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La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

LISTE DES ABRIVIATIONS:

AO : Aorte

BAV : Bloc auriculo-ventriculaire.

Clv : communication inter ventriculaire
CAV : Canal atrioventriculaire

CHU : Centre hospitalier universitaire
CEC : circulation extracorporelle

ECG . électrocardiogramme

ETT : échocardiographie transthoracique.
HVG : hypertrophie ventriculaire gauche.
1A . insuffisance aortique.

GVM : grande valve mitrale.

mmHg : millimetre de mercure

PCA . persistance du canal artérielle
RASV : rétrécissement aortique sous valvulaire
SIvV . septum interventriculaire

SSA : sténose sous aortique

VG : ventricule gauche
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La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

l. Introduction :

Le rétrécissement aortique sous valvulaire est une cardiopathie congénitale
caractérisée par I’existence d’un obstacle situé au niveau de la chambre de chasse
du VG, d’aspect et de siége variable par rapport a I’orifice aortique.

Sa fréquence absolue parmi les cardiopathies congénitales varie entre 3 et 8%
selon les données de la littérature.et représente 8 a 30% de I’ensemble des obstacles
a I’éjection du ventricule gauche.

Sur le plan anatomique nous distinguons trois groupes de SSA : les sténoses
localisées en diaphragme, les sténoses diffuses comportant les formes en bourrelets
fibro-musculaires et les tunnels sous aortiques et les sténoses par anomalie de
I’appareil mitral.

La SSA peut étre isolée ou associée a d’autres anomalies cardiaques,
notamment : coarctation de l'aorte, CIV, PCA, bicuspidie aortique, CAV et I’anomalie
mitrale.

L’intérét de ce sujet réside essentiellement dans la mise en valeur d’un
probleme majeur qui est I’aggravation du gradient VG-AO et donc I'apparition des
complications qui impose sa résection.

On a réalisé une étude rétrospective a propos de 23 cas de malades porteurs
de SSA suivis a ’'UMCCP de CHU de Fés, a travers ce travail nous allons réalisées une
analyse du profil épidémiologique des enfants opérés pour SSA, étudié les
principales formes anatomiques de cette lésion, définir la stratégie opératoire
adéquat a notre population cible, et d’évaluer les résultats opératoires apres cure

des différents types d’obstacles.
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ll. Rappel embryologique :

Le cceur dérive du mésoblaste, Les tubes cardiaques, initialement au nombre
de deux, droite et gauche, se fusionnent au 22¢ jour pour former un tube cardiaque
unique, légerement infléchi, constitué d’un revétement interne endocardiaque et
d’'un manteau myoépicardique. Au début, le cceur forme un tube rectiligne.
L’ébauche cardiaque continue a s’allonger et commence a s’infléchir. Au cours de
cette inflexion, on voit apparaitre, sur toute sa longueur, un certain nombre
d’expansions. La portion auriculaire forme, par fusion de ses cavités droite et
gauche, une oreillette unique. La jonction auriculo-ventriculaire reste étroite et
forme le canal auriculo-ventriculaire qui met en communication la partie gauche de
I’oreillette commune et le ventricule embryonnaire primitif. Le bulbe forme la partie
trabéculée du ventricule droit. Sa portion moyenne, appelée cone artériel, forme
I'infundibulum des deux ventricules. La partie distale du bulbe donne le tronc
artériel, représentant l’origine et la partie proximale de l'aorte et de l'artere
pulmonaire.

La sténose sous aortique résulte d’'un défaut d’incorporation de la partie
gauche du bulbis cordis dans le futur VG. Cette incorporation se faisant de facon
incompléete, il se constitue une chambre intermédiaire sous-artérielle (sous-
aortique ou sous-pulmonaire) séparée du reste de la cavité ventriculaire par un

obstacle plus ou moins sténosant.
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Figure 1 : Plicature du tube cardiaque
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Ill- Rappel anatomique :

1-le ventricule gauche (VG):

Le ventricule gauche joue le role de pompe systolique permettant de pomper
le sang dans le systéme vasculaire de maniere rythmique. En diastole il se remplit de
sang. Sa paroi est d’une épaisseur double ou triple du ventricule droit.

La cavité ventriculaire gauche est divisée en 2 chambres par la cuspide
antérieure de la valve atrio-ventriculaire gauche, plongeant dans le ventricule
gauche. Ces 2 chambres communiquent entre elle par un orifice ovalaire compris
entre le bord libre de la cuspide, les 2 piliers, et la paroi ventriculaire intermédiaire.
On distingue:

@ La chambre postéro-inférieure ou atriale:

Forme la chambre veineuse ou de remplissage ou d’admission, comprise entre la
cuspide antérieure et la portion externe du ventricule. Elle communique largement
avec I’atrium homolatéral par I’orifice atrio-ventriculaire gauche.

@ La chambre antéro-supérieure:

Plus vaste, elle forme la chambre artérielle ou de chasse. Elle est comprise
entre la cuspide antérieure et la paroi septale. Elle se prolonge par un céne moins

développé que celui de I'infundibulum pulmonaire et qui aboutit a I’orifice aortique.

2 -la racine aortique :

La racine aortique est constituée de deux parties :

L’orifice aortique : situé en amont et a droite de I'orifice mitral, en arriére de

I’orifice pulmonaire ; Il est circulaire et d’un diamétre de 1,5 cm, orienté en haut, en
avant et a droite. Ce dernier est muni de 3 valvules sigmoides inversement

disposées.
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Les trois sigmoides ont une forme semi-lunaire, leur base est implantée sur
la paroi aortique en regard de chaque sinus de Valsalva, la base mesure 1.5 fois le
bord libre ; les commissures sont suspendues au niveau de la jonction sino-
tubulaire.

L’aorte ascendante : constitue la partie initiale de la valve aortique. Elle

présente, tout prés de son origine, trois petites dilatations placées en regard des
valvules sigmoides : les sinus de Valsalva. Au-dessus de la base des sigmoides

droites et gauches se trouvent les orifices des deux artéres coronaires.

A B C
IST
Simus
Aorse de
SU S-COronain Yalsalva
Triangles
SO0 S-COMmMISs Lrau g
Hase de
IST [‘annem aortigue
Racine sontique

Figure 2 : les compositions de la racine aortique
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3 - Rapports de la valve aortique :

Le sinus de Valsalva droit est en relation avec la voie d’éjection du ventricule
droit. Le sinus non coronaire est adjacent a I’oreillette gauche, I’oreillette droite et
le septum inter-auriculaire. Plus bas, le noeud auriculo-ventriculaire et le faisceau
de His cheminent sous la commissure entre les sigmoides droite et non coronaire.
La partie gauche du sigmoide non coronaire et la commissure entre le sigmoide non
coronaire et la coronaire gauche sont en continuité avec la valve mitrale. Le sinus de
Valsalva gauche est en relation avec I'oreillette gauche et la valve mitrale sur sa
droite et avec la face latérale du ventricule gauche sur sa gauche. La commissure
entre les sigmoides coronaire droite et coronaire gauche est en rapport avec la
commissure correspondante sur la valve pulmonaire, dont elle reste séparée par du

tissu fibreux dense.

AYANT

Ostium de la coronaire gauche

Aurgule gauche

Vahves sgmoides putmonaires

= Antbro-Gauche Ustiuim de Ly corondete droi

= Atpro-groite

-Botreue Ayrcule drorte

Vb metraie

Fralet antrey
iince vave mitrale)

= Fpullet poxtiniey
iprtte vaive)

Oritice de 'auricule droft

Valve tricuspede

ARRSERE

Figure 3 : Anatomie descriptive et rapport de la valve aortique
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V. Anatomie pathologique :

Les obstacles de la voie de sortie du VG peuvent classiquement siéger a trois
niveaux différents :

8 Au-dessus de la valve aortique (au niveau de lI’aorte ascendante): ce sont les
sténoses supra valvulaires. Des trois principaux sites d’obstruction de la voie
d’éjection, celui-ci est le plus rare.

§ Au niveau de I'appareil valvulaire aortique lui-méme : ce sont les sténoses
valvulaires. C’est la forme la plus fréquente.

8 En dessous de la valve aortique, au niveau de la chambre de chasse du VG : ce
sont les sténoses sous valvulaires. Le type de lésions est tres variable, les
sténoses peuvent étre localisées ou diffuses, fibreuses ou musculaires, et font

parfois intervenir une malformation de la valve mitrale.

Figure 4 : Répartition des différents types de sténose de la voie aortique.

1. Sténoses valvulaire; 2.Sténoses sous valvulaires;

3. Sténoses sous valvulaires en tunnel ; 4.sténose supra valvulaire.
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1. Classification de VOGT:

A. type I:

Le plus fréquent : il correspond a une sténose en diaphragme membraneux,
épais de quelques millimétres qui siege immédiatement en dessous de l'anneau
aortiqgue, mais qui peut en étre distant jusqu’a deux centimetres. Ce diaphragme
s'insére sur tout le pourtour du chenal aortique, comportant le SIV, la paroi libre du
VG et la GVM. Dans certains cas : il peut n'occuper qu'une portion de la
circonférence du chenal aortique (en croissant), respectant alors le plus souvent la
GVM. Lorsqu’il est proche des valves aortiques, elle peut leurs adhérer et causer une
insuffisance aortique discreéte.

B. type Il: Correspond a une bande fibreuse annulaire relativement épaisse et
plus distante des valves aortiques.

C. type Il : Il s’agit d’une sténose sous valvulaire fibro-musculaire non
annulaire qui correspondant a la présence de petites masses musculaires
polyploides et & des crétes fibreuses irréguliéres faisant obstruction dans la chambre
de chasse.

D. type IV : La sténose sous valvulaire tunnel-like qui correspond a un

rétrécissement étendu, irrégulier et fixe de toute la chambre de chasse du VG.

Mlle. ACHARKI Fatima 13



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

Figure 5 : Sténose sous aortique de type membranaire (a droite),

Et de type fibreux (a gauche).

Figure 6 : sténose sous valvulaire en tunnel.

Sténose lié & une insertion mitrale anormale.
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2. Classification de BLOCH:

Elle distingue :

A. Sténose « discréte ».

Membraneuse: type I.

fibro-musculaire: type Il.

B. Sténose hypertrophigue.

hypertrophie sélective ou localisée : type I.

hypertrophie généralisée : type Il

C. sténose liée a une anomalie de la valve mitrale :

Peuvent étre liées a une anomalie de position mitrale et/ou une anomalie
d’insertion du muscle papillaire. Ce type de sténoses est plus rares encore, elles
représentent 2 a 4% des rétrécissements aortique sous valvulaire. Elles ne doivent
pas étre méconnues car le diagnostic préopératoire peut étre tres difficile.

a. Les anomalies de position mitrale :

Il existe en deux types :

La premiére est une rotation de la valve, amenant la commissure
antérieure dans la voie sous-aortique.

La seconde est une antéposition de I’ensemble de [I’appareil sous-
valvulaire, réduisant le calibre la voie sous aortique.

b. Anomalie d’insertion du muscle papillaire

Insertion anormale d’un muscle papillaire sur la valve mitrale.

Cette malformation est une extension d’un cordage, ou du pilier lui-méme,

s’insérant sur le feuillet antérieur de la valve mitrale.
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Figure 7 : Anomalie d’insertion du muscle papillaire directement sur la GVM

Insertion anormale d’un muscle papillaire sur le septum
Cette malformation est trés proche de la premiére. En effet, il s’agit également
d’une extension de I'un des piliers mitraux, a la différence que celui-ci s’insere sur

le SIV, et non sur la valve mitrale.

Figure 8 : A. Cordage anormale entre le pilier et le septum. B. Pilier accessoire de la
mitrale naissant de la paroi ventriculaire avec attaches anormales a la mitrale ou a la

paroi libre.
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Muscularisation de la portion sous-aortique de la valve mitrale.

Le terme muscularisation de la valve mitrale désigne une anomalie de la
portion sous-aortique de la valve mitrale, en continuité avec la valve aortique et
s’étendant plus ou moins en avant. Le tissu, a ce niveau, n’est pas composé d’un
tissu valvulaire fin, mais de muscle, recouvert de tissu fibreux.

Attaches anormales sur la valve mitrale

Il s’agit soit d’un cordage émanant du feuillet antérieur de la valve mitrale ou
d’une insertion directe de la valve mitrale sans cordage, s’insérant dans la voie
d’éjection gauche (le plus souvent sur le septum).

Tissu accessoire de la grande valve mitrale.

Il s’agit d’une prolifération locale a partir du tissu valvulaire mitrale, qui serait
la conséquence de la perturbation du flux systolique au niveau de la voix d’éjection,
formant un anévrisme mitral. Le tissu en excés prolabé dans la voie d’éjection
gauche est alors chassé par le flux systolique.

/7§

&

.

',
I'-I.

il

\?

Figure 9 : Tissu valvulaire mitral accessoire.
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V : Etiopathogénie:

Les mécanismes d’apparition des SSA incluent aussi bien une prédisposition
génétique que des anomalies hémodynamiques conséquences d’anomalies
morphologiques qui perturbent I’écoulement en créant des turbulences au niveau de

la chambre de chasse du ventricule gauche.

1-Les anomalies hémodynamiques :

Regroupe toutes les lésions favorisant I'apparition des turbulences au niveau
de la chambre de chasse du VG, lesquelles sont responsables de la stimulation de
facteurs de croissance a I’origine de la constitution de la sténose sous aortique :

a-Anomalies de I'appareil mitral : fréguemment associées aux diaphragmes sous

aortiques.

La muscularisation de la grande valve mitrale : la portion sous aortique de la
GVM épaisse et presque immobile décrit une angulation marquée engendrant des
turbulences au niveau de la voie de chasse du VG. Ce type d’anomalie a été décrit
par ROSENQUIST et plus récemment par DI DONATO.

Anomalies d’attache de la valve mitrale :

§ Le muscle « Bretand » défini comme un muscle papillaire partant du
pilier antérolatéral et s’insérant directement sur le corps de la grande
valve mitrale obstruant manifestement la voie de chasse sous aortique.
Il est observé également chez 83% des patients dans la série de
LAMPROS et COBANOGLU.

§ La présence d’'un muscle Normand défini comme un muscle papillaire
émanant du pilier antérolatéral et s’insérant sur la base du SIV génant
I’éjection du VG. Ce type d’anomalie aurait un rble également dans

I’obstruction de la chambre de chasse. Il a été décrit par VARIO.
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b- Communication inter-ventriculaire :

Constitue la forme étiologique qui peut générer la turbulence du flux par le

biais de I’hyperdébit.

c- Dans le cadre de shunts gauches-droites :

L’hyper débit mitral sera responsable de la création de la turbulence au niveau

de la chambre de chasse.

d- une chambre de chasse du ventricule gauche

Longue associée a une séparation aorto-mitrale augmentée qui provoque une

plus grande perturbation de I’écoulement dans cette chambre de sortie.

e- Mal- alignement de septum inter ventriculaire :

L’angle aorto-septal, défini par I’angle formé par I’axe longitudinal de I'aorte
ascendante et le plan du septum, est anormalement < 130°. Cette anomalie
anatomique a été observée chez un grand nombre de patients dans la série de
Kleinert et Geva. Il en résulte des turbulences de flux dans la chambre de chasse du
ventricule gauche, lesquelles induisent une prolifération endothéliale anormale en
regard. La présence d’une CIV va accroitre le stress endothélial déja provoqué par
I’langulation aorto-septale. Par ailleurs, il a été démontré que cette derniere est

présente dans les cas de sténose sous-aortique avec ou sans CIV.
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AO : aorte ; LV : ventricule gauche ; LA : oreillette gauche.

Figure 10: illustration montrant I’angle formé par I’axe longitudinal de I'aorte

ascendante et le plan du septum.

2-Les Anomalies génétiques :

Il existe un facteur prédisposant génétique potentialisant I’exposition
cellulaire endothéliale au stress mécanique ceci est secondaire a une altération de la

propriété fonctionnel et structurale des cellules par transduction mécanique.

Mlle. ACHARKI Fatima 20



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

VI- les Conséguences :

Le rétrécissement aortique sous valvulaire entraine une géne a ['éjection
ventriculaire gauche avec des conséquences en aval sur la circulation systémique et
en amont sur le ventricule gauche qui s'adapte a ses nouvelles conditions de
fonctionnement grace a des mécanismes de compensation dont la faillite tardive
conduit a l'insuffisance cardiaque.

Les conséquences de la sténose sous aortique est responsable le plus
souvent d’un retentissement en amont avec une hypertrophie ventriculaire gauche
HVG concentriqgue par élévation de la post charge. Un degré modéré d’insuffisance
valvulaire aortiqgue est fréquent chez les patients ayant une sténose sous-aortique et
semble étre lié a I’épaississement de la valve et a I'altération de la mobilité des
cuspides, secondaire aux traumatismes créés par le jet passant a travers la sténose
sous-aortigue. L’insuffisance aortique résulte d’une perte de souplesse de la valve
due a I’envoi de spicules a partir du SSA. Par ailleurs, la présence d’une insuffisance
aortique méme minime constitue un « malaise » dans l’'indication chirurgicale du
diaphragme sous-aortique modérément ou moyennement serré.

L’évolution spontanée se fait habituellement vers I’aggravation du gradient,
surtout dans les périodes de croissance.

L’apparition d’un syndrome d’effort, des troubles de la repolarisation a I'ECG
d’effort puis au repos peuvent étre observés. Par ailleurs, le développement d’une
cardiomégalie, corrélé a I'indice de détérioration myocardique progressive, peut

évoluer vers I'insuffisance ventriculaire gauche.
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VIl : Diagnostic clinique:

La SSA est une cardiopathie longtemps asymptomatique, pour la plus part des
situations la tolérance clinique est bonne et dans ce cas la découverte de la
pathologie sera d’une maniére fortuite.

Pourtant dans les sténoses sous valvulaires trés serrées, le malade va se
présenté avec :

a. Signes fonctionnels tels que :
Dyspnée d’effort : elle est fréquente, de degré variable, a quantifier en
fonction de la classification NYHA.
Angor d’effort : traduit I'ischémie myocardique d’effort.
Syncope et malaise : Traduit I'ischémie cérébrale d’effort.
b. Signes physiques :

Les anomalies se résument le plus souvent la constatation du souffle
systolique ausculté en 2éme E|IC droit et il a une irradiation ascendante vers les
vaisseaux du cou son intensité est variable, il est habituellement rude et rapeux.

Un souffle diastolique latéro-sternal gauche d’insuffisance aortique est

freiquemment associé.

VIIl. Diagnostic para-clinigue :

a- Radiographie thoracique :

La radiographie pulmonaire est peu contributive, généralement elle ne montre
pas de cardiomégalie,
Pourtant, dans quelque cas la radiographie peut objectivée un bouton

aortique proéminent, une congestion pulmonaire.
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Figure 11 : Radiographie thoracique de face d’un malade porteur d’'une membrane

sous aortique : photo prise au service de pédiatrie au CHU HASSAN Il FES.
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b- ECG :
Le rythme est habituellement sinusal.
ECG peut étre normal ce qui n’élimine pas une éventuelle sténose.
HVG systolique est fréquente.

Trouble de répolarisation si la sténose est importante.

c- Echocardiographie :

C’est I’examen clé pour le diagnostic de la sténose sous aortique, il permet
de :

Poser le diagnostic d’obstacle sous aortique,

Déterminer le type d’obstacle,

Evaluation de la sévérité de I’obstacle sous aortique,

Recherche d’une fuite aortique et évaluation de son importance,

Dépister des malformations cardio-vasculaires associées,

Identifier les éléments d’un éventuel retentissement cardiaque.

Figure 12 : Membrane sous aortique

Mlle. ACHARKI Fatima 24



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

IX. TRAITEMENT :

1.BUT :

Enlever I’obstacle.
Eviter les complications.
Eviter I'installation d’une IA.

Eviter les récidives.

2. MOYENS THERAPEUTIQUES :

A. Traitement médical :

A I’heure actuelle, il n’ya pas de médicaments utilisée pour traiter la sténose
aortique sous valvulaire. Dans les cas ou les patients développent des
complications, en particulier de I'insuffisance cardiaque, les médicaments tel que
Les diurétiques sont toujours indiqués. Le traitement digitalique doit étre prescrit
avec prudence et peut étre remplacé par d’autres inotropes positifs.

B. Le traitement chirurgical :

a-installation du malade

Le patient est installé en décubitus dorsal avec un billot sous les épaules. Le
monitorage inclut un scope ECG, une PA invasive radiale souvent gauche, deux voies
veineuses périphériques, une saturation artérielle en O2, un sondage vésical, une
température rectale et cesophagienne, une voie veineuse centrale et un monitorage
de I’activité neurologique par BIS ou NIRS. L’induction anesthésique doit étre douce
évitant les changements brusques de la fréquence cardiaque et de la PA.
L’anesthésie générale est maintenue par un narcotique, un morphinique et un

curare et une antibioprophylaxie a base de Céphalosporines de 2¢ génération.
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b- Protocole opératoire :

Toutes les interventions ont été menées a travers une sternotomie médiane
sous circulation extracorporelle (CEC) en hypothermie modérée. La CEC est
installée entre une canule artérielle aortique et une canule veineuse atriocave. Le
recours a une double canulation veineuse a été nécessaire chez les patients porteurs
de Ilésions associées (CIV) ou nécessitant des gestes sur la valve mitrale.
La protection myocardique a été assurée par I'administration intermittente d’une
cardioplégie cristalloide froide par la racine de I'aorte ou directement par les ostia
coronaires. Cette protection est optimisée par un refroidissement topique du cceur a
I’aide de la glace pilée.

L’abord du diaphragme s’est fait par une aortotomie horizontale basse, la
résection est entamée au niveau de la commissure séparant la sigmoide droite et la
sigmoide gauche. Le diaphragme est détaché au bistouri jusqu'au niveau de son
insertion sur la valve mitrale. La résection est achevée aprés avoir obtenu un plan de
résection sans ressaut ni saillie. Lors de ces résections, une attention particuliére
est exigée pour ne pas léser le tissu de conduction et le tissu mitral. Dans certains
cas, le geste est complété par une myomectomie permettant de traiter
I’hypertrophie septale.

En cas d’anomalies cardiaques associées, les patients, ont bénéficié d’une
correction concomitante au geste opératoire principal. Ainsi, des gestes de plastie
ont été privilégiés chaque fois que favorable chez les patients présentant une
Insuffisance aortique (IA). La fermeture des CIV a été effectuée a I’aide de patch
péricardique ou synthétique ou encore des points sépares.
L’évaluation du résultat opératoire a été effectué par prise de pression ou encore a

I’aide d’ETO.
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Une fois le geste opératoire achevé et les cavités cardiaques fermées, on
procede aux manceuvres de purge a travers l’aspiration aortique et la décharge
ventriculaire gauche. Apres réchauffement, la CEC est arrétée progressivement au
fur et & mesure que le cceur assure une bonne efficacité hémodynamique. Dans le

cas contraire, une assistance par drogues inotropes est utilisée.

c-techniques chirurgicales :

Résection simple du diaphragme : elle doit étre compléete et pour cela le plus

souvent associée a une résection musculaire septale. Elle s’adresse aux RASV a type
de DSA fibreux ou fibro-musculaire. Ce dernier est plus difficile a réséquer quand
il touche les sigmoides aortiques. Le DSA apparait sous forme de membrane
fibreuse, blanchéatre dans le chenal sous-aortique. Un point de traction peut étre est
passé dans I’épaisseur du DSA dans la zone située sous la commissure antérieure
réunissant la SCG et la SCD ou directement sous le nadir de la SCD. Cet a niveau que
la résection débute selon deux facons :

La 1¢re technique consiste en la réalisation, par un bistouri trées fin, d’une
incision verticale a travers le DSA et dans le muscle sous-jacent, avec une
profondeur de l'incision proportionnelle a I'épaisseur estimée du SIV ; puis une 2¢
incision paralléle a la lere, est faite sous la commissure antérieure ; et I’excision
du DSA se fait par une incision verticale circonférentielle entre les incisions
paralléles, en enlevant le tissu fibreux et le myocarde adjacent, jusqu'au voisinage
de I'appareil mitral a I'extrémité gauche de la voie d'éjection VG.

La 2éme technique est un peu différente, on réalise d’emblée une exérese
en incisant la jonction entre le DSA et le SIV. Cette incision a pour but de mettre en

évidence le plan de clivage entre la membrane et le SIV, et non d’en exciser une

partie. Une fois le plan mis en évidence sous la commissure, le clivage se poursuit
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par une spatule de Rob dans le sens horaire sous la SCD, puis sous la SCG jusqu’au
contact de la VMA, permettant ainsi une énucléation compléete en une seule piece de
I’ensemble de la membrane, qui se présente alors comme un anneau complet.

-Myotomie ou Myectomie associée ?

Toutes les publications ne sont pas concordantes. Certains tendent a prouver
I’utilité d’un de ces gestes associés a la résection, d’autres démontrent son inutilité.

La myotomie consiste en la réalisation d’une incision profonde au niveau de la
chambre de chasse. La myectomie consiste en la résection d’'une bande musculaire
de 4 & 10 mm d’épaisseur.

Intervention de KONNO : elle comporte I’ouverture de la voie sous-aortique et

de I’anneau vers le septum conal et la mise en place d’une valve artificielle.

Intervention de ROSS : dans ces cas elle comporte I’ouverture de la voie sous-

aortique vers le septum conal (comme dans I-intervention de KONNO), et le
remplacement de I’anneau aortique par I'anneau pulmonaire des malades

préalablement désinséré. La valve pulmonaire est remplacée par une homogreffe.

Figure 13 : principe de I'intervention de Ross.
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Les résections septal peuvent se compliqué de bloc auriculo-ventriculaire.

Intervention palliative : mise en place d’'un tube valvé entre le ventricule

gauche et I’'aorte descendante.
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d.Indications :
L’indication opératoire est fonction de la tolérance de I’obstacle :
Malaise, syncope ou douleurs a I’effort.
Gradient supérieur a 50mmhg avant lan, supérieur a 70 mmHg apres.
Ischémie myocardique a I’épreuve d’effort.
une lésion associée nécessitant une cure sous-circulation extracorporelle.
une fuite aortique progressive.
Une intervention précoce est aussi indiquée avec les lésions en tunnel et les
anneaux fibro-musculaires, rapidement progressifs.
Suivant le type de sténose et I’age du malade il sera proposeé :
Membrane et bourrelet fibreux : résection.
Tunnel fibromusculaire avec hypoplasie de I’anneau aortique :
@ Fille ou jeune femme ou gargon avant I’adolescence : intervention de ROSS.
@ Garcon apres I’adolescence : intervention de KONNO.
@ tube valvé VG-aorte : intervention palliative si le VG est trés hypertrophié et

que I’on craint des troubles de compliance post-op.
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Présentation de l'unité médicochirurgicale cardiopédiatrique

L’unité médicochirurgicale est fonctionnelle entre :
[1Service de pédiatrie : cardiologie pédiatrique

O Service de réanimation mere enfant

L1 Service de chirurgie pédiatrique

Ll Service de radiologie

Infrastructure hospitaliére cardiopédiatrique :
[1Exploration cardiologique : ETT, ETO, holter ECG, Holter TA
18 lits d'hospitalisations cardiopediatrie préopératoire

[J Une salle opératoire : 2 pompes de CEC

(18 lits de réanimations + pompe ECMO + ECHOGRAPHE

[18 lits d'hospitalisation postopératoires chirurgicale

June salle de cathétérisme cardiaque

Activité annuelle de l'unité cardiopédiatrique 2015 :
[0 2243 consultations cardiopédiatrique par an

11857 explorations echocardiographique par an

[1248 hospitalisations en cardiologie pédiatrique par an

[0 105 malades opérés en chirurgie cardiaque pédiatrique par an
[148 cathétérisme diagnostique et interventionnel par an

05 missions étrangeéres de chirurgie cardiopédiatrique

[13 missions étrangeres de cathétérisme cardiopédiatrique

[0 2missions internes de chirurgie cardiopédiatrique
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Pr Mustapha EL KOUACHE : Chirurgie

cardiovasculaire

Service de radiologie (salle de cathétérisme
cardiaque )

Pr Mustapha EL Maaroufi : chef de service

Pr Meryem Boubou : Chef de service
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Partenariat international
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I. Matériel :

Le travail consiste en une étude rétrospective portant sur 23 cas ayant
bénéficié d’une chirurgie de la sténose sous aortique suivies a [l'unité
médicochirurgicale cardio-pédiatrique au CHU HASSAN Il FES, durant une période de
5ans allant du janvier2012 jusqu’au décembre 2016.

Les malades concernés sont de deux sexes, et d’age différents.
Touts les malades ont bénéficiés d’un examen clinique et d’une échocardiographie

pour confirmation diagnostic.

ll. Méthodes:

Etude rétrospective qui s’est intéressée par les malades porteurs de sténose
sous aortique congénitale sur une période de 5ans.
La collection des données cliniques et opératoires des malades opérés est
faite a partir :
U du registre informatisé des cardiopathies pédiatriques.
U du systéme informatisé intégré Hosix.
U des registres du service de réanimation mére-enfant (RME).
U archive des comptes rendu opératoires.
Nous avons collectés 23 malades porteurs de Sténose sous aortique.
L’exploitation des renseignements cliniques, para cliniques et thérapeutiques
a I'aide d’une méthodologie statistiques au sein du laboratoire de bio statistiques
de la faculté de médecine et de pharmacie de Fes, en utilisant les deux logiciels :
U Excel 2013
U SPSS 09

La fiche d’exploitation utilisée si dessous :
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Fiche d’exploitation

I/ldentité :

-Nom et prénom : -Numéro d’entreée :
-Date de naissance : -Date d’entrée :
-Age de la mere : -Date de sortie :
-Age du peére : -tel :

-Origine:

II/Motif d’hospitalisation/de consultation :

IM/ATCD :
Néonataux :
Suivi de grossesse : oui : non :
Dépistage anténatal de cardiopathie :oui : non :
Sérologie :rubéole, toxoplasmose, TPHA,VDRL.
Personnels :
MEDICAUX :
—accouchement :
Age gestationnelle :(.....SA)
-VB : Césarienne :
-poids de naissance :
-Apgar :
-cyanose :
-DR :
-allaitement :sein ,artificielle ,mixe
-infection respiratoire a répétition : oui non
CHIRURGICAUX :
Familiaux :
Consanguinité : non oui, degreé :
Cardiopathie dans la famille : oui , hon

ATCD maternels : oui , hon
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[V/HISTOIRE DE LA MALADIE :

-age d’apparition des symptémes :

-signes fonctionnelles :

*dyspnée d’effort : oui , hon
*asthénie : oui , hon

*angor d’effort : oui  , non

*malaise lipothymique :  oui , hon
*syncope : oui ,non

*difficulté alimentaire : oui , hon
*signe respiratoire :  oui , hon
*asymptomatique : oui , hon

V/EXAMEN CLINIQUE :

Examen générale :
Poids : taille : pc : température : TA: FC: FR:
Sa02 :
Dysmorphie : oui, non
Examen cardiovasculaire :

Pouls périphérique :

Auscultation : +souffle systolique : oui non
+souffle diastolique : oui, non
+foyer aortique : oui, non
+B2 aortique diminué : oui non

Signes d’ICD : RHJ : TVI : OMI :

Examen pleuro-pulmonaire :
Normal :

Rale : matité :

Mlle. ACHARKI Fatima 39



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant

These N°:127/17

Examen abdominale :

HMG , SMG Auscultation :
Examen neurologique :

VI/EXAMENS COMPIMENTAIRES :

ECG :
U HVG de type systolique : oui non
U Trouble de repolarisation, trouble de rythme
U Trouble de conduction : oui non
RADIOGRAPHIE THORACIQUE :
U Index cardiothoracique :
U Arc moyen gauche :
U Vascularisation pulmonaire

ECHOGRAPHIE CARDIAQUE (ETT) :

U Obstacle :
U Cavité dilaté : oui non
U Lésion mitrale associé : oui non

U Cardiopathie associé :

u HVG: oui non

U Gradient VG/AO : moyen : maximal :
U Fuite aortique : oui non

U Autres :

EXAMEN BIOLOGIQUE :

NFS HB VGM CCMH GB PLQ
Urée : créatinine :
Calcémie : natrémie
Sérologie ;

Bilan d’hémostase :

Groupage ABORH :
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VII/DIAGNOSTIC FINAL :

VII/TRAITEMENT :

Traitement médicale :

-0oXygene : oui non
-diurétique : oui non
-1EC : oui non
-B.bloquent : oui non

Traitement chirurgicale :
-date d’intervention :
-age d’intervention :
-type d’intervention :
-CEC : oui non
—-durée de CEC :
—-durée du clampage aortique
Les suites post opératoire :
Suite simple :
Non :

IX/Complications post opératoire :

X/Echographie cardiaque post opératoire : gradient moyen : Gmax: IA:

X1/ SURVIE :
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RESULTATS
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ETUDE DESCRIPTIVE :

Tableau récapitulatif :

Effectifs Pour centage/M oyenne
I dentité:
Sexe : feminine 7 30,4%
Sexe : masculine 16 69,6%
Consanguinité 4 17,4%
Age 23 Qans
Poids 23 24,94K g
Taille 23 127,09cm
Symptomes cliniques:
Infection a repetition 4 17,7%
Syncope 4 17,4%
Cyanose 8 34,8%
Malaise 5 21,7%
Dyspnée 19 82 ,6%
Détresse respiratoire 3 13%
Sueurs al’effort 2 8,7%
Asthénie 10 43,5%
Signe | ce cardiaque dte 5 21,7%
Souffle systolique 19 82,6%
Souffle systolo-diadolique 3 13%
Difficultés alimentair es 5 21,7%
ECG:
HVG 16 69,6%
Radiographie thoracique:
Cardiomégalie 7 30,4%
Surcharge hilaire 5 21,7%
Echocardiographie:
Membrane sous aortique 18 78.3%
Typefibromusculaire 3 13%
Typefibreuse annulaire 1 4.3%
VG dilate 8 34,8%
OG dilate 2 8,7%
HVG 16 69,6%
L ésion mitral associée 3 13%
Fuite aortique 18 78,3%
lesions associées 9 39,1%
Fuite mitral associee 7 30,4%
Traitement chirurgical:
CEC 23 100%
Resection simple du membrane 15 65,21%

Resection de la membr ane avec:

remplacement valvulaire aortique 1 4.3%

plastie de la valve aortique 1 4.3%

Fermeture de CIV 3 13,04%

Ligature de CAP 2 8,6%

Intervention de Ross 1 4.3%
Traitement medical spécifique

ATBTTT post op 15 65%
Transfusion post op 7 30%
Corotrope 3 13%
Mortalité 1 4.3%
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A. Caractéristigues épidémioloqgiques :

1-Répartition géographique :

%39,13

%8,70  %8,70 %8,70  %8,70

Fés Meknes  Hajab Oujda Taza Autre

Répartition géographique des malades

2- SEXE :
Dans notre série les patients se répartissent en 7 filles soit un taux de 30,4% ;

et 16 garcons soit un taux de 69,6%.Le sex-ratio est de 2,28.

la répartition selon le sexe

m Garcons mfille
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3-LES ANTECEDENTS :

3.1. Consanquinité :

Sur 23 malades, 4 ont été issus d’'un mariage consanguin, soit un taux de
17,4% ; dont 3 avaient une consanguinité de 1er degré soit 13%, et 1 avait une

consanguinité de 3eme degré soit 4,3%.

3.2. Syndrome dysmorphique :

Deux malades avaient un Sd dysmorphique, dont un parmi eux présentait une

maladie de Marfon, alors que l'autre avait un Sd de Williams Buren.
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B. Etude cliniqgue :

1. Age d’apparition des symptomes :

La médiane d’age d’apparition des symptémes cliniques chez les patients était

de 5ans, avec des extrémes de la naissance a 13ans.

2. Circonstances de découverte :

Dans la grande majorité des cas, la découverte était fortuite lors de
consultation de routine ou lors de bilan d’autre cardiopathie congénitale.
Les autres symptdmes fonctionnels sont dominés par :

1. 82,6% de dyspnée.

2. 43,5% d’asthénie.

3. 34,8%de cyanose.

4. 21.7% de malaise et difficulté alimentaire.

@ Sériel

Circonstances de découverte des SSA
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3. Examen clinique :

L’auscultation cardiaque de ces patients a noté la présence d’un souffle
systolique au foyer aortique chez 19 cas soit un taux de 82,6%, un souffle systolo-
diastolique au méme foyer chez 3 cas soit 13%, et 5 cas d’Ice cardiague dte soit un

taux de 21,7%.

Soufle systolo- |
diaslolique

Ice cardiaque
dte 21,7%

Mlle. ACHARKI Fatima 47



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

C. Examens complémentaires :

1. Radiographie pulmonaire :

Dans notre série on note la présence d’une cardiomégalie a la radiographie
Thoracique chez 7 cas soit un taux de 30,4%, surcharge de la vascularisation

pulmonaire chez 5 cas soit 21,7%.

Répartition des signes radiographiques

21,7%
m Cardiomégalie

Accentuation de
vascularisation pulm

2-ECG .
Dans notre série on note la présence d’'une HVG chez 16 patients soit 69,6% ;

et la trouble de rythme chez 2 patients soit 8,7%.

3-Echocardiographie Trans thoracique :

Les malades de notre série ont tous bénéficiés d’une ETT qui a permet de:
X Poser le diagnostic d’obstacle sous aortique,
x Déterminer le type d’obstacle,
X Evaluation de la sévérité de I’obstacle sous aortique,
X Recherche d’une fuite aortique et évaluation de son importance,
x Dépister des malformations cardio-vasculaires associées,

X Identifier les éléments d’un éventuel retentissement cardiaque.
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a-Types d’obstacle sous aortigue :

La sténose sous aortique est de nature membraneuse chez 19 patients soit
82,6% ; type fibro-musculaire chez 3 patients soit 13% ; type fibreuse annulaire chez

1 patient.

TYPES DE STENOSE SOUS AORTIQUE

Type fibreuse annulaire

Type fibromusculaire

Membrane sous aortique

b- la fuite aortique :

Dans notre série 19 patients présente une fuite aortique soit 82.6% ; dont 11

(48,7%) patients présentent une IA grade | ; 6(26%) grade Il et 2(8,7%) grade Ill.

12 -

Grade | Grade Il Grade lll

Répartition des malades en fonction des grades de la fuite aortique
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c- le gradient de pression VG/AO :

Evaluation de la sévérité de I’obstacle sous aortique passe par I’'appréciation

de L’importance des gradients maximal et moyen.

Dans notre série le gradient de pression maximal VG/AO en préopératoire

était de 85mmHg (20 —120mmHg).

Tableaul :Répartition en fonction du Gradient max aortique

Nombre de cas Pourcentage
< 50 mmhg 3 13,04%
50-70mmhg 7 30,4%
=>70mmhg 13 56,52%
Total 23 100%

répartition en fonction du Gradient max

aortique
<50 mmhg
m 50-70mmhg
|
13,04% H >70mmhg
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Tableau 2 : les résultats de I’échocardiographie préopératoire

) Grade de Fuite aortique Le gradient préopératoire
patients o )
1 2 60 100

3 32 62

5 3 - 60

7 2 70 120

9 2 60 120

11 25 55

13 1 - 70

15 1 45 90

17 1 60 120

19 1 - 60

21 1 60 100

23 1 - 40
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d-cavités dilatées et hypertrophie des cavités cardiaque :

la dilatation des cavités cardiaques
VG dilaté m OG dilaté m HVG

(34,8%)

e. Les Iésions associées :

Sont retrouvées chez 12 patients soit un taux de 52,17%.Elles se repartissent

comme suivant :

La répartition des lésions associées:

E CIV

E PCA

i ENDOCARDITE
H SITUS INVERSUS

i Insuffisance
cardiaque

ki Anomalie mitral
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f-anomalies mitrales associées :

Dans notre série 3 patients soit un taux de 13% présente une anomalie de la
valve mitrale ; dont 2 présentent une insertion anormal du cordage mitrale ; et 1
patient présente un prolapsus de la grande valve mitrale.

7 patients présentent une fuite mitrale associée 30,4%.

D. Traitement :

1- Age de la prise en charge chirurgicale :

9 ans était la moyenne d’age de prise en charge chirurgicale de nos patients

avec des extrémes entre 2 et 14ans.

Répartition des tranches d'age des
patients

2-6 ans 7-10ans 11-14ans

2- Traitement chirurgical :

Tous les malades de notre série ont bénéficiés d’un traitement chirurgical
sous CEC.
La durée moyenne de la CEC était de 99 min et la durée moyenne du

clampage aortique était de 61, 43min.
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15 entre eux ont bénéficiés d’une résection simple de la membrane soit un

taux de 65,21%, I’élargissement de I'anneau avec le remplacement valvulaire

aortique était réalisé chez un seul malade soit un taux de 4,3%, du méme que la

résection de la membrane avec plastie de la valve aortique ainsi que I'intervention

de Ross.

Les gestes associés ont été une fermeture de CIV chez 3 patients, une ligature

de CAP chez 2 patients.

Tableau 3 : Répartition des patients opérés selon la technique chirurgicale.

Technique chirurgicale Nombre de cas | Pourcentage
Résection simple de la membrane 15 65 ,21%
Résection de la membrane +
Fermeture de CIV 3 13,04%
Ligature de CAP 2 8,69%
Remplacement valvulaire aortique 1 4,3%
Plastie aortique 1 4,3%
Intervention de ROSS 1 4,3%
TOTAL 23 100%

Ligature de CAP

Plastie aortique

4%
5%

Résection simple de la membrane m Fermeture de CIV
m Remplacement valvulaire
Intervention de ROSS

Répartition des patients opérés selon la technique chirurgicale

Mlle. ACHARKI Fatima

54



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

E. Réanimation :

Tous les malades ont séjournés au service de RME dont la moyenne de séjour
était de 4,26;j.

Durant leur séjour au service de RME, 15malades ont bénéficiés d’une
antibiothérapie curative soit un taux de 65%, 7 malades étaient transfusés soit un

taux de 30% et 3malades ont recus du corotrope soit un taux de 13%.

Répartition des traitements post opératoires

corotrope 3,000
. 0% .
Transfusion post op 0 m Transfusion post op
corotrope
ATBTTT post op 5%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%
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F. Complications postopératoires :

Les complications postopératoires étaient constatés chez 5 malades soit un
taux de 21,7%.

Leurs répartitions est comme suivant :

2
1,8
1,6
1,4
1,2

: h I I I
0 A

[

0,8
0,4

0,2

Infections Perforation mitrale Epanchement pleural
nosocomiales avec fuite mitrale

Répartition des complications post-opératoires

G. Evolution écho-cardiographigue:

Dans notre série il ya une amélioration de degré de fuite aortique dans 12 cas et
une stabilité dans 7 cas, une apparition d'un seule cas d'insuffisance aortique de
grade I, il n'ya pas d'aggravation d'IA chez nos patients. Avec une moyenne du

gradient maximal de 13.65mmHg.
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Tableau 4 Répartition des patients opérés selon le gradient post opératoire

Gradient postopératoire Nombres de cas Pourcentage
<15 mmhg 4 17.39%
[15-20] mmhg 6 26,08%
] 20-45]mmhg 5 21,73%

répartition des patients opérés selon le gradient post op

m<15mmHg m[15-20] mmHg =] 20-45] mmHg

repartition en fonction des grades de la fuite
aortique post op

12
10
8
6
4
’ o
0 T T ;
Grade | Grade Il Grade Il
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Tableau 5 : Evolution écho-cardiographique

Grade de Fuite aortique Le gradient de pression VG/AO
1 2 1 100 20

7 2 0 120 0

9 2 1 120 15

11 55 0

13 1 1 70 10

15 1 0 90 0

17 1 1 120 21

19 1 0 60 10

21 1 1 100 45

23 1 0 40 0

Mlle. ACHARKI Fatima 58



La chirurgie des sténoses sous aortiques chez I’enfant Thése N°:127/17

140
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gradient VG/AO max en mmHg

( 5 10 15 20 25
-20 .
les patients
Evolution du gradient de pression VG/AO maximal
H- Mortalité :

Dans notre série Il n’y avait aucune mortalité opératoire précoce, la mortalité
tardive était de 4.3% (1/23), il s’agissait d’un enfant 4gé de 13ans porteur d’une
membrane sous aortique qui présente une insuffisance mitrale post opératoire et il
a bénéficie un remplacement de la valve mitral puis il était décédé par une infection

pulmonaire aprés un délai de 2ans.
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DISCUSSION
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|. Epidémioloqgie :

1. Incidence :

Le rétrécissement aortique sous-valvulaire est une cardiopathie congénitale
peu fréquente. Il représente environ 5,72% des cardiopathies opérées au CHU
HASSAN Il FES.

Ce chiffre est trés variable et difféerent considérablement selon les séries et
les statistiques publiées ; 6 a 7% des cardiopathies congénitales pour Abid [30] et
3,8% des cardiopathies congénitales pour Corone [31], et entre 8 et 30 %
d’obstruction congénital de la voie d’écoulement du ventricule gauche pour les

autres séries [32, 33, 34, 35,36].

2. L’age :
L’age moyen de nos patients au moment de I'intervention est de 9 ans avec

des extrémes entre 2 et 14 ans. Cette age est varie selon les auteurs entre 5 et 18

ans.
12.64
12 ans ans 6ans 10ans 5ans 18 ans 9ans
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3. Le sexe:

Dans notre série, la répartition selon le sexe a montré une prédominance
masculine avec 16 garcons et 7 filles. Réalisant un sexe Ratio de 2,28. Cette

prédominance masculine qui reste sans explication est notée chez les autres séries :

Serraf Marasini Abid Darcin Donald

Nb de cas 160 45 56 21 72
Le sexe  M(107), F(21) M(26), F(19) M(35), F(21) M(12), F(9) M(37), F(35)

4. Circonstance de découverte :

Dans la grande majorité des cas, la découverte était fortuite lors de
consultation de routine ou lors de bilan d’autre cardiopathie congénitale. Dans notre
série, comme dans la plupart des séries étudiées, le symptéme le plus fréquemment
rapporté est la dyspnée, elle est retrouvée dans 82.6% des cas. dans la série de Abid
[30] La dyspnée d’effort (stade Il) était le signe prédominant (57%) chez des patients
symptomatiques. pour Serraf[38] 34 malades ont présenté une dyspnée (stade Il et
IV) et 120 patients avaient dyspnée stade (I et Il) .

Les patients sont souvent asymptomatiques dans la majorité des études.

Rayburn [33], Darcin [35] rapportent respectivement de 61,9 et 70 % des
patients qui sont asymptomatiques.

En plus du souffle systolique, dO au rétrécissement sous aortique lui-méme
qui est constant, on retrouve un souffle diastolique d’insuffisance aortique a
I’examen clinique.

Le souffle diastolique est constaté dans notre série dans 13% des cas ; et il est

rapporté entre 33% et 72% dans les autres publications [33, 34, 35,40].
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Il. Insuffisance aortigue :

L’insuffisance aortique apparait comme une complication de I’épaississement
de I’OSA lui méme, ou plus fréquemment secondairement aux lésions du jet comme
les ulcérations et les prolapsus. La survenue d’une insuffisance aortique est corrélée
particulierement a deux parametres : I’age a partir de 10 ans et le gradient supérieur
a 40-50 mm hg [35]. On la retrouve, selon les publications, a une fréquence allant
de 54.1% [32] a 80.3% [30]. Une fréquence de I’ordre de 36% est retrouvée chez la
série de Serraf [38]. Dans une expérience réalisée au CHU HASSAN Il FES a propos
de 56 cas, l'insuffisance aortique est notée dans 40 cas soit un pourcentage de
71.42%. Dans notre étude, nous trouvons 19 insuffisances aortiques, soit 82,6% des
cas.

Pour le devenir de I'lA dans la littérature, les conséquences de la levée
chirurgicale de I’obstacle sous aortique sont trés diversement appréciées.

Certains auteurs décrivent une amélioration ou une stabilisation; d’autres au
contraire une aggravation inéluctable aprés chirurgie [45;46], dans notre série il ya
une amélioration de degré de fuite aortique dans 12 cas et une stabilité dans 7 cas,
une apparition d'un seule cas d'insuffisance aortique de grade I, il n'ya pas
d'aggravation d'lA chez nos patients.

Marasini  [37] ne rapporte pas de régurgitation aortique cliniquement
significative au suivi et il I’a trouvé négligeable ou absente dans 26 des 44 patients.
Ce résultat montre une nette amélioration de I’lA en post-opératoire.

Serraf [38] constate une amélioration du degré d’insuffisance aortique dans
49 cas et une stabilité dans 4 cas, une aggravation chez 2 patients et apparition de
21nouveaux cas d’insuffisance aortique de grade |. Tous les autres n'ont pas eu
d'aggravation de leur insuffisance aortique pendant la durée du suivi. Aucun des
facteurs préopératoires testés (age, gradient préopératoire, la technique

chirurgicale, I'anatomie et la fonction de soupape préopératoire) n’ont influencé la
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fonction de la valve aortique. dans la série de Darcin [35] sur 15 cas d'insuffisance
aortique préopératoire, constate la diminution de 8 d'entre elles et une progression

de grade chez 4 patients.

I1l. Evolution du gradient:

Pour Abid [30] Tous les patients ont bénéficié d’une exploration écho
cardiographique de controle postopératoire des leur sortie de l'unité de soins
intensifs. La mesure du gradient ventriculo-aortique moyen et maximal a permis de
retrouver une baisse de 78,8% des chiffres par rapport aux valeurs préopératoires.

Pour Donald [32] on note une baisse de 82.7%. Pour Rayburn et al [33] Le
gradient ventricule gauche-aorte a diminué d'une moyenne préopératoire de 63,39
mm Hg a 15,17 mm Hg postopératoire.

Pour Darcin et al [35] Gradient moyen post opest 9.47mmHg (0—
38mmhg).dans notre série L’échocardiographie doppler postopératoire a objectivé
une baisse de 78.05% du gradient ventriculo —aortique.

Un gradient résiduel observé en postopératoire peut étre en rapport avec une
résection incompléte, une anomalie obstructive complexe ou avec une anomalie
dynamique et/ou géométrie anormale de la voie de sortie gauche.

Evolution du gradient dans les différentes publications.

Nombre de Gradient systolique Gradient systolique
Auteur patients préopératoire postopératoire
(en mm HQ) (en mmHQ)

Abid 56 85 18

Donald 72 74.2 12.8
Rayburn 23 63.39 15.17
Darcin 21 59.23 9.47

Serraf 160 80 16

Rabat 2011 31 65,7 17,3

Notre série 23 85 13.65
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IV. les anomalies associées:

Une cardiopathie congénitale est associée dans 52,17% des cas de notre série.

Les plus fréquentes sont les communications inter ventriculaires
perimembraneuse qui étaient restrictives chez les quatre cas rapportés, 2 cas de
canal artériel perméable, 3 patients soit un taux de 13% présente une anomalie de la
valve mitrale ; dont 2 présentent une insertion anormal du cordage mitrale ; et 1
patient présente un prolapsus de la grande valve mitrale.

Les anomalies mitrales retrouvées dans la série de Marasini [37] étaient par
ordre de fréquence :

0 Bandes musculaires anormales au sein de la voie de chasse du ventricule

gauche (8cas).

0 Attaches anormales sur la valve mitrale (7 cas).

o0 Anomalie d’insertion du muscle papillaire (2cas).

o Tissu accessoire de la grande valve mitrale. (2 cas).

0 Muscularisation de la grande valve mitrale (1 cas).

Ces anomalies mitrales associées doivent étre visualisé en pré-opératoire car
il est tres difficile pour le chirurgien de les identifier dans un cceur ouvert, détendu
et sous cardioplégie.

La CIV est considérée comme une cause de genése de turbulences Dans la
chambre de chasse par le biais de I’hyper débit, en cas d’obstacle sous aortique
associée a une CIV périmembraneuse sans autres anomalies, I’obstruction est située
typiguement au niveau de la marge inferieure de la CIV. Une turbulence maximale a
ce niveau, La présence d’une CIV va accroitre le stress endothéliale déja provoqué
par I’'angulation aorto-septale. Par ailleurs, il a été démontré que cette derniéere est

présente dans les cas de RASV avec ou sans CIV.
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V. Traitement chirurgqgical.

1. Les indications opératoires :

La nécessité d’un gradient significatif —avant la chirurgie est toujours
recommandée par la plupart des centres mais une chirurgie plus rapide est
prénée pour les nourrissons et les enfants quelque soit le gradient. La stratégie
s’est appuyée chez Abid [30], comme dans la plupart des séries, sur 3 éléments
essentiels :

0 un gradient ventriculo-aortique maximal supérieur a 50 mmHg ;

0 une fuite aortique progressive ;

0 une lésion associée nécessitant une cure sous-circulation extracorporelle.

En fait, en plus de ces criteres, plusieurs autres éléments doivent étre pris en
considération avant de poser I'indication chirurgicale, a savoir I’age du patient lors
du diagnostic, le degré du retentissement de la cardiopathie sur le plan fonctionnel,
électrique et écho cardiographique et surtout le type d’obstacle sous-aortique.

Pour certains auteurs, un Gd max de 40mmHg ou méme 30mmHg pour
Coleman [41] est suffisant pour l'indication opératoire car le risque d'lA était plus
élevé dans les formes les plus serrées. Brauner [42], en colligeant 75 patients opérés

pour RASV(68 DSA et 7 tunnels), a trouvé que le groupe de DSA avec Gd moy
inférieur a 40mmHg avait un taux de récidive et de progression de [I'lA

significativement plus bas que le groupe avec gradient plus élevé.

2. Les techniques chirurgicales :

La chirurgie des SSA peut étre tres simple et parfaitement réglée, comme
elle peut étre trés complexe [38]. Différentes situations sont possibles : La

sténose est bien localisée et fibreuse ; la technique requise est la résection du
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DSA. En cas de sténose intermédiaire, I'indication est une myectomie élargie.
Enfin, pour les sténoses diffuses avec orifice aortique de taille normale la technique
de Konno modifiée est la plus appropriée et si I'orifice aortique nécessite d’étre
élargi, I'intervention de Ross-Konno est indiquée, éventuellement associée a une
myectomie apicale en cas de sténose s’étendant loin jusqu’a la pointe du VG.

Dans la série d’Abid [30], Dans les formes en diaphragme, il a été réalisé une
simple résection du diaphragme sous-aortique dans cinq cas. Ce geste de résection
était associé a une myectomie dans 27 cas et a une myotomie dans 12 cas. Dans les
formes en bourrelet fibro-musculaire et en tunnel, le geste réalisé était toujours une
myectomie libérant la voie de chasse du ventricule gauche.

Le choix entre la simple myotomie et la myectomie s’est fait en fonction de
I’importance de I’hypertrophie musculaire septale réactionnelle sous-jacente.

L’association d’une myectomie a permis pour plusieurs auteurs [43 - 44] de
réduire considérablement aussi bien le gradient ventriculo-aortique postopératoire
immeédiat que le taux de récidive.

Lavee et al. [43], en étudiant une série de 42 patients pour comparer I'intérét
de I'association de la myectomie par rapport a la myotomie dans le cas des sténoses
en diaphragme, a constaté que les résultats postopératoires immédiats et a long
terme obtenus par I’association d’une myectomie a I’énucléation du diaphragme
sont meilleurs.

Dans notre étude tous les malades ont bénéficiés d’un traitement chirurgical
sous CEC. 15 entre eux ont bénéficiés d’une résection simple de la membrane soit
un taux de 65,21%, I’élargissement de I'anneau avec le remplacement valvulaire
aortique était réalisé chez un seul malade soit un taux de 4,3%, du méme que la

résection de la membrane avec plastie de la valve aortique ainsi que I'intervention
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de Ross. Les gestes associés ont été une fermeture de CIV chez 3 patients, une
ligature de CAP chez 2 patients.
Pas de l’association résection de la membrane avec myectomie dans notre

série car le risque d’un bloc auriculo-ventriculaire tres elevé.

VI. La mortalité:

Pour Abid et al [30] La mortalité péri-opératoire est de 3,5 % (deux patients).
Dans le premier cas, il s’agissait d’un patient porteur d’une forme en tunnel, avec
une trés importante hypertrophie ventriculaire gauche. Le décés était rattaché a une
insuffisance ventriculaire gauche avec impossibilité de sevrage de la circulation
extracorporelle(CEC). Le deuxieme déces était en rapport avec un
dysfonctionnement du systeme de stimulation myocardique temporaire mis en place
pour un bloc auriculo-ventriculaire (BAV) complet postopératoire immédiat.

Pour Donal et al [32] il n’y avait aucune mortalité opératoire, la mortalité tardive
était de 4.2%(3/72). Les trois déces tardifs ont tous eu lieu chez enfants avaient
moins d’un an au moment de I’opération.

Dans notre série Il n’y avait aucune mortalité opératoire précoce, la mortalité
tardive était de 4.3% (1/23), il s’agissait d’'un enfant 4gé de 13ans porteur d’une
membrane sous aortique qui présente une insuffisance mitrale post operatoire et il a
bénéficie un remplacement de la valve mitral puis il était décédé par une infection

pulmonaire aprés un délai de 2ans.
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VIl. les complications post opératoire :

Dans la série d’Abid [30] les troubles de la conduction auriculo-ventriculaire
sont survenus en fin d’intervention chez 5 patients (un bloc auriculo-ventriculaire
complet dans trois cas et un BAV de premier degré dans deux cas). Bloc de branche
chez 8 patients pour Darcin[35].pour la série de Rayburn [33] les complications post
op chez 5 malades ( 3 ont trouble de rythme et 2 insuffisance rénal ).aucune trouble
de conduction pour Donald[32].

Dans notre série les complications postopératoires étaient constatés chez 5
malades soit un taux de 21,7%, et sans aucun cas de trouble de conduction post

opératoire.
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CONCLUSION
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Les rétrécissements aortiques sous-valvulaires sont des cardiopathies
congénitales peu fréquentes.

D’aprés notre étude rétrospective, les RASV représentent 5,72% des
cardiopathies opérées a I’'UMCCP de CHU HASSAN Il Fes.

Le traitement de cette cardiopathie est toujours chirurgical. Ce traitement
consiste en une résection de I'obstacle sous aortique sous circulation extra
corporelle (CEC).reste une chirurgie de bonne pronostic.

Le choix au moment de I'intervention est conditionné par I’age du patient, le
retentissement clinique et hémodynamique de I’'obstacle, le type anatomique
d’obstacle et les lésions associées.

Il N’y avait aucune mortalité opératoire précoce, la mortalité tardive était de
4.3% (1/23), et sans aucun cas de trouble de conduction post opératoire.

L’échocardiographie doppler postopératoire a objectivé une baisse de 78% du

gradient ventriculo —aortique.
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RESUMES
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RESUME :

Les sténoses sous aortiques sont des cardiopathies congénitales peu
fréquente, elles représentent environ 5,72% des cardiopathies opérées au CHU
HASSAN Il FES.

Nous avons réalisé une étude rétrospective au service de chirurgie cardio-
pédiatriqgue au CHU HASSAN Il FES, sur une durée de 5ans allant du Janvier 2012
jusgu’au novembre 2016, et porte sur 23 malades, dont I’dge moyen de
I’intervention est de 9ans (2-14ans) avec un sexe ratio (H/F) de 2,28 avec une nette
prédominance masculine.

La dyspnée était le motif de consultation le plus fréquent, retrouvée dans
82.6% des cas. A I’échographie la moyenne du gradient maximal préopératoire était
de 85mmHg, 19 patients avaient une IA, 4 avaient une CIV, 2 avaient une PCA et un
avait une I’endocardite. Trois patients avaient une anomalie mitrale associée.

Tous les patients ont été opérés sous CEC, pour une résection de I’obstacle
sous aortique et correction des lIésions associées.

Dans notre série, 4.3% était le taux de mortalitt de nos malades. Les
complications postopératoires ¢étaient constatés chez 5 malades soit un taux de
21,7%, et sans aucun cas de trouble de conduction post opératoire.

L’échocardiographie doppler postopératoire a objectivé une baisse de 78% de
la moyenne du gradient maximal.

L’objectif de ce travail est de mené une étude épidémiologique des enfants
Oopérés pour SSA.

Définir la stratégie opératoire adéquat a notre population cible, et d’évaluer

les résultats opératoires apres cure des différents types d’obstacles.
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ABSTRACT:

Subaortic stenoses are an infrequent congenital heart disease; it represents
approximately 5.72% of heart disease operated at the HASSAN Il FES CHU.

We carried out a retrospective study in the department of cardio-pediatric
surgery at the CHU HASSAN Il FES, at over a period of 5years, from JANUARY 2012 to
NOVEMBER 2016 and covers 23 patients, whose mean age of intervention is 9 years
(2-14 years) with a sex ratio (M / F) of 2.28 with a clear male predominance.

Dyspnea was the most common reason for consultation, found in 82.6% of
cases. At the echography the mean preoperative maximum gradient was 85 mmHg,
19 patients had an Al, 4 had a VSD, 2 had a patent ductus arteriosus and one had an
endocarditis. Three patients had an associated mitral abnormality.

All patients were operated under cardio-pulmonary bypass for subaortic
obstacle resection and correction of associated lesions.

In our series, 4.3% was the mortality rate of our patients. Postoperative
complications were observed in 5 patients, a rate of 21.7%, and without any case of
postoperative conduction disorder.

The postoperative Doppler echocardiography has objectified a decrease of
78% in the mean peak gradient.

The objective of this work is to conduct an epidemiological study of the
children operated on for SSA. Define the optimal operating strategy for our target

population and evaluate the operative results after the various types of obstacles.
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