle est modérée à sévère dans 15 
à 20 % des cas [424]. Kallio et al [421] rapportent un taux de 37% et 11% respectivement 
de régurgitation aortique post opératoire minime et modérée. 

Dans notre série, parmi les 2 cas opérés un seul cas a été compliqué par une IAo 
importante. 

Les sténoses sous-valvulaires et supravalvulaires sont traitées chirurgicalement cas 
par cas selon les lésions associées. 
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Notre travail a consisté en une étude rétrospective de 1166 cas des cardiopathies 

congénitales colligés sur la période étalée du 1er janvier 2014 au 31 décembre 2017 dans le 

service pédiatrique IV à l’Hôpital d’Enfants de Rabat. 

 Sur le plan épidémiologique : 

La fréquence moyenne des cardiopathies congénitales est de 292 cas par an. 

La répartition selon le sexe montre une prédominance masculine minime avec 595 

garçons (51%) et 571 filles (49%) soit un sexe-ratio (H/F) de 1,04. 

L'âge de révélation chez nos patients varie entre 1 jour et 14 ans avec un âge moyen 

précoce de 14,44 mois, proche de celui trouvé dans les pays développés. La répartition de 

l’âge des patients présente un pic de fréquence chez les nourrissons de 1 à 6 mois dont 

76% des patients ont été diagnostiqués avant la première année de vie. 

 Sur le plan étiologique : 

Plusieurs facteurs génétiques et environnementaux sont incriminés dans la genèse 

des cardiopathies congénitales, ils sont dominés par la trisomie 21 qui est le syndrome 

polymalformatif le plus fréquent dans notre série (21,44%), suivie par la consanguinité 

dans 17% des cas, la prématurité dans 3,94% des cas. Certaines pathologies maternelles 

représentent 3,08% des cas dont le diabète est le plus fréquent. L’âge maternel supérieur à 

36 ans en cas de T21 semble être également un facteur de risque majeur dont la CAV est la 

cardiopathie congénitale la plus fréquemment associée (32,12%) et enfin la macrosomie 

retrouvée chez 2,14% des cas. 

 Sur le plan clinique : 

Le diagnostic était porté devant des signes respiratoires dans 40,14% des cas à savoir 

: la détresse respiratoire, la dyspnée et les PNP à répétition. Il a été fait systématiquement 

dans 39,19% des cas soit dans le cadre d’un bilan malformatif (20,67%) ou à l’occasion 

d’un souffle systolique (18,52%). La cyanose était le motif le plus dominant des 

cardiopathies cyanogènes et en cas de complexe d’Eisenmenger. 
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A l’examen clinique, le souffle était l’élément clinique le plus retrouvé. Il était 

systolique dans 51,03% des cas, et continu dans 4,89% des cas. Suivi par les signes de 

l’insuffisance cardiaque, le RSP et les pouls fémoraux diminués en cas de la coarctation 

aortique. 

 Sur le plan paraclinique : 

La radiographie thoracique a été faite chez la plupart de nos patients. Elle a montré 

des anomalies chez 550 cas. Celles-ci sont dominées par la CMG dans 72% des cas. 

L’échocardiographie doppler a été réalisée chez tous nos patients ce qui a permis de 

confirmer le diagnostic de l’ensemble des cardiopathies congénitales avec la description 

anatomique et l’évaluation de ses conséquences sur la fonction et les dimensions 

cardiaques. Ces malformations sont représentées dans l’ordre par CIV (31,13%), CIA 

(30,27%), PCA (18,86%), T4F (9,61%), CAV (9,26%), TGV (5,15%), VU (4,72%), SP 

(4,37%), CoA (2,23%), VDDI (1,97%), SAo (1,03%), MEb (0,86%), TAC (0,6%), RVPA 

(0,34%) et APSI (0,26%). 

 Sur le plan thérapeutique : 

Le traitement médical a été indiqué chez 634 patients soit 54,37%. Il était purement 

symptomatique basé surtout sur les antibiotiques (22,64%), les digitalo - diuretiques 

associés au potassium (26,5%) et les bêtabloqueurs (2,83%) en cas de malaise anoxique. 

Le traitement chirurgical a été indiqué chez 526 cas soit 45,11% mais seulement 134 

cas (11,49%) ont bénéficié d’un traitement curatif et 26 cas (2,22%) ont bénéficié d’un 

traitement palliatif. 

 Sur le plan évolutif : 

La plupart des patients qui ont bénéficié d’un traitement médical précoce et bien 

adapté ont subi une bonne évolution clinique. Cependant, certains patients ont présenté des 

complications de types : insuffisance cardiaque (6,68%), syndrome d’Eisenmenger 

(1,28%), endocardite d’Osler (0,6%), épanchement péricardique (0,51%) et polyglobulie 

(0,42%). 
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Au Maroc, les cardiopathies congénitales sont de mieux en mieux connues grâce à la 

disponibilité de l’échocardiographie doppler qui constitue la base de diagnostic. Mais 

malheureusement leur prise en charge chirurgicale pose encore des problèmes dus 

essentiellement au manque de moyens financiers, et à l’absence de couverture sociale qui 

retarde la date de l'intervention chirurgicale. 

Au terme de notre étude, nous confirmons que ces anomalies congénitales sont 

fréquentes et encore sous estimées dans notre pays. Ainsi, il est judicieux de donner plus 

d’importance à : 

 L’éducation des jeunes femmes en âge de procréer, la surveillance des femmes 

enceintes, le suivi des grossesses et l’identification des facteurs de risque qui 

doivent être des priorités de santé publique ; 

 Le diagnostic prénatal doit être fait afin de permettre une meilleure prise  

en charge ; 

 L’examen clinique cardiovasculaire systématique des nouveau-nés surtout en cas 

des signes d’appels ; 

 La généralisation de la disponibilité de l’échocardiographie ; 

 La création d’une unité médico-chirurgicale à l’Hôpital d’Enfants de Rabat ; 

 Le règlement du problème de la couverture sociale qui demeure nécessaire afin 

d’assurer un traitement chirurgical précoce et adéquat. 
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RÉSUMÉ 
 
Titre : Epidémiologie et prise en charge des cardiopathies congénitales à l’unité de 

cardiologie pédiatrique (Pédiatrie IV H.E.R) - CHU Ibn-Sina. 

Auteur : Nouzha AZIZI 

Mots clés : Cardiopathies congénitales ; épidémiologie ; échocardiographie ; prise en 

charge thérapeutique. 

Les cardiopathies congénitales sont des malformations fréquentes. Mais leur 
incidence reste encore mal connue au Maroc. Notre étude rétrospective a porté sur 
1166 cas de cardiopathies congénitales diagnostiquées durant la période étalée entre 
le 1 janvier 2014 et le 31 décembre 2017 au sein du service pédiatrique IV de 
l’Hôpital d’Enfants de Rabat. Nos patients se répartissent en 595 garçons et 571 filles 
avec une légère prédominance masculine (sexe-ratio à 1,04). L’âge moyen est de 
14,44 mois avec des extrêmes de un jour à 14 ans. Les shunts gauche-droite 
constituent 69,21% de toutes les cardiopathies congénitales et ils sont dominés par la 
communication interventriculaire dans 31,13% des cas. Les cardiopathies 
cyanogènes représentent 32,17% et elles sont dominées par la tétralogie de Fallot 
dans 9,61% des cas. Les anomalies obstructives restent au dernier rang avec un taux 
de 8% et elles sont dominées par la sténose pulmonaire dans 4,37% des cas. La 
consanguinité était présente chez 17% des cas, les malformations génétiques chez 
23,92% des cas dont la T21 est l’anomalie chromosomique la plus fréquente 
(21,44%). Le diagnostic était posé dans 40,14% des cas devant des signes 
respiratoires et dans 39,19% des cas était fait systématiquement dans le cadre d’un 
bilan malformatif (20,67%) ou à l’occasion d’un souffle systolique (18,52%). 
L’auscultation du souffle était l’élément le plus retrouvé à l’examen clinique dans 
55,92% des cas. Le traitement médical est prescrit chez 54,37% des cas avec une 
bonne évolution clinique. Le tiers (30,41%) seulement des patients ayant une 
indication opératoire avait bénéficié d’un traitement chirurgical avec un résultat 
satisfaisant. Ceci est dû essentiellement au manque de moyens financiers et à 
l’absence de couverture sociale. 
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ABSTRACT 
 

Title: Epidemiology and treatment of congenital heart diseases in pediatric 

cardiology unit (Pediatric IV H.E.R) – CHU Ibn-Sina. 

Author: Nouzha AZIZI 

Keywords: Congenital heart diseases, epidemiology, echocardiography, treatment. 

Congenital heart diseases are common malformations. But their incidence is still 
poorly known in Morocco. Our retrospective study is based on 1166 cases of 
congenital heart diseases diagnosed during the period between January 1st, 2014 and 
December 31st, 2017 in the pediatric service IV of the Children's Hospital of Rabat. 
Our patients are divided into 595 boys and 571 girls with a slight male predominance 
(sex ratio to 1.04). The average age is 14.44 months with extremes of one day to 14 
years. Left-right shunts represent 69.21% of all congenital heart defects and they are 
dominated by interventricular communication in 31.13% of cases. Cyanogenic heart 
diseases represent 32.17% and are dominated by tetralogy of Fallot in 9.61% of 
cases. Obstructive abnormalities remained last with a rate of 8% and were dominated 
by pulmonary stenosis in 4.37% of cases. Consanguinity was present in 17% of cases 
and genetic malformations in 23.92% of cases in which T21 is the most frequent 
chromosomal anomaly (21.44%). The diagnosis represents respiratory signs in 
40.14% of cases namely: respiratory distress (26.42%), dyspnea (11.15%) and 
recurrent pneumopathy (2.57%). The diagnosis was in 39.19% of cases systematic by 
the presence of a malformative assessment (20.67%) or during a systolic murmur 
(18.52%).  The auscultation of the murmur was the element most found at the clinical 
examination in 55.92% of cases. Medical treatment is prescribed in 54.37% of cases 
with good clinical evolution. Only one third (30.41%) of patients with an operative 
indication had been treated surgically with a satisfactory result. This is mainly due to 
financial capacity constraints and lack of social security. 
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 ملخص

المركز اللاستشفائي  –یات تشوھات القلب الخلقیة وعلاجھا بوحدة طب القلب للأطفال (القسم الرابع) وبائ :العنوان

 الجامعي ابن سینا.

   نزھة عزیزي :من طرف

 : تشوھات القلب الخلقیة، وبائیات، تخطیط صدى القلب، علاجالكلمات الأساسیة

ً ولكن إحصائھا ما یزال غیر معروف في المغرب. تستند تعتبر تشوھات القلب الخلقیة من أكثر التشوھات الخلقیة شیو عا

ینایر  1حالة من تشوھات القلب الخلقیة التي تم تشخیصھا خلال الفترة ما بین  1166دراستنا الرجعیة النطاق على 

فتى  595في قسم طب الأطفال الرابع بمستشفى الأطفال بالرباط. تشمل ھذه الدراسة  2017دیسمبر  31و 2014

ا، تتراوح اعمارھم  14.44) ویبلغ متوسط العمر 1.04فتاة مع ھیمنة طفیفة للذكور (نسبة الجنس تساوي  571و ً شھر

ا 14ما بین یوم واحد و ً من مجموع  %69.21  من الیسار إلى الیمین تمثل أمراض القلب المتسببة في التحول .عام

وتشكل تشوھات القلب  %31.13 لنسبة الأعلى بمعدلأمراض القلب التشوھیة الخلقیة ویشكل الاتصال بین البطینین ا

. بینما حلت التشوھات الانسدادیة في 9.61%مع ھیمنة رباعیة فالوت بنسبة  32.17%الخلقیة زراق المنشأ نسبة 

زواج الأقارب كان موجودا  .من الحالات 4.37%وكان یھیمن علیھا التضیق الرئوي في  8%المرتبة الأخیرة بمعدل 

المعدل  21من الحالات حیت یشكل منھا الثلاثي الصبغي  %23.92 والتشوھات الوراثیة وجدت لدى 17%بنسبة 

  )21.44%الأعلى (

وعسر  (%26.42)من الحالات بظھور العلامات التنفسیة التالیة: الضائقة التنفسیة %40.14 . تم التشخیص في 

من الحالات  39.19%اء التشخیص منتظما في ). بینما ج2.57%والالتھاب الرئوي المتكرر ( (%11.15) التنفس

تعتبر النفخة القلبیة العنصر الأساسي (%18.52).  ) أو عند وجود نفخة انقباضیة 20.67%في إطار التشوه الخلقي (

من الحالات مع تطور  54.37%من الحالات. وصف العلاج الطبي في  %55.92 في الفحص السریري بنسبة 

) من المرضى الذین أخذوا توجیھات جراحیة خضعوا للعلاج 30.41%حالات فقط (سریري جید. إلا أن ثلث ال

ً لنقص  الجراحي الذي أدى إلى تحسن حالتھم المرضیة فیما بعد، أما باقي الحالات فقد تعذر علیھا العلاج الجراحي نظرا

 الموارد المالیة وعدم توفرھا على ضمان اجتماعي.
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