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LISTE DES ABREVIATIONS

. Artéere pulmonaire
: Anévrysme du septum membraneux
: Bloc auriculo-ventriculaire
: Circulation extra corporelle
: Communication inter ventriculaire
. Electrocardiogramme
: Echocardiographie doppler
: Hypertrophie auriculaire gauche
: Hypertension artérielle pulmonaire
: Hypertrophie ventriculaire gauche
: Millimetre de mercure
: Numération de formule sanguine
: Monoxyde d’azote
: New York Heart Association
: Oreillette droite
: Oreillette gauche
: Pression artérielle pulmonaire
: Persistance du canal artériel
: Débit pulmonaire
: Débit systémique
: Rhumatisme articulaire aigue
: Saturation artérielle en oxygene
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Les communications interventriculaires sont des déhiscences de la cloison
interventriculaire mettant en communication les deux ventricules gauche et droit,
c'est-a-dire les circulations systémique et pulmonaire. Il s’agit de la cardiopathie
congénitale la plus fréquente chez I’enfant.

Les CIV se caractérisent par leur diversité anatomique qui rend compte des
grandes variétés de leur expression clinique et de leur évolution.

Le diagnostic des CIV est devenu plus aisé et plus précis grace a
I’échocardiographie couplée au doppler couleur, qui permet aussi, en analysant leur
siege et leur dimension de prédire I’évolution de cette cardiopathie des les premiers
mois de vie.

Seules les CIV isolées ou celles associées a des anomalies compliquant
I’évolution d’une communication initialement isolée seront abordées dans cette
étude, ce qui exclut les nombreuses cardiopathies au sein desquelles un défaut
septal ventriculaire ne joue aucun role spécifique.

Les principaux centres d’intérét de ce sujet sont de :

étudier les facteurs étiologiques.
- déterminer la prévalence de CIV au niveau de la ville de FES et de ses
régions.
- étudier le profil évolutif naturel des CIV.
- mette en évidence les difficultés de prise en charge chirurgicale de ces
patients.
- mettre le point sur les différents composants du traitement non
chirurgical.
Notre travail représente une étude rétrospective sur les communications inter

ventriculaires isolées, réalisée a partir de 148 dossiers cliniques entre janvier 2011
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a novembre 2018 inclus, dans le service de pédiatrie du centre hospitalier Hassan Il
de Fes.

Cette étude donne les caractéristiques cliniques, paracliniques, thérapeutiques
et évolutives de ces dossiers médicaux. Elle est analysée puis comparer aux données

de la littérature.
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BASES THEORIQUES
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) Rappel embryologique :

Le coeur est le premier organe fonctionnel du feetus, les premiers battements
cardiaques apparaissant des le début de la troisieme semaine de vie intra-utérine.
La connaissance de I'embryologie cardiaque, outre l'aspect fascinant que comporte
le développement d'un organe aussi complexe que le cceur humain, est
extrémement utile, d'un point de vue pratique, pour comprendre l'anatomie et la

physiologie des cardiopathies congénitales(1).

1) premiére et deuxieme semaines de la vie intra-uterine :

La fusion des deux pronucléus male et femelle aboutit a la constitution du
zygote fécondé (moment initial du développement embryonnaire (J1)). Le zygote
suit une succession de divisions sans croissance cellulaire : la segmentation. Vers
J4, la constitution d’une structure appelée morula arrive dans la cavité uterine et par

absorption de liquides, une cavité se crée au sein de la morula : le blastoccele.

Les cellules internes de la morula, formant un amas compact a un pole de
I’ceuf, constituent ’embryoblaste. A ce stade I’embryon est appelé : blastocyste. Il
s’implante dans la paroi utérine vers J6 ou les cellules vont se différencier en deux
couches : externe (epiblaste) et interne (hypoplaste). L’ensemble forme le disque
embryonnaire dont les cellules sont a I’ origine de I’embryon proprement dit. A J8,
la cavité amniotique apparait par rassemblement de liquide entre les cellules de
I’épilasse. De J9 a J14 se forment les annexes de I’embryon (cavité choriale,

vésicules vitellines...) (2).
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2) Stades initiaux du développement cardiaque : formation du tube

cardiague et de la boucle cardiaque (2°-3°semaine de la vie intra-

utérine) :

L'ébauche cardiaque n'apparait qu'au début de la troisieme semaine de vie de

I'embryon. Pendant les 2 premieres semaines de vie intra-utérine, celui-ci ne
possede ni cceur, ni systéme circulatoire, les besoins métaboliques étant assurés
par simple diffusion(1).

Le cceur dérive du mésoderme (mésoblaste), troisieme feuillet du disque
embryonnaire situé entre I'endoderme, feuillet ventral (entoblaste), et I'ectoderme,
feuillet dorsal (ectoblaste) (3). Les cellules du mésoderme se groupent en amas
cellulaires Angioformateurs(4). Ces amas, qui trouvent leur origine de chaque co6té
de la ligne primitive, migrent vers la partie céphalique de I'embryon et se rejoignent
en avant de la plaque neurale pour former un plexus vasculaire en forme de fer a

cheval (figure 1et 2(5)), la plaque cardiogénique(6).
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mésoderme notochorde \ plague neurale aorte dorsale
Y

amnios

tube endocardique - endoderme

Figure 1 (5)

plaque neurale aorte dorsale

tube endocardique endoderme

Figure 2 (5)
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Secondairement, la plaque cardiogénique est clivée en deux couches, ventrale
et dorsale, par la cavité ceelomique. La couche dorsale formera le péricarde. La plus
grande partie de la couche ventrale donnera naissance au myocarde. Le

ceelome intra embryonnaire formera, outre la cavité péricardique, les cavités
pleurale et péritonéale(1).

C’est a ce stade ou se produit, un changement d'orientation de la plaque
cardiogénique, qui se retrouve en arriere et en position ventrale par rapport a
I'ébauche du systeme nerveux central et a la membrane buccopharyngée (7).
L'ébauche cardiaque, sous forme de deux plaques latérales qui vont s'invaginer pour
acquérir une structure tubulaire, est donc repoussée en position cervicale, puis
thoracique(4). Dans le méme temps, le disque embryonnaire se replie aussi
transversalement. Cette inflexion latérale permet le rapprochement des deux tubes
cardiaques latéraux, qui vont ensuite fusionner sur la ligne médiane pour former le
tube cardiaque primitif(16). Le processus de fusion entre les deux tubes primitifs,
situés a l'origine en dehors de la cavité péricardique, s'accompagne de leur
invagination dans cette derniere(8). Au point ou se produit cette invagination, le
tube cardiaque reste attaché temporairement a la paroi dorsale de la cavité
péricardique par un feuillet mésoblastique, le mésocarde dorsal. L'endocarde et le
myocarde sont séparés par une matrice extracellulaire contenant des

glycosaminoglycanes et des protéines, la gelée cardiaque(1) (figure 3 et 4 (5) ).
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! gouttiere neurale

intestin antérieur
— (pharyngien)

splanchnopleure

tubes endocardiques somatopleure

Figure 3 (5)

ectoderme de surface tube neural

intestin antérieur mésocarde dorsal

gelée cardiaque cavité péricardique

épimyocarde tube endocardique

endoderme extra-embryonnaire somatopleure

Figure 4(5)
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Le tube cardiaque primitif va s'incurver pour former une boucle a convexité
droite. Ensuite, le second stade de la boucle ou complétion implique la convergence
des voies d'admission et d'éjection, nécessaire pour que l'alignement se fasse

ensuite de facon correcte (fig 5 (5)).

troncus

bulbe

ventricule

atrium primitif

sinus veineux

22 jours 22 jours

Figure 5(5)
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Lorsque la boucle est complétée, le coeur comporte cing segments
individualisables (fig5 (5)) : oreillette primitive, ventricule gauche primitif , ventricule
droit primitif, connus, truncus, reliés entre eux par des jonctions : canal auriculo-
ventriculaire, foramen interventriculaire primitif, sillon bulboventriculaire, jonction

conotruncale.

3) Quatrieme semaine de la vie intrauterine :

Du 22-23e au 28e jour de vie intrauterine, une fois la boucle formée,
commence le développement des ventricules droit et gauche ainsi que la septation
ventriculaire qui se terminera vers la septieme semaine de Vvie
intrauterine(9),aboutissant a une structure complexe faite de quatre septa reliés ou
alignés progressivement(10) (figure 6, 7 et 8 (5))

- Le septum musculaire trabéculé se développe grace a la progression
caudocraniale de la créte musculaire limitant en bas le foramen
bulboventriculaire(1) , Cette partie du septum, appelée septum inferius, est
constituée de travées musculaires peu compactes, laissant entre elles des
déhiscences qui se comblent progressivement au cours de la vie feetale ou a la
naissance chez un prématuré(1,10)

- Le septum musculaire postérieur ou d'admission se constitue par la fusion du
septum intermedium (lui-méme formé a partir des bourgeons endocardiques
dorsal et ventral) et des émanations venant du septumtrabéculé(10)

- Le septum infundibulaire sépare les voies de sortie, pulmonaire en avant et
aortique en arriere. L'alignement des septa infundibulaire et trabéculé se produit
lors du déplacement vers la gauche de l'orifice aortique : un défaut ou un exces

de ce déplacement peuvent expliquer les CIV par mal alignement(10).
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- Le septum membraneux est une prolifération fibreuse en provenance des
bourgeons endocardiques (1); il ferme le foramen interventriculaire limité en haut
par le septum infundibulaire, en bas par le septum trabéculé et en arriere par le
septum d'admission. De multiples processus embryologiques sont impliqués
dans la fermeture de cette zone située a la jonction de structures d'origine
différente : il n'est donc pas étonnant que le défaut septal situé au niveau du

septum membraneux soit si commun(10).

— troncus

- bulbe -

ventricule

atrium primitif -

sinus veineux

22 jours 22 jours

Figure 6(5)
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24 jours 25 jours

L Juwa CO U

Figure 7(5)

27 jours 28 jours

Figure 8(5)

M. MZAALAK TAZI OUALID

18



Le traitement chirurgical des communications inter ventriculaires These N° 134/19

De ce fait, I'organogenese du systéeme cardiovasculaire résulte de processus
complexes, transformant le tube cardiaque primitif ,d’origine mésenchymateuse en
un coeur achevé et fonctionnel des la sixieme semaine de gestation, la croissance
ultérieure sera influencée par les flux sanguins et les parametres hémodynamiques
de la circulation foetale caractérisée par la circulation ombilicoplacentaire assurant
I’hématose feoetale, le niveau tres élevé et suprasystémique de la résistance
vasculaire pulmonaire et la présence des communications vasculaires (canal
artériel..)Et intracardiaques (foramen ovale), responsables du fonctionnement en
parallele des ventricules. Elles permettent la tolérance in utero de cardiopathies
devenant séveres ou létales lors de la fermeture spontanée de ces

communications(11)

2°) Physiopathologie des communications interventriculaires :

La CIV représente le prototype de shunt gauche-droite. Deux parametres
régissent I'importance de ce shunt : la taille du défaut septal d'une part et le niveau
des résistances vasculaires pulmonaires d'autre part. La localisation de la
communication dans le septum interventriculaire n'a quant a elle, pas d'influence sur
I'importance du shunt(12) entre les deux circulations artérielles pulmonaire et
systémique a I’étage ventriculaire(13).

Le shunt gauche droit ventriculaire entraine une augmentation du débit
pulmonaire et donc une augmentation de la précharge gauche, avec une dilatation
des cavités auriculaire et ventriculaire gauches. L’augmentation du débit pulmonaire
peut étre responsable d’une élévation, de degré variable, des pressions
pulmonaires, celles-ci sont initialement de débit qui va devenir fixe si les

résistances pulmonaires augmentent (14).
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La taille de la CIV et I'importance du shunt gauche-droite et donc de
I'importance du débit pulmonaire, constituent depuis longtemps la base d’une
classification hémodynamique des CIV en quatre types principaux(15):

Type | : maladie de Roger

La CIV est de petite dimension et n'entraine pas de dilatation ni du ventricule
gauche ni de l'oreillette gauche.

La vitesse maximale du flux de la CIV est élevée avec un gradient de pression
systolique entre les deux ventricules supérieur a 60 mmHg : on utilise le terme de
CIV restrictive pour définir les CIV avec une pression pulmonaire normale(2).

Le débit sanguin a travers la CIV est faible sans retentissement
hémodynamique et sa turbulence a travers la CIV explique l'intensité du souffle
retrouvé a I’auscultation.

Type Il : les CIV a gros débit

Les CIV plus larges sont responsables d'un shunt gauche-droite dont
I'importance dépend essentiellement du degré des résistances pulmonaires. En
période néonatale, les résistances pulmonaires sont élevées. Elles baissent
progressivement, expliquant I'augmentation du shunt gauche-droite avec I'age(13).

Dans ce groupe avec gros débit pulmonaire, on distingue :

Type lla :

La déhiscence est plus large qu’au type | mais il existe tjrs une différence de
pression entre les deux ventricules avec pression au niveau du ventricule gauche
supérieure a celle au niveau du ventricule droit.

La CIV est donc restrictive mais le débit du shunt gauche-droite est plus
important et le débit pulmonaire dépasse le double du débit systémique .ce qui
entraine une augmentation du retour veineux pulmonaire et une dilatation des
cavités cardiaques gauches. Le ventricule droit n’est pas dilaté car les résistances

vasculaires sont peu élevées.
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Type llb :

La déhiscence est large avec égalité des pressions entre les deux ventricules.

C’est une CIV non restrictive dont le shunt dépend des RVP et systémiques.

Chez le nouveau-né les RVP sont relativement élevées. Le shunt gauche-droite
est faible. Ce n’est qu’apres la maturité du lit artériel pulmonaire avec la chute des
pressions pulmonaires vers le début du deuxieme mois de la vie que le shunt
gauche-droite devient important. Ce qui entraine une dilatation des cavités gauches
puis des cavités droites apres I'augmentation des RVP du fait du débit pulmonaire
important : c’est I’hypertension artérielle pulmonaire(HTAP).

Le ventricule gauche essaie alors de s’adapter a cette situation en se dilatant
et en devenant hyperkinétique .mais ces possibilités d’adaptation sont limitées et le

débit cardiaque finit par diminuer avec un risque accru d’insuffisance
cardiaque(17). Par ailleurs, le shunt important entraine une dyspnée et des troubles
de ventilation suite a la compression des voies aériennes par les vaisseaux
pulmonaires dilatés(17,18).

Type lll :

Il s’agit d’une CIV large non restrictive avec HTAP majeure de type obstructif
due a l'augmentation des RVP jusqu’a un seuil dépassant les résistances
systémiques aboutissant a un shunt droite-gauche dominant qui entraine une
cyanose.

Le souffle systolique est absent ou trés minime et il est accompagné d’un
éclat de deuxieme bruit au foyer pulmonaire.

A ce stade, I’hypertrophie de la media des vaisseaux pulmonaires qui
accompagnent I’HTAP, tend vers la fibrose et la nécrose, aboutissant a I'occlusion
des artérioles pulmonaires. Cette HTAP est fixée par une maladie vasculaire

obstructive pulmonaire irréversible.
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Ce stade est le plus souvent vu au cours de I’évolution d’une CIV a gros débit
qui n’a pas été prise en charge a temps. Exceptionnellement, elle est constatée
d’emblée, des la période néonatale par absence de maturation du lit artériel
pulmonaire apres la naissance(18).

Type IV :

Le type IV de la CIV est caractérisé par la présence d’une sténose pulmonaire
qui protege partiellement contre I’'HTAP lorsque cette sténose est responsable d’un
gradient de pression systolique supérieur a 25 mmhg. Quand ce gradient est
important ; les pressions s’égalisent en systole entre les deux ventricules, ce qui
limite le shunt. Le souffle systolique de CIV est intense(18).

Cette sténose est associée d’emblée a la CIV mais elle peut également se
constituer sous l'influence de I’hypertension ventriculaire droite par hypertrophie
infundibulaire(18).

Il est a noter que certaines situations sont importantes a prendre en
considération, notamment celle du nouveau-né prématuré et a terme, du trisomique
et des situations d’hypoxie(10).

En effet, les RVP élevées du nouveau-né diminuent lentement. Ce délai est
plus long quand le nouveau-né porte une CIV et encore plus quand celle-ci est
large. C’est ainsi que les signes cliniques surviennent plus tardivement.

Le nouveau-né prématuré, quant a lui a une musculature artériolaire
pulmonaire relativement sous développée. Or, le shunt gauche-droite sera
important des la naissance en cas de CIV provoquant un cedeme pulmonaire sévere.

L’hypoxie est responsable d’'une HTAP. Cette situation peut étre retrouvée en
altitude ou lors d’infections respiratoires a répétition ou dans les cas de
malformation faciale ou laryngotrachéale ou devant I’hypertrophie des végétations

adénoides ou des amygdales. Une sténose ou hypoplasie des veines pulmonaires
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peut aussi entrainer une hypoxie. L’'HTAP dans ces situations peut étre réversible en
traitant sa cause.

Enfin, une prédisposition génétique a également été incriminée dans
I’élévation des RVP, comme dans le cas des trisomies 21.

Le tableau n° 1(10), représente les différents types (ou classe de CIV) selon la

taille, les résistances artérielles et les pressions intracardiaques :

Tableau n° 1 (10)

Situation Type Type Gradient
clinique échocardiographi | Hémody | QP/QS | PAP/PAS | RP/RS | VD-AP
9 que namique (mmHg)
Maladie de Restrictive
_ _ la -1,5 0.8 0
Roger de petite taille
Restrictive
Maladie de I v
de taille Ib 1,5-2 0.8 0
Roger
moyenne
CIV a gros Restrictive
lla >2 0.8 < 25
shunt Large
CIV a gros Non restrictive
b >2 0.8 < 25
shunt Large
Syndrome Non restrictive " ] ] 0
d'Eisenmenger | Large
ClVa .
CIV avec sténose
poumons ) ) ] \Y) < 0,65 0.8 <25
o infundibulaire
protégés

Enfin, suivant la taille de la communication interventrioculaire et le stade de

I’évolution, quatre tableaux peuvent étre décrits(19) :

M. MZAALAK TAZI OUALID 23




Le traitement chirurgical des communications inter ventriculaires These N° 134/19

Shunt important, hypertension artérielle pulmonaire modérée ; CIV 1l a

Diagnostic clinique

Légere hypotrophie Souffle de CIV méocardiague V] V6
Difficultés alimentaires B2 normal au foyer pulmonaire
Tachypnée RU'.I'CII‘..(I.I[ de Fit‘hl[ et CT aupmenté SVD) modérde, SVG nette
' B1 fort 2 la pointe v A ,
A zsculamaum accentuse

Diagnostic échographique
+ Al dilatéz
7,
+OG dilate ,/ 2 4 mis
/ ?} 3 mfs
o« VG dilaté w7y
7
Large CIV avec gros shunt Courbure septale Vélocité moyenne sur la
au doppler couleur un peu plate CIV au doppler continu
Risques évolutifs
Immédiats A moyen terme A long terme

\

Détresse Y | .
€5PIrATDIre cegprrespreeTLy
;} !./ff'/f,/l.’r'»,/
e Hypocinétique A 4
Eirrralunrslih \ 7
VG insubfisant ' :
.'— . A

1A Sténose pulmonaire  Membrane sous-
Insuffisance zortique  infundibulaite basse  valvulaire aottique

Possiblement e _
Osler (CIV infun. + pénm.) (CIV pénmemb.) (CIV périmemb )

fiée des 9 mois

Surveillance

Fermeture chirurgicale si :

* l'intolérance clinique ne répond pas au traitement médical,
* I'hypertension artérielle pulmonaire s accentue,
* la surcharge diastolique ventriculaire gauche est trop importante (dilatation ventriculaire, fuite mitrale),

* une complication survient.
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Peu de shunt, pression pulmonaire normale : CIV I, maladie de Roger

Diagnostic clinique

=
Pas de signe fongrionne!
Eutrophique Souffle de CIV
Alimentation normale Bruits normaux
Respiration normale A ' h

AL

Diagnostic échographique

/"
7////,/;

7 by

Courbure seprale normale
Pas de retenrissement auriculaire
ou ventriculaire

Petite CIV avec faible shunt
au doppler couleur

Risques évolutifs

Uity
’ [A
Insuffisance aortique

; (C1V infundibulaite
Osler et périmembrancuse)

Membrane sous-

Surveillance

* Prophylaxie anti-oslérienne.
* Surveillance échographique annuelle.

Radio normale

ECG sans surchdrge

4 m/s
3 mis

Haute véloaé sur la CIV
v audoppler continu

valvulaire aortique
(CIV pénmembrancuse]

A

Sténose pulmonaire
nfundibulaire basse

(CIV pénimembraneuse)
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Hypertension artérielle pulmonaire fixée : CIV 11

(%

Hypotrophie fréquente

Respiration normale au repos
Limitation 2 |'effort avec A
cyanose possible

e

o A2 dilarée
* OG normale \

* V(5 normale

Large CIV avec pas ou peu
de shunt au doppler couleur

Période d'équilibre

Vie quasi normale limitée a 'effort
Cyanose possible a I'effort

Diagnostic clinique

Vvl V6
Pen ou pas de souffle
systolique
Possible souffle RCT quasi normal, ~ Surcharge ventriculaire drone
diastalique vascularisation pauvre  importante, surcharge
B2 claqué en périphérie ventriculaire gauche modérée

Diagnostic échographique

///////r‘,

FETTr
7
7
Gl

DBagrzd

Hypertrophie pariétale du VD
Courbure septale plate

Evolution
Cyanose bien tolérée

Limite plus nette a |'effort
Polyglobulie

Imls

2mis

Pas de pradient sur la CIV

au doppler continu

Décompensation

Insuffisance cardiaque droite
Hémorragie pulmonaire
Abces du cerveau

Mort subite
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Shunt important, hypertension artérielle pulmonaire majeure : CIV 11 b

Diagnostic clinique

Thorax bombé . o A Vi Ve
‘ {”:} L:l:]llc Souffle de CIV mésocardiaque
rpoto 3. ;o 7 A
Difficuleés alimentzires g;l.,lzquc :ti ﬁilwti :x:lmuumc
A e i'ement de débi ¢
Tachypnée, parfois tirage , h B forr 3 Ja pointe CT augmenzé  Surcharge biventriculaire
i,

Vascularisation accentuée

Diagnostic échographique

« AP dllﬂ!(’

o S 3 m/s
« OG dilarée ?////,,’; 2 m/s
%,
* VG dilaeé ﬁ,’m,’;/
Large CIV av ¢ gros shunt Hypertrophie panétale du VD Faible vélocee sur la CIV
au doppler couleur Courbure scptale plate au doppler continu
Risques évolutifs
Immédiats A moyen terme A long termk
Détresse Y

espiratnire

ll///”//’l’ll,
2 fHTT L, JTHT S, p »
Hypocinét
HTAP PO o
f'.' trrz 3 /
VG insuffisant ’ M/////

Sténose rulmouaue
Possiblement L] lnsuﬂisancc aortique infundibulaire basse
fixée des 9 mois Osler (ClVinfun, + périm.} (CIV périmemb.)

Membrane sous-

valvulaire acttique
ICIV périmemb.)

Surveillance

* Uautente ne se justifie que dans espoir d’une réduction de taille.
* Si la tolérance clinique est mauvaise :

- fermerure chirurgicale immédiate en cas de CIV unique,

- cerclage en cas de malformation associée ou de CIV multiple inabordable & cet dge.
* 5t la tolérance est acceprable de toute fagon fermerure ou cerclage entre 3 et 6 mois au plus rard
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ETUDE
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1) MATERIEL D’ETUDE :

Objectifs du travail :

e Mener une étude épidémiologique des communications inter ventriculaires au
sein de 'UMCCP du CHU HASSAN Il FES

e Savoir les risques évolutifs de ces types de communications

e L’apport du traitement médical spécifique, du traitement chirurgical et ses
méthodes

e L’espérance de vie de ces malades ainsi que les différents facteurs qui
influencent leur survie.

Patients et méthodes :

Le travail consiste en une étude rétrospective portant sur 111 cas de
cardiopathies congénitales a type de communication inter ventriculaire suivies a
’UNITE MEDICO-CHIRURGICALE cardio pédiatrique au CHU HASSAN Il FES, durant
une période de 8 ans allant de janvier 2011 jusqu’a novembre 2018.

Les malades concernés sont de deux sexes et d’age différents. Tous les
malades ont bénéficié d’un examen clinique et d’une échocardiographie pour
confirmation diagnostic. La collection des données cliniques et opératoires des
malades opérés sera faite a partir :

e Du registre informatisé des cardiopathies pédiatriques.

e Du systeme informatisé intégré Hosix.

e Des registres du service de réanimation mere-enfant (RME).

e Des archives des comptes rendu opératoires.

L’exploitation des renseignements cliniques, para cliniques et thérapeutiques se
feront a l'aide d’une méthodologie statistiqgue au sein du laboratoire de bio
statistique de la faculté de médecine et de pharmacie de Fes, en utilisant les deux

logiciels :
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e Excel 2013
e SPSS 09
Nous avons étudié les cas de communication interventriculaire dite isolée,
excluant les CIV qui entrent dans la cadre du canal atrioventriculaire, la CIV de la
tétralogie de Fallot ainsi que les CIV associées aux cardiopathies complexes telles

I’association a un ventricule unique a double issue.
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2) FICHE D’EXPLOITATION :

Pour un bon recueil des informations, nous avons utilisé une fiche
d’exploitation qui comporte :
l. Identification du patient :
1 Nom et Prénom :

2 Sexe :
1 Féminin
1 Masculin
3 Date de naissance :

4 Ordre de la fratrie :

5 Age de la mere :

6 Origine de la mere :

7 Age du peére :

8 Origine du pere :

9 Niveau socio-économique de la famille :
71 Niveau bas.
7 Niveau moyen.
7 Niveau élevé.

10 Date d’admission :

1 Numéro d’entrée :
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12 Motif de consultation ou d’hospitalisation :

13 Date de sortie :

14 Vaccination :

Il. Antécédents :

1 Antécédents personnels :

1.7 Grossesses :
Fievre.
] Prise médicamenteuse.

1 Oreillons.

1 HTA.

1 Glycémie.

Sérologie : Toxoplasmose, Rubéole, TPHA/VDLR.

O

|

1.2 Période néonatale :
1 Accouchement cyanose.
1 APGAR.
" Détresse respiratoire.
1 Autres.

1.3 Autres.

2 Antécédents familiaux :

1 Consanguinité.
Cardiomyopathie.
Aberration chromosomique.
Valvulopathie.

RAA.
Diabete.
Autres.

O O O g g
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ll. Examens Cliniques :
1 Examen général :

1.1  Poids de naissance : .. .. .. .. KG.

1.2 Taille: ........cm.

1.3  Périmetre cranien : .. .. ...... DS.

1.4  Poids actuel : .. .. .. .. .. KG.

1.5 Taille actuelle : .. .. .. .. cm.

1.6  Périmetre cranien actuel : .. .. .. .. DS.

2 Signes fonctionnels :

2.1 Age au début des symptomes : .. .. .. .. .. ..
2.2 Difficultés alimentaires : .. .. .. .. .. .. .. ..
2.3 Retard pondéral et/ou statural : .. .. .. .. ..
2.4 Dyspnée infections a répétition : .. .. .. .. ..

2.5 Cyanose convulsion @ .. .. .. .. .. .. .. ... ..
2.6 Malaise syncope : .. .. .. oo v vt v et ie e e
2.7 Douleur thoracique palpitation : .. .. .. .. ..

2.8 Autres

3 Signes physiques :
3.1 Température : .. .. .. .. ..
3.2 Fréquence cardiaque : .. .. .. .. oo o ee e el L
3.3 Fréquence respiratoire : .. .. .. .. oo oo v on ..
3.4 Dysmorphie faciale : .. .. .. .. .. .. .. ... .
3.5 Fente labiale ou palatine : .. .. .. .. .. .. ..
3.6 Malformation évidente :

[]
(]
(]
(]

Digestive.
Oculaire.
Urogénitale.
Autres :

3.7 Examen cardiovasculaire :

[]
[

FC.
Auscultation.

3.8 Examen pleuro pulmonaire :

[]

[
[
[

Déformation thoracique.
Rales.

Signes de lutte.

Autres :
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3.9 Examen abdominal :
1 Hépatomégalie.
1 Splénomégalie.
1 Ascite.
1 Autres :
3.10 Examen ostéo articulaire.

IV. Examens Complémentaires :
1 Bilan biologique :

1.7 NFS:.........

1.2 Hb: .........

1.3 CCMH:...........
1.4 VGM: .. .........
1.5 Gb:.........

1.6 Na+ :.........
1.7 K+ ... .. .. .

1.8 Urée:.........
7.9 Créat:..........

2 Bilan radiologique :
2.1 Rx pulmonaire :
- Cardiomégalie :
1 QOui.
7 Non.

—-Arc moyen gauche dilaté :

[0 Oui.
[0 Non.

—-Arc supérieur droit dilaté :

0 Oui.
[1 Non.

-Vascularisation pulmonaire accentuée :

7 QOui.
1 Non.
2.2ECG:
-HAG : ..........
-HVG : ... ...
-Axe du cceur dévié :
1 QOui.
7 Non.
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2.3 Echocardiographie et doppler couleur :

- Cavités dilatées :
1 OD
0 VD
1 0G
1 VG
-Cardiopathie :
0 CIA
0 CIvV
1 CAV
1 PCA
-Taille : ... ..... ...... mm.
-HTAP :
1 QOui.
7 Non.
V. Prise en charge :
1 Médicale :
1.1 Prostaglandines : .. .. .. ...
1.2 Diurétiques : .........
/1.3 Digoxine :...........
1.4 Transfusion:........ ...
1.5 Kinésithérapieresp : .. .. .. ...
1.6 ATB:.........
2 Chirurgicale :
2.1 Indiquée :
1 QOui.
7 Non.

1 Non.
2.4 Fermeture chirurgicale :
1 QOui.
1 Non.
2.5 Cerclage :
1 QOui.
7 Non.
2.6 Malaise syncope : .. .. .. o oo vt i ee ee e
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VI.  Evolution :
1 Sans traitement & . ... cooer o e e e
2 Sous traitement © ... ..ot e e e e e

VIl. Complications post opératoires :
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3) Résultats :

Les résultats obtenus dans notre étude se présentent comme suit :

3.1) Nombre de cas étudiés :

Entre janvier 2011 et novembre 2018, nous avons exploré 111 cas de
communication interventriculaire repartis comme suit:

e 9 cas diagnostiqués en 2011
e 22 cas diagnostiqués en 2012
e 10 cas diagnostiqués en 2013
e 6 cas diagnostiqués en 2014

e 22 cas diagnostiqués en 2015
e 20 cas diagnostiqués en 2016
e 15 cas diagnostiqués en 2017

e 7 cas diagnostiqués en 2018
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Tableau n2 : Le nombre de cas de ClV par rapport aux années d’études

Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas
Années
exploités exploités

2011 9 8%
2012 22 20%
2013 10 9%
2014 6 5%
2015 22 20%
2016 20 18%
2017 15 14%
2018 7 6%

25

20

15

10

2011

2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018
B Nombre de cas exploités B Pourcentage par rapport aux cas exploités
Figure n°9
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3.2) Incidence de la CIV par rapport aux autres cardiopathies congénitales :

Durant la période de notre étude, nous avons colligés,

respectivement, 9, 22, 10, 6, 22, 20, 15 et 7 nouveaux cas de

CIv.
Tableau n°3 . Les incidences de la CIV en fonction des années
Nombre de
Année Nombre de cardiopathies Incidence
nouveaux cas congénitales
2011 9 36 25%
2012 22 83 26 %
2013 10 38 26%
2014 6 39 15%
2015 22 74 30%
2016 20 79 25%
2017 15 66 22%
2018 7 37 19%

INCIDENCE DES CIV

Année Nombre de nouveaux cas
Nombre de cardiopathies congénitales

Nombre de cardiopathies congénitales Incidence
100
80
60
40

20

2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

Figure n°10
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3.3) Circonstances de découverte :

Les CIV explorées dans notre étude ont été découvertes dans différentes
circonstances :

a) Découverte fortuite :

Représente la circonstance de découverte de 78 malades, soit70.3 % des cas
dont la découverte d’un souffle lors de I’examen cardiaque a I’occasion d’infections
intercurrentes est la plus fréquente et représente 36 % de I’ensemble des cas.

Tableau n°4 : Répartition des circonstances de découverte fortuite de la CIV

Infections intercurrentes 40 36%
Examen systématique du nouveau-né 18 16%
Vaccination 15 13%
Déshydratation 3 2%
Pathologie médicale ( Pancytopénie) 1 0,90%
Pathologie chirurgicale (angiome de la face) 1 0,90%
45 40%
40 35%
35 30%
2(5’ 25%
20 20%
15 15%
10 10%
5 5%
0 0%
& 7 & & N e
& & . O\}Q’ o 6‘0 ’5&’5\\0 b\dz}z @@
(}é ,8&\ (JO x (%) ,\‘\)
& & G & <& &
& & & @e &
& ¥ © o° \S°
S & &
\(s\@/ (dﬁb ]

mmmm Nombre de cas === Pourcentage par rapport a I'ensemble de cas exploités

Figure n°11
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A partir de ces résultats, un bon examen clinique systématique parfois orienté

aboutit souvent au diagnostic de cardiopathies congénitales

b) Devant des signes respiratoires (62 cas ; soit 55.9%) :

o dyspnée d’effort (30 cas ; soit 27%) : se manifeste chez les
nourrissons par une polypnée et difficultés alimentaires a
type de cyanose péribuccale et sueurs lors des tétées.

o cyanose (32 cas ; soit 28.8%)

Tableau n°5 : Différents types de cyanose en circonstances de découverte

Pourcentage par rapport

Circonstances de découverte Nombre de cas .
a ’ensemble des cas
Cyanose au moment des tétées 30 27.02%
Cyanose dans le cadre d’Eisenmenger 9 8.1%

Cyanose dans le cadre de sténose
_ . ] 3 2.7%
pulmonaire trés serrée

35
30
25
20
15

10

5
. - I

Cyanose au moment des Cyanose dans le cadre Cyanose dans le cadre de
tétées d’Eisenmenger sténose pulmonaire tres
serrée
B Nombre de cas B Poucentage par rapport a I'ensemble des cas
Figure n°12
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Les bronchopneumopathies a répétition étaient présents chez 17 cas soit
15.3%
¢) Echocardiographie de dépistage systématique devant un syndrome
malformatif :
20 cas, soit 18%des malades, présentaient un syndrome malformatif.
d) Devant un retard pondéral :
Il a révélé 7 cas de CIV soit 6.3 %, alors qu’il a été retrouvé chez 9 cas soit
8.1% des cas.
e) Devant un syndrome febrile avec arthralgiesdans le cadre d’une
endocardite d’Osler:
Elle a révélée la cardiopathie (4 cas ; soit 3.6% agés respectivement de 2, 9,11
et 13ans, et tolérant leurs CIV stade |, |, lla et |, respectivement).

f) Tableau récapitulatif de I’ensemble des circonstances de découverte :
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Tableau n°6 : Récapitulatif des circonstances de découverte

Pourcentage par

Circonstances de découverte Nombre de cas rapport a I’ensemble

des cas
Découverte fortuite 78 70.27%
Signes respiratoires 72 64.8%
Echographie de dépistage devant un

20 18%

syndrome malformatif
Retard pondéral 16 14.41%
Tétralogie de fallot 32.31%

Tétralogie de fallot

Retard pondéral

Echographie de dépistage devant un
syndrome malformatif

Découverte fortuite

53
I
E
—
SRy
T

B Pourcentage par rapport a I'ensemble des cas B Nombre de cas

Figure n°13

3.4) Répartition selon I’Age d’intervention :

L’age de diagnostic variait de la naissance a 14 ans avec une moyenne
d’age de 10 mois.

L’age d’intervention chirurgical est défini 5 groupes :
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Tableau n° 7 : Répartition selon [’'dge d’intervention

Pourcentage par rapport a

Tranche d’age Nombre de cas I’ensemble de cas
0-30 jours 2 1.80%
1mois—-12mois 28 25.22%
lan-2ans 27 24.32%

2ans -5ans 22 19.81%

>5ans 32 28.90%

Total 111 100%

35

30

25
20
15
10
0 [

Nombre de cas

(]

B 0-30 jours M 1mois-12mois M lan-2ans 2ans -5ans MW >5ans

Figure n°14

35 35,00%
30 30,00%
25 25,00%
20 20,00%
15 15,00%
10 10,00%

5 5,00%

0 0,00%

0-30 jours 1mois-12mois lan-2ans 2ans -5ans >5ans
mmm Nombre de cas == Pourcentage par rapport a I'ensemble de cas
Figure n°15
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3.5) Répartition selon le sexe :

Sur les 111 cas de CIV colligés :

Tableau n°8 : Répartition selon le sexe

Sexe

Nombre de cas

Pourcentage par rapport a

I’ensemble de cas

Féminin 51 45.9%
Masculin 60 54.1%
Sexe-ratio (G/F) 1.2

= Féminin = Masculin

Figure n°16
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3.6) Facteurs étiologiques :

a) L’age de la mére :

Tableau n°9 : répartition selon I’age maternel

Tranche d’age Nombre de cas Pourcentage par rapport aux nombre de cas
< 20 ans 8 7.2%

20-30 ans 45 40.5%

30-35 ans 29 26.2%

35-40 ans 19 17.1%

>40 ans 10 9%

Total 111 100%

50
45
40
35
30
25
20
15

10

0 . l

<20ans 20-30 ans 30-35ans 35-40 ans >40 ans

(S,]

Figure n°17
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b) Notion de diabéte :

Tableau n°10 : le diabéte chez

Pourcentage par rapport au
Nombre de cas
nombre de cas
Mere 7 6.3%
Péere 3 2.7%
Grand-pere 6 5.4%
Grand-mere §) 5.4%
Total 22 19.8%

c¢) Notion de consanguinité :

Elle a été retrouvée chez 27 malades, soit 24.3% des cas.

d) Syndromes malformatifs :

Nous avons également trouvé différents syndromes malformatifs chez 33

malades, dominés par I’anomalie chromosomique type trisomie 21 avec 18 cas,

soit 16.2% des patients atteints de CIV .

Les autres syndromes malformatifs retrouvés étaient :
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Tableau n°l11 :Syndromes malformatifs associés aux ClV :

Nombre de | Pourcentage par rapport
cas al’ensemble de cas

Trisomie 21 18 16.2%
Trisomie 18 2 1.8%
Le syndrome de Digeorge(22q11) 1 0.9%
Pancytopénie congénitale de Fanconi 1 0.9%
Syndrome de Marfan 1 0.9%
Syndromes malformatifs non étiquetés 10 9%

Total 33 29.7%

Nombre de cas

rore! -
Syndromes malformatifs non étiquetés _

Syndrome de Marfan l
Pancytopénie congénitale de Fanconi l
Le syndrome de Digeorge(22q11) l

Trisomie 18

risomie 21 |

0 5 10 15 20 25 30 35

Figure n°18
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Les syndromes malformatifs non étiquetés sont représentés par :

Tableau n°12. Les différents syndromes malformatifs non étiquetés

Malformations Nombre de cas
Angiome de la joue gauche 1
Hexadactylie de la main gauche 1
Chevauchement des doigts de la main gauche 1
Polydactylie+micrognatisme+oreilles bas implantés 1
Microphtalmie + cou court 1
Microphtalmie + fente labiale + bec de lievre + genou recurvatum 1
Léger rétrognatisme 1
Macroglossie 1
Microcéphalie 1
Macrocranie 1
Total 10

Par ailleurs, nous avons trouvé des cas similaires dans la famille chez 2
malades, soit 1.8% ; tandis que la sceur jumelle d’une de nos malades trisomique

était normale (non trisomique et bien portante).

3.7) Les signes cliniques :

Les symptomes fonctionnels de la CIV sont variables, ils sont dominés par la
dyspnée (30 cas), difficultés alimentaires a type de polypnée et sueurs au
moment des tétées (30 cas), cyanose au moment des tétées (32 cas) dont 5 cas
étaient dans le cadre du syndrome d’Eseinmenger et 4 cas présentant une

sténose pulmonaire serrée.
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Le tableau suivant résume les signes cliniques constatés dans notre

série :
Tableau n°l3 : Les signes fonctionnels de la CIV
Pourcentage par rapport a
Signes cliniques Nombre de cas
I’ensemble de cas

Dyspnée 30 27%

Difficultés alimentaires 30 27%

Cyanose 32 28.8%

Retard pondéral 15 13.5%
Asymptomatique 58 52.2%

Asymptomatique

Retard pondéral

Cyanose

Difficultés alimentaires

Dyspnée

|H"

0 10 20 30 40 50 60 70
B Pourcentage par rapport al’ensemble de cas B Nombre de cas
Figure n°19
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L’examen clinique a I’admission retrouve:
a) La saturation en oxygeéne:

Tableau n°14 :La saturation en oxygéne chez les malades porteurs de ClV

Pourcentage par rapport a I’ensemble de
Nombre de cas gep PP

cas
Sa02 > 98 % 100 90.09 %
Sa02 < 98% 11 9.91 %

Pourcentages saturation 02

 Sa 02>98%
M Sa02<98%

Figure n°20

Les 11 malades représentant un saturation sanguine en oxygene inférieure a
98% étaient répartis comme suit :

Tableau n°15 : Malades ayant Sa0 2 < 98 %

Type hémodynamique Nombre de cas
b 7
Il 3
\Y; 1
Parmi ces 11 malades, 3 cas ont bénéficié d’un cathétérisme

sous vasodilatateur associé a I’oxygénation:
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Tableau n°16 . Malades ayant bénéficié d’un cathétérisme

Type
hémodynamiques

Résultats

11 HTAP reversible

Il HTAP fixée

v HTAP sévere infrasystémique avec une certaine réactivité au

test au vasodilatateur

Chez les 8 malades restants , I'inhalation d’oxygéne s’est accompagnée d’une

élévation de la Sa02 dépassant 98% .

b) Le poids :

Tableau n°17 : Le poids des malades

Poids Nombre de cas | Pourcentage par rapport a I’ensemble de cas
normal 80 72 %

- 1DS 18 16.2 %
> - 2DS 13 11.6%

Total 111 100 %

® Normal
B Moins 1 DS

i inférieure a moins 2 DS

Figure n°21
Le retard pondéral était dans 8 cas soit 7.2% un signe révélateur de la CIV

chez nos patients.
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(o) Examen cardiovasculaire :

La fréquence cardiaque normale chez I’enfant (20)

Tableau n°18 : La fréquence cardiaque normale chez [’enfant (20)

L’age La fréquence
Nouveau né 145 (90-180)
6 mois 145 (105-185)
lan 132 (105-170)

4 ans 108 (72-135)
14 ans 85 (60-120)

Tableau n °19 . Résultats de ’examen cardiovasculaire

Nombre de cas

Pourcentage par rapport a I’ensemble

cardiaque

de cas
normale 60 54 %
Fréquence accélérée 42 37.8%
cardiaque
9 8.2 %
tachycardie °
souffle 106 95.5%
Auscultation
5 4.5%
normale
Sighes d’insuffisance
g 6 5.4 %

La tachycardie était retrouvée chez 9 malades dont 4 avaient une
endocardite et 5 présentaient une détresse respiratoire al’admission.
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Enfin, le souffle a était trouvé chez 106 malades, soit 95.5 % des cas, c’était

un souffle systolique, latérosternal gauche d’intensité variable et irradiant en

rayon de roue, il est associé chez 20 patients, soit

claguement du B2 au foyer pulmonaire.

d) L’examen pleuropulmonaire

18 % des cas a un

Tableau n20 : Résultats de ’examen pleuropulmonaire

Nombre de cas

Pourcentage par rapport
a I’ensemble de cas

Déformation thoracique 3 2.7 %
Signes de lutte 2 1.8%
Rales a 'auscultation 35 31.5%

e) L’examen abdominal :

Une hépatomégalie a été retrouvé chez 2 malades dont un présentait des

CIV multiples de type llb pour lesquelles il a bénéficié d’un

cerclage de l’artere

pulmonaire et un deuxieme présentant un CIV de type lla également.

3.8) Bilans paracliniques :

a) La radiographie thoracique :

A été faite chez 111 malades, soit 100% des cas dont I'indice

cardiothoracique était normal (0.5) chez 57 cas soit 51.4% et une cardiomégalie

chez le reste des malades.
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Tableau n21 : Nombre de cas présentant une cardiomégalie

Pourcentage par rapport aux cas
Stade de la

cardiomégalie

Nombre de cas bénéficiant d’une
radiographie thoracique

V1 29 26.1 %
V2 20 18 %
V3 5 4.5%
Tota

67.5 %

V3

V2

| 54

V1

o
(€]
=
o
=
v
N
o

25 30 35

Figure n°22
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Figure n°23 : Cliché radiographique d’un cas de CIV présentant une cardiomégalie
stade V1 du CHU Hassan Il de FES

Figure n°24 : Cliché radiographigue d’un cas de CIV présentant une cardiomégalie
stade V2 Du CHU Hassanll de FES
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-

Figure n°25 : Cliché radiographique d’un cas de CIV présentant une cardiomégalie
stade V3 du CHU Hassan Il de FES

Nous avons trouvé également une hyper vascularisation pulmonaire ( Tableau

n°22 ) avec des anomalies de I’arc moyen gauche ( Tableau n° 23 )

Tableau n° 22 : Répartition des cas selon le type de /a vascularisation pulmonaire

Pourcentage par rapport aux cas
Type de vascularisation | Nombre de cas | bénéficiant d’une radiographie thoracique

Normale 58 52.2 %

Accentuée 53 47.8 %
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Tableau n° 23 : Répartition des cas selon la forme anatomoradiologique de ['arc

moyen gauche

Arc moyen Nombre de | Pourcentage par rapport aux cas bénéficiant
gauche cas d’une radiographie thoracique
Concave 87 78.3 %
Rectiligne 17 15.3%
Convexe 7 6.4%

100

90

80

70

60

50

40

30

20

10

Concave Rectiligne Convexe

Figure n°26
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b) L’électrocardiogramme :

Etait fait pour 23 malades, dont il a été normal chez 14 cas, soit 60%, une

hypertrophie ventriculaire gauche associée a celle droite ont été trouvées chez 9
cas, soit 33.3%.
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Figure n°27 : Aspect V1, V2 et V3 a I’'ECG d’un cas présentant une HVD

Du CHU Hassan Il de FES
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Figure n°28 : Aspect V4, V5 et V6 a I’ECG d’un cas

présentant une HVG
Du CHU Hassan Il de FES
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c) L’échocardiographie :

A été faite chez tous les malades, elle nous a permis de classer les CIV
explorées selon les types hémodynamiques et de définir les différents types
anatomiques selon le siege de la déhiscence. Elle a permis aussi de déceler
d’autres lésions cardiaques associées.

c- 1) Les types hémodynamiques :

Ainsi les types hémodynamiques se repartissent comme suit :

Tableau n°24: Les types hémodynamiques de Ia ClV

Type anatomique | Nombre de cas Pourcentage par rapport a I’ensemble de
cas

Type | 51 45.9 %

Type lla 41 37 %

Type llb 10 9%

Type lll 6 5.4%

Type IV 3 2.7 %

Total 111 100 %

m Typel mTypella =Typellb Type lll = Type IV

Figure n°29

M. MZAALAK TAZI OUALID 60



Le traitement chirurgical des communications inter ventriculaires

Theése N° 134/19

c- 2) Types anatomiques :

Les types anatomiques visualisés a

fréquence, le type périmembraneux qui est la localisation la plus

I’échographie étaient par ordre de

rapportée et

retrouvé chez 87 cas, soit 78.4 % des cas. Parmi ces malades 13 avaient un

anévrysme du septum membraneux et 16 présentaient un exces du tissu adjacent.

Tableau n25. Les 4 types anatomiques de la ClV

Types anatomiques

Nombre de cas

Pourcentage par rapport a I’ensemble de

cas
Périmembraneux 87 78.4 %
Trabéculé 17 15.3%
Infundibulaire 6 5.4%
D’admission 1 0.9%
Total 111 100 %
100
90
80
70
60
50
40
30
20
10 .
0 |
Périmembraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission

Figure n°30
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c- 3) Lésions associées :

Les lésions associées aux CIV ont été trouvées chez 25 cas, soit

22.5%, a différents stades :

Tableau n°26 : Les lésions associées a la ClV

Pourcentage par
- z Nombre de .
Lésions associées cas rapport a I’ensemble
des cas

CIA 8 7.2 %
PCA 5 4.5 %
Sténose de la valve pulmonaire 4 3.6 %
Anévrysme antérieur de la racine aortique 3 2.7 %
Coarctation de I’aorte 2 1.8%
Membrane sous aortique avec
. : . 2 1.8%
insuffisance aortique
Sténose de I'isthme aortique avec
hypoplasie modérée de I’aorte

. . . 1 0.9%
horizontale et dilatation post
sténotique modérée

9 8,00%
8 7,00%
7 6,00%
6 5,00%
5

4,00%
4
3 3,00%
2 2,00%
1 1,00%
0 0,00%

CIA PCA Sténose dela Anévrysme  Coarctation Membrane  Sténose de
valve antérieur de la de l'aorte  sous aortique I'isthme
pulmonaire racine avec aortique avec
aortique insuffisance  hypoplasie
aortique modér
mmmm Nombre de cas === Pourcentage par rapport a I'ensemble des cas
Figure n°31
Les lésions associées sont assez fréquentes, ce qui impose leur
recherche systématique a I’échocardiographie.
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d) Cathéterisme :

Le cathétérisme a été fait chez 5 malades dont 1 cas de type IV et 4 cas de
type Il parmi lesquels un malade présentait une HTAP fixée (résistances

pulmonaires non réversibles) pour laquelle il a été mis sous traitement médical.

4) Corrélation clinique et paraclinique selon le stade hémodynamique :

Type |l :

Il est représenté par 51 malades dont les CIV sont de taille petite ou
moyenne, qui donnent un shunt gauche- droit minime avec des pressions
intracardiaques et des RVP normales.

» L’age de diagnostic variait de la naissance a 14 ans.

Tableau n°27 : Répartition selon I’age de diagnostic du type |

Tranche d’age Nombre de cas | Pourcentage par rapport aux cas de types |

0- 1 mois 1 2%
1- 12 mois 16 31.4%
lTan- 2ans 14 27.5%
2ans - 5ans 7 13.7%
> 5ans 13 25.4%

16

14

12

10

8

6

4

A

0

0- 1 mois 1- 12 mois lan- 2ans 2ans - 5ans > 5ans
Figure n°32
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La majorité des cas ont été découverts fortuitement (39 cas), soit 35.1 % des cas.

Tableau n28 . Répartition selon les circonstances de découverte

_ ) Pourcentage par rapport aux
Circonstances de découverte Nombre de cas
cas de type |
Découverte fortuite 39 76.5%
Syndrome polymalformatif 7 13.7%
Endocardite 5 9.8%

Endocardite -
Syndrome polymalformatif -

Figure n°33
Cliniguement, les signes fonctionnels en rapport avec la CIV étaient absents
chez les 51 cas.
Seul le souffle systolique était présents chez 45 malades et absent chez 6
nouveau- nés dont I’age étaient entre O et 4 semaines.
> La radiographie thoracique était normale pour le 51 malades
bénéficiant de la radiographie thoracique.
> L’échocardiographie a montré 50 CIV de petite taille (inferieur a 3mm)
et 18 de taille moyenne n’atteignant pas 6 mm.

Les pressions droites étaient normales avec presence de cavités
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cardiaques de taille normale.
En effet, elle permet de diagnostiquer la déhiscence, de préciser sa taille et

son siege au niveau des différentes zones du septum inter ventriculaire.

Tableau n°29: les 4 types anatomiques de la ClV

Pourcentage par rapport aux
Type anatomique Nombre de cas
cas du type |
Péri membraneux 45 88.2 %
Trabéculé 5 9.8%
Infundibulaire 1 2 %
D’admission 0 0%
Total 51 100 %
50
45
40
35
30
25
20
15
10
5 [ ]
O I
Péri membraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission

Figure n°34
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Type lla:

Ce type a été retrouvé chez 41 cas, soit 37%, il définit les CIV de taille large
accompagnées d’un gros shunt, mais gardant un caractere restrictif avec une

hypertension artérielle pulmonaire modérée.

> - L’age de diagnostic variait de la naissance a 11 ans.

Tableau n°30: Répartition selon I’dge de diagnostic du type lla

Tranche d’age | Nombre de cas | Pourcentae par rapport aux cas de types lla
0- 1 mois 1 2.4 %
1- 12 mois 5 12.2%
lan- 2ans 9 22%
2ans - 5ans 11 26.8%

> 5ans 15 36.6%
Total 41 100 %
16
14
12
10
8
6
4
A
0
0- 1 mois 1- 12 mois 1lan- 2ans 2ans - 5ans > 5ans
Figure n°35
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> - La majorité des malades dans ce type présentait des sighes

respiratoires, 31 malades, soit 73.8%.

Tableau n°31. Répartition selon les circonstances de découverte

Circonstances de Nombre de Pourcentage par rapport
découverte cas aux cas de type lla
Signes respiratoires 31 73.8%
Découverte fortuite 7 16.6 %
Retard pondéral 2 7.2 %
1 2.4%

Syndrome malformatif

Syndrome malformatif I

Retard pondéral -
Découverte fortuite -

0 5 10 15 20 25 30 35

Figure n°36
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Cliniquement, les malades présentaient des difficultés alimentaires a type
de polypnée avec des sueurs lors des tétées.

Tableau n°32: Répartition selon les signes cliniques

Nombre de
. . Pourcentage par rapport aux
Signes cliniques
cas de type lla
cas
ficultés alimentaires 14 34.1%
[spnée 10 24.4 %
rard pondéral 7 17.1%
Anose au moment des tétées 10 24.4%

= Difficultés alimentaires = Dyspnée = Retard pondéral Cyanose au moment des tétées

Figure n°37
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A I’examen physique, le souffle systolique a été retrouvé chez tous les

malades.

> La radiographie thoracique a montré une cardiomégalie V1 avec

hyper vascularisation pulmonaire et un arc moyen gauche concave

chez les 41 cas explorés.

> L’échocardiographie a montré dans notre étude 35 CIV large de 5 mm

en moyenne .

L’échocardiographie permet de diagnostiquer la CIV et préciser sa taille et

son type anatomique :

Tableau n°33 : les 4 types anatomiques de la ClV

Type anatomique oo T Pourcentage par rar;port aux cas du type
ia
Périmembraneux 31 75.6 %
Trabéculé 8 19.5%
Infundibulaire 4.9%
D’admission 0%
Total 41 100 %
35
30
25
20
15
10
| _
0 [
Périmembraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission
Figure n°38
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Type llIb :

Ce type définit les CIV larges a gros shunt engendrant une hypertension

artérielle pulmonaire importante. Elles sont dites non restrictives et elles sont

représentées par 10 malades, soit 9 %.

> L’age de diagnostic variait de 1 semaine a 2 ans.

Tableau n°34 : Répartition selon I’dge de diagnostic du type /llb

Tranche d’age | Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas de type llb
0- 1 mois 0 0%
1 mois- 1 an 5 50 %
lan- 2 ans 3 30%
2ans- 5ans 1 10 %
> 5 ans 1 10 %
5
4,5
4
3,5
3
2,5
2
1,5
1
0,5
A
0- 1 mois 1 mois- 1 an lan- 2 ans 2ans- 5ans >5ans

Figure n°39
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e Les circonstances de découverte étaient majoritairement des signes

respiratoires chez 9 cas, soit 90 %.

Tableau n°35.: Répartition selon les circonstances de découverte

Circonstances de découverte

Nombre de cas

Pourcentage par rapport aux
cas de type llIb

Signes respiratoires 9 90 %
Infections intercurrentes 7 70 %
Retard pondéral 3 30 %
déshydratation 2 20 %

déshydratation -

Retard pondéral _

0 2 4 6 8 10
Figure n°40
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> Cliniquement, la majorité des malades présentaient une dyspnée.

Tableau n°36 : Répartition selon les signes cliniqgues

Nombre de Pourcentage par rapport aux cas du
Signes cliniques
cas type lIb
Dyspnée 5 50 %
Retard pondéral 3 30 %
Cyanose 1 10%
Difficultés alimentaires 1 10%

= Dyspnée = Retard pondéral = Cyanose Difficultés alimentaires

Figure n°41

L’auscultation cardiaque a objectivé la présence d’un souffle systolique
chez tous les malades, il était associé chez 9 cas a un éclat du B2 au foyer
pulmonaire.

. La radiographie thoracique a montré une
cardiomégalie V2 chez 5 cas et V3 chez 5 cas.

Elle était associée a une hyper vascularisation pulmonaire avec
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un arc moyen gauche concave chez tous les cas. Toutes les 10 CIV

étaient de taille large.

e Al’échocardiographie : toutes les 10 CIV étaient de taille large.

Une HTAP importante était retrouvé chez tous les cas avec un shunt a

gros debit .

L’échographie nous a permis de préciser le type anatomique de ces CIV :

Tableau n°37 . les 4 types anatomiques de la CIV

Pourcentage par rapport aux
Type anatomique Nombre de cas
cas de type llb
Périmembraneux 5 50 %
Trabéculé 3 30 %
Infundibulaire 2 20 %
D’admission 0 0%
Total 10 100 %
6
5
4
3
2
1
0
Périmembraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission
Figure n°42
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Type lll :
Ce type a été retrouvé chez 6 malades. Il s’agit d’une CIV non restrictive avec
HTAP majeure et des résistances pulmonaires tres élevées.

e L’age de diagnostic variait entre la naissance et 1 mois.

Tableau n°38 : Répartition selon I’dge de diagnostic du type Il

Tranche d’age | Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas de type llI
0- 1 mois 0 0%

1 mois- 1 an 1 16.6%

lan- 2 ans 1 16.6%

2ans- 5ans 2 33.4%

> 5 ans 2 33.4%

Nombre de cas

2
1,8
16
1,4
1,2

1
0,8
0,6
0,4
0,2

0

0- 1 mois 1 mois-1an lan-2ans 2ans- 5ans >5ans

Figure n°43
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» Les circonstances de découverte :

Tableau n°39 : Répartition selon les circonstances de découverte

) ; Pourcentage par rapport
Circonstances de découverte Nombre de cas
aux cas du type Il
Cyanose 6 100 %
Infections intercurrentes 5 83.3%
Dyspnée 3 50 %
Infections intercurrentes _
0 1 2 3 4 5 6 7

Figure n°44
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. sur le plan clinique, les 6 malades présentaient une cyanose, une
difficulté alimentaire chez 4 patients et un retard pondéral chez 3 patients sont

aussi a noter .

Tableau n° 40 : Répartition selon les signes cliniqgues du type Il

Nombre de cas Pourcentage par rapport aux
Signes cliniques cas du type lll
Cyanose 6 100 %
Difficultés alimentaires 4 66.6 %
Retard pondéral 3 50 %

Nombre de cas

= Cyanose = Difficultés alimentaires = Retard pondéral

Figure n°45

A l'auscultation, le souffle systolique avec un éclat de B2 a été
retrouvé chez les 6 malades.
> La radiographie thoracique a montré une cardiomégalie V3 avec hyper
vascularisation pulmonaire et arc moyen gauche convexe chez tous

les malades.
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» L’échocardiographie nous a permis de préciser la taille qui était large
pour tous les cas. En effet, on a retrouvé un septum interventriculaire dévié vers
le ventricule gauche et une HTAP suprasystémique d’ou l’'indication d’un
cathétérisme qui a été posée chez 2 malades.

Ainsi, on a retrouvé également une hypertrophie du ventricule droit, une
dilatation de I’artere pulmonaire et par contre les cavités gauches ne sont pas
dilatées.

Elle a permis donc de diagnostiquer la CIV et de préciser sa taille et son
type anatomique :

Tableau n°41 . les 4 types anatomiques de la ClV

Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas de type lll
Périmembraneux 4 66.6 %
Trabéculé 1 16.7 %
Infundibulaire 0 0%
D’admission 1 16.7 %
Total 6 100 %
4,5
4
3,5
3
2,5
2
1,5
1
0,5
0
Périmembraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission

Figure n°46
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Type IV :
3 malades présentaient ce type de CIV qui est associé a une
sténose sur la voie d’éjection du ventricule droit.
> Le diagnostic a été posé chez les deux malades depuis la naissance

jusqu’a 14 ans .

Tableau n°42 : Répartition selon I’dge de diagnostic du type |V

Tranche d’age | Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas de type IV
0- 1 mois 0 0%
1 mois- 1 an 1 33.3%
lan- 2 ans 0 0%
2ans- 5ans 1 33.3%
> 5 ans 1 33.4%

[N

0,9
0,8
0,7
0,6
0,5
0,4
0,3
0,2
0,1

0- 1 mois 1 mois-1an lan-2ans 2ans- 5ans >5ans

Figure n°47
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» Les circonstances de découverte

Tableau n°‘43: Répartition selon les circonstances de découverte

Pourcentage par rapport aux
Circonstance de découverte |Nombre de cas cas
du type IV
[cyanose au moment des tétées 3 100 %
||Infections intercurrentes 1 33.3%
||Syndrome polymalformatif 1 33.3%

Syndrome polymalformatif

Infections intercurrentes

cranose st moment des tétces _

Figure n°48
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> Sur le plan clinique les trois patients présentaient une cyanose, une
dyspnée et des difficultés alimentaires et un seul patient présentait un

retard pondéral.

Tableau n°44 : Répartition selon les signes clinigues de type |V

Nombre de Pourcentage par rapport aux cas du
Signes cliniques
cas type IV
Dyspnée 3 100 %
Cyanose 3 100 %
Difficultés alimentaires 3 100 %
Retard pondéral 1 33.3%

= Dyspnée = Cyanose = Difficultés alimentaires Retard pondéral

Figure n°49
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» La radiographie thoracique a montré une cardiomégalie V2 avec un arc moyen
gauche rectiligne et une diminution de la vascularisation pulmonaire en
périphérie chez les 3 malades.

= Le diagnostique est fait par I’échocardiographie qui a montré 2 CIV large et
périmembraneuses et une CIV infindibulaire , elle met en évidence la CIV, la
sténose de I’artere pulmonaire et la vélocité du shunt qui est importante. Le
ventricule droit est hypertrophié et le shunt gauche -droite est présent avec

des pressions pulmonaires basses.

Tableau n°45 . les 4 types anatomiques de la ClV

Nombre de cas Pourcentage par rapport aux cas de type
1
Périmembraneux 2 66.6 %
Trabéculé 0 0%
Infundibulaire 1 33.4%
D’admission 0 0%
Total 3 100 %
2,5
2
1,5
1
0,5
0
Périmembraneux Trabéculé Infundibulaire D’admission
Figure n°50
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5) Bilan biologique :

A été fait chez nos 111 malades qui ont bénéficié d’une NFS et

d’un ionogramme .

Tableau n°46 : Résultats du bilan biologique

Nombre de cas

Pourcentage par rapport aux malades

bénéficiant d’un bilan biologique

Normal Anormal Normal Anormal
|Hémog|obine 80 31 72.1 % 27.9 %
|Sodium 111 - 100 % -
Potassium 111 - 100 % -

En effet, 31 malades présentaient une anémie avec un taux d’hémoglobine

qui variait entre 7.5 et 9.8 mg/ dl.

6) Traitement médical :

Il s’adresse aux malades ayant une CIV associée a des signes d’hypodébit

cliniques et / ou échographiques responsables d’insuffisance cardiaque en attendant

le traitement chirurgical, ou I’évolution favorable des nourrissons qui ont une

communication interventriculaire de taille modérée et qui semblent susceptible de

se fermer spontanément au fil du temps .

Il était indiqué chez 83

de type llb, 8 cas de type Illl et 12 cas de type IV.

malades dont 38 cas étaient de type lla, 25 cas

Chez ces enfants, le traitement est a base de diurétiques qui diminuent les

pressions veineuses pulmonaire et systémique. Le furosémide, a la posologie de

2 a 3 mg kg -1 j-1 en deux ou trois prises orales, est le diurétique de choix

chez le nourrisson, en raison de son efficacité, de sa rapidité d'action et de son
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excellente tolérance. La déperdition potassique urinaire est compensée par un
apport oral de potassium.

Les médicaments vasodilatateurs artériels agissent en diminuant plus les
résistances systémiques que les résistances pulmonaires, ce qui entraine une
réduction du shunt gauche-droit, les inhibiteurs de I'enzyme de conversion, ces
médicaments réduisant la postcharge systémique, jouent un role important dans
le traitement des enfants qui ne répondent pas suffisamment aux diurétiques.

D'autres mesures symptomatiques sont parfois nécessaires : correction
d'une anémie par voie orale ou par perfusion de culots globulaires en cas
d’anémie sévere(taux d’hémoglobine inférieur a 10mg/ 100ml),

antibiothérapie a visée pulmonaire en cas de surinfection pulmonaire.
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7) Traitement Chirurgical :

L’indication opératoire a toujours été portée sur |I’échec d’un traitement
médical intensif comportant constamment un traitement digitalodiurétique et, plus
rarement, des vasodilatateurs artériels.

Les données recueillies au cours des interventions sont rapportées au tableau

n°47.
Tableau n°47 : Données peropératoires
Nombre de Pourcentage de
Temps opératoires
patients la population

Voie d’abord de la CIV : 82 75 %
Atriotomie droite Aortotomie horizontale 18 16 %
Ventriculotomie droite 3 3%
Atriotomie + Ventriculotomie droite 7 6 %
Fermeture de la CIV : 104 94 %
Patch péricardique Points séparés 7 6 %
Traitement des lésions associées :

Résection du diaphragme sous-aortique 3 3%
Résection de sténose infundibulaire Fermeture 3 2 %
de communication interauriculaire Plastie 9 8 %
tricuspide 4 4 %
Plastie mitrale 1 1%
Ligature d’un canal artériel 5 5%
Levée de cerclage de I'artére pulmonaire 8 7 %
Plastie aortique 4 4 %
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7.1) Voie d’abord :

Tous les patients ont été opérés par sternotomie médiane longitudinale.
L’abord de la CIV variait selon son siege et I’anatomie intraventriculaire, ainsi

que la nécessité de pratiquer la cure d’une lésion associée.

Voie d'abord des CIV

= Atriotomie droite = Aortotomie horizontale
= Ventriculotomie droite Atriotomie + Ventriculotomie droite
Figure n°51

Choix de la voie d’abord des CIV dans notre série :

-la préférence a été a I’abord par 'oreillette droite en soulevant les valves
tricuspides (82 cas, soit 75 %), voie de prédilection de la cure des CIV
périmembraneuses (86 % des CIV périmembraneuses ont été abordées par
atriotomie droite) ;

-la voie transaortique a été utilisée dans dix-huit cas (16 %), principalement
pour les CIV infundibulaires (représentent 80 % des indications de cette
voie) ; chez ces dix-huit patients, dix patients avaient une insuffisance
aortique, sept avaient un anévrisme du sinus de Valsalva, et un patient

avait ces deux lésions associées ;
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-la voie combinée atrioventriculaire droite a été utilisée dans sept cas (6 %) ;
ces sept patients présentaient une sténose médioventriculaire droite ou
une sténose infundibulaire .

-la voie ventriculaire droite a été utilisée dans trois cas (3 %), chez des

patients porteur d’une CIV musculaire.

7.2) Fermeture de la CIV :

En dehors de sept cas de CIV fermées par suture directe (tout les sept avec un
diameter allant de 2 a 6 mm, infindibulaire ou péri-membraneuse), toutes les

autres ont été fermées par un patch en péricarde autologue ( figure n°52).

Mode de fermeture des CIV

= Patch péricardique = Points séparés

Figure n°52
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Patch
péricardique

Figure n°53 : Vue opératoire montrant une CIV et le patch péricardique
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7.3) Traitement des lésions associées :

La fermeture de la CIV a été précédée par un cerclage de I'artere pulmonaire
pratiqué au préalable a cause d’un shunt gauche - droite important avec HTAP chez
huits nourrissons en état précaire.

Les gestes chirurgicaux associés a la fermeture de CIV ont consisté en :

une résection du diaphragme sous-aortique (trois cas, 3 %) ;

- une résection de sténose infundibulaire (trois cas , 3% ) ;

- une fermeture de communication interauriculaire (neuf cas, 8 %), 2
cas par patch, 4 sutures directes de perforations du foramen ovale, 3
fermetures directes de communication interauriculaire ;

- quatre plastie tricuspide (quatre cas) ;

- une plastie mitrale (un cas, 1 %) ;

- cing ligature d’un canal artériel (5%) ;

- huit levée de cerclage de I'artere pulmonaire (huit cas, 7 %) ;

quatre plastie aortique (4%).
Trois patients ont bénéficié d’un remplacement valvulaire aortique indiqué
pour insuffisance aortique importante et dont le mécanisme était un prolapsus

d’une sigmoide aortique concernant deux cas .
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Figure n°54 : Vue opératoire d’une fermeture de CIV avec remplacement de la

valve aortique chez un enfant ayant un syndrome de Laubry-Pezzi

M. MZAALAK TAZI OUALID 89



Le traitement chirurgical des communications inter ventriculaires These N° 134/19

7.4)Données de |la CEC :

Les interventions ont toutes été menées sous circulation extracorporelle
et hypothermie modérée sous clampage aortique, la protection myocardique
étant assurée par une solution de cardioplégie cristalloide froide.

7.4.1) Clampage aortique :

Durée de clampage aortique

16

14

12
10 ‘
0 ‘ 0 i I i I 0
Min 30 35 40 45 50 55 60

65 70 75 80 8 90 95 100 105 >105

[¢]

)]

IS

N

Figure n°55

On peut constater que la majorité des patients ont bénéficié d’'un clampage
aortique d’une durée inférieure ou égale a 45 minutes (63 %).
La durée moyenne du clampage a été de 67 min, avec des extrémes allant de

30 min a 125 min.
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7.4.2) Durée totale de la CEC :

Durée de la CEC

25

20
15
| I
0 I .

50> <70 70> <90 90> <110 110> <130 >130

(]

Figure n°56

La durée totale sous CEC a été en moyenne de 92 min, avec des extrémes

allant de 55 min a 170 min.

7.5) Mortalités opératoires et postopératoires :

La mortalité opératoire a été nulle dans notre série.

Dix cas ( soit 9% des cas ) de déces tardif ont été noté pendant toute la durée
du suivi, qui a été au minimum de 4 mois et au maximum de 8 ans, avec un suivi
moyen de 7,3 ans. Les causes du déces chez ces patients sont di a différentes
anomalies présentes avant leurs interventions , le tableau suivant montre le sexe ,
lage , le poids , la pathologie ainsi que la cause et le délai de déces de chaque

patient : (Tableau n°48) :
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Tableau n°48 : Répartition des patients décédés

Age Poids Délai du
Nb Sexe g . . . Pathologies Cause du déces
( mois (Kg) déces
DR sur IR sévere non
) controlee par ATB
1 M 6 5 4 jours Clv + CIA Y R
compliqué d’un arrét
cardiorespiratoire
_ Choc cardiogénique
2 F 12 5.5 1 jour CIV + PCA , i
réfractaire
Déces chez elle par
3 F 14 4 1 an CIV + T21
DR
4 F 29 14 7 jours Clv + CIA Dysfonction du VG
] Arrét
5 M 25 8 5 jours CIV+CIA+PCA _ . .
cardiorespiratoire
6 F 216 50 /7 jours Clv Pneumothorax
CIvV + A
Dans les _ Arrét
7 M 15 5 Endocardite , _ _
24 heures , , cardiorespiratoire
infectieuse
_ Arrét
8 M 9 3 3 jours Clv , . .
cardiorespiratoire
9 M 18 7 2 jours Clv Dysfonction du VG
_ Hyperkaliémie
10 M 12 4 12 jours CIV+PCA

sévere
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1,0

0,8

0,6

0.4

Survie cumulée

0,2

0,0

Fonction de survie

Fonction de survie
Censuré

40 60 80 100

Durée de suivi en mois

Figure n°57 : Courbe de survie

7.6) Suites postopératoires:

120

Les complications postopératoires ont été note chez 35 de nos patients,

réparties comme le montre le tableau n° 49 :

Tableau n°49 : Complications postopératoires

Type de complication

Nombre de patients

Pourcentage par rapport a

I’ensemble des cas

Pneumothorax 21 19%
Hémorragie 6 5%
Crise d’HTAP 3 3%
Infection nosocomiale 4 4%
Arrét cardio respiratoire 1 1%
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30 de nos patients présentaient une dyspnée lors de leurs admissions.
On a classifié cette dyspnée, selon la classification de NYHA comme suit :
(Tableau n°50)

Tableau n°50 : Classification de la dyspnée selon NYHA :

) Pourcentage par rapport a
Dyspnée Nombre de cas
I’ensemble des cas
Stade | 13 12%
Stade Il 10 9%
Stade Il 7 6%

Tous les patients antérieurement en classe Il ou Ill ont vu leur dyspnée

passer en classe |, voire méme disparaitre.

Pas de dyspnée Stade | Stade Il Stade llI

100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

0

B Préopératoires M Postopératoires

Figure n°58

7.7) Troubles du rythme et de la conduction :

Nous avons noté un bloc de branche droit dans 47 % des cas dans notre
série, incomplet dans 67 % et complet dans 33 %.
Aucun cas de bloc auriculoventriculaire (BAV) complet postopératoire n’a été

observé de méme que les troubles du rythme.
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7.8) Echocardiographie de controle :

7.8.1) CIV résiduelle :

15 patients ont gardé un shunt résiduel minime , retrictif sur le plan
hémodynamique avec une traduction purement auscultatoire sans aucun
retentissement fonctionnel.

Toutes ces CIV ont d’ailleurs évolué vers la fermeture spontanée.

7.8.2) Etat des ventricules :

L’échocardiographie a montré une réduction significative du diametre des
cavités cardiagues gauches et droites.

7.8.3) HTAP résiduelle :

Une HTAP résiduelle apres fermeture de CIV était observée chez six
patients, tous les six agés de plus de 16 ans, et ayant eu une HTAP sévéere avant
I’intervention. Cette HTAP est restée stable lors du dernier controéle.

En préopératoire, 63% des patients ( 70 cas ) avaient une HTAP, contre 6
% ( 7 cas ) en postopératoire ; on peut donc dire que dans notre série la

chirurgie a été efficace sur ce point.

120
100
80
60
40

20

Préopératoires Postopératoires

B Pas d'HTAP E<30 mmHg B 30-70 mmHg >70 mmHg

Figure n°59
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7.8.4) Insuffisance aortigue :

Lors du dernier controle, seuls quatre patients avaient une insuffisance
aortique grade Il, I'un ayant antérieurement eu une insuffisance aortique grade

[, les trois autres grade II.

100%
99%
98%
97%
96%

95%

94%

Préopératoires Postopératoires
B Pas d'inssufisance aortique B Grade| ® Grade ll Grade lll
Figure n°60

7.9) Endocardite infectieuse :

Lors de notre étude , une endocardite d’Osler a été retrouvée chez quatre de

nos patients lors de leurs admission .
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DISCUSSION
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1. EPIDEMIOLOGIE DES CIV :

La CIV isolée est la malformation cardiaque la plus commune,[2930]
représentant au moins 30 a 40 % de [I’ensemble des malformations
cardiovasculaires des nourrissons.[31132] La prévalence réelle des CIV est toutefois
difficile a établir, car elle differe selon I’'age des patients et la méthode de
diagnostic.

Durant notre étude, nous avons colligé, respectivement 111 nouveaux cas
de CIV sur 452 cas de cardiopathies congénitales.

Nous avons constaté que la CIV est la plus fréquente et représente
respectivement 25 % de I’ensemble des cardiopathies congénitales.

L’étude faite a I'unité de cardiologie pédiatrique du service de pédiatrie IV
a I’hopital de I’enfant de rabat, CHU Ibn Sina, durant I’année 2006, a rapporté 68
nouveaux cas de CIV sur 261 cas de cardiopathies congénitales, soit une
incidence de 26%[21].

L’incidence que nous avons trouvée dans notre étude concorde avec celle
trouvé a 'unité de cardiologie pédiatrique du service de pédiatrie IV a I’hopital
de I’enfant de rabat, CHU Ibn Sina, ainsi qu’avec la plupart des études
étrangeres(22, 23, 24,25) |

Dans notre étude nous avons constaté une légere prédominance masculine
(sexe ratio= 1.1 pour 60 garcons et 51 filles). Cette méme déduction a été faite
par J.M.Lupoglazoff et coll, au service de cardiologie pédiatrique, hopital robert-

Debré, paris. Cependant, certaines études ont noté une prédominance masculine,

d’autres par contre, n’ont constaté aucune prédominance de sexe (28)
Dans notre étude, I’age de diagnostic varie entre la naissance et 14 ans avec

une moyenne d’age de 10 mois.
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Nous remarquons que la moitié des malades ont été diagnostiqués a un age
précoce (avant un an) soit 85%, dont d’age de découverte moins de 1 mois
représentait 47 % de ’ensemble des malades.

A l'unité de cardiologie pédiatrique du service de pédiatrie IV a I’hopital
d’enfants de rabat, 80 % des malades diagnostiqués entre novembre 2002 et
décembre 2006 avaient moins d’un an (21), avec une moyenne d’age de 16.8 mois.

Les résultats de I’étude, faite au service de pédiatrie et de cardiologie au CHU
Hédi chaker a sefax en tunisie, a trouvé un age de découverte allant de la
naissance a 1 an représentant 73% de I’ensemble des malades (22) .

Au service de cardiologie pédiatrique (Pr.casasoprana), hopital robert Debré,
paris et entre mars 1988 et mars 1993, le diagnostic était précoce, or 84% des
malades avaient moins d’un an (28).

Dans les années précédentes le diagnostic était fait bien plus tardivement,
une étude faite au service de chirurgie cardiaque pédiatrique au centre chirurgical
marie- lannelongue, entre janvier 1980 et septembre 1995, |’age moyen de
diagnostic était 20 + / - 8mois (27).

Ceci peut étre expliqué par ’'amélioration de la prise en charge des enfants
des leur naissance et surement grace a I’avenement de I’échocardiographie couplée
au doppler.

Avant I’ere de I’échocardiographie, la prévalence estimée sur des données
cliniques variait de 1,35 a 2,94 pour 1 000 naissances.[59133 - 361 Alors que le doppler
couleur n’était pas encore disponible, la prévalence des CIV a la naissance était de
2,01 a 3,94 pour 1 000 naissances dans des populations bien circonscrites.[37-39]
Avec I'avénement du doppler couleur permettant d’identifier facilement les petites
CIV trabéculées, la prévalence des CIV est devenue nettement plus élevée : 5,5 %o, [60]
5,7 %0,1401 6,5 %o,411 17,9 %o 1321 ; la pratique systématique, a la naissance, de

I’échocardiographie avec doppler couleur permet de détecter des CIV musculaires
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silencieuses, ce qui explique la prévalence tres élevée (53,2 %o et 56,6 %o) des CIV
chez les nouveau-nés a terme [42] et prématurés. 431 Notons que la prévalence des
CIV chez les nouveau-nés prématurés semble étre similaire a celle retrouvée chez
les enfants nés a terme. [44]

L’augmentation constatée de la prévalence des CIV n’est pas due a une
épidémie,l45] comme cela a été suggéré,“él mais a une meilleure détection,471148] des
la naissance des petites CIV trabéculées, dont I’évolution, marquée par la fermeture
spontanée rapide,5813111431149] explique une prévalence plus faible a un age plus
avancé.

Au sein de notre formation, la réparation chirurgicale des CIV représente 14 %
des cardiopathies congénitales opérées, et 20 % des cardiopathies congénitales non
cyanogenes.

La cause des CIV est inconnue dans la majorité des cas.

Une étude finlandaise [50! a opposé les possibles effets de facteurs génétiques
et environnementaux durant la grossesse sur I’occurrence des CIV. Il résulte de cette
étude que la consommation d’alcool par la mere durant le premier trimestre est le
premier facteur pouvant induire une CIV, suivie de I'exposition professionnelle aux
solvants organiques. En revanche, le risque d’apparition de CIV ne semble pas étre
associé aux habitudes maternelles de tabagisme, consommation de café, thé ou
cola, prise d’aspirine ou de diazepam. Il n’y a pas non plus de lien avec le travail de
la mere durant le premier trimestre de grossesse, et son exposition a des gaz
anesthésiques, des pesticides, des agents préservateurs ou encore a des
rayonnements X.

Selon Hernandez-Diaz, les antagonistes de [I'acide folique, incluant
trimethoprim, triamterene, carbamazepine, phenytoin, phenobarbital, et primidone,

peuvent accroitre le risque de CIV, tandis que 'acide folique peut réduire ce risque.

[51]
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Des études récentes concluent que |’exposition aux IEC durant le premier
trimestre de la grossesse ne peut étre considérée comme slire et doit étre évitée,[52]
tandis que d’autres étudient I'influence de facteurs génique sur la CIV. [53]

Il n’y a donc pas encore a I’heure actuelle de consensus sur I’étiopathogénie
des CIV.

Les formes familiales sont tres rares.

Dans une étude hongroise publiée en 1982 portant sur l'incidence des
malformations cardiovasculaires congénitales chez 246 enfants de 166 patients
opérés montre que seuls 12 enfants sont atteints (4,9 %), la moitié d’entre eux ayant
la méme malformation que leur parent. 54

En cas d’aberrations chromosomiques, les CIV larges sont fréquentes ; leur
découverte a I’échocardiographie anténatale facilite le diagnostic des anomalies
chromosomiques grace au caryotype foetal.

Les trisomies 13 et 18 comportent une CIV d’admission large dans 80 a 90 %
des cas. [26]

Dans la trisomie 21, la CIV est la malformation cardiaque la plus fréquente
apres le canal atrioventriculaire. Notons que ces patients développent une HTAP plus
précoce nécessitant alors une prise en charge chirurgicale plus rapide. [55]

La délétion 22g11 est observée dans 10 % des CIV périmembraneuses
étendues vers le septum infundibulaire avec ou sans mal-alignement. [56]

Les CIV sont observées dans de nombreux syndromes malformatifs parmi
lesquels il convient de citer le syndrome de Pierre-Robin, le syndrome de Cayler et le

syndrome d’alcoolisme feetal. [57]
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2.TIMING OPERATOIRE :

Les nombreuses études concernant |’histoire naturelle des CIV révelent
une forte incidence significative de fermeture spontanée et de réduction
spontanée en taille des CIV. Ce qui reste inconnu est comment prédire que telle
ou telle CIV va se fermer ou se réduire spontanément. La sélection des patients
pour la chirurgie est donc sujette a débat. (61!

L’indication opératoire des CIV est fonction :

- du type anatomique,

- de la taille du defect,

- du degré du shunt,

- des résistances vasculaires pulmonaires,

- de la tolérance fonctionnelle,

- des anomalies associées telles que l'insuffisance aortique, la sténose
infundibulaire pulmonaire, etc. [5]

La fermeture chirurgicale diminue le risque d’endocardite infectieuse,
réduit 'HTAP, améliore la symptomatologie fonctionnelle et la survie a long
terme. [63 - 64]

L’age jeune ne constitue plus un facteur limitant de la cure complete, celle-ci
peut étre réalisée méme dans les six premiers mois de la vie avec des résultats

identiques a ceux des patients opérés tardivement. [65]

2.1 Histoire naturelle des CIV :

2.1.1 Evolution des CIV :

Grace a des études rapportant I’évolution spontanée des CIV chez un grand
nombre de patients,[59(351(64-66] j| a été possible d’en décrire I'histoire naturelle.

Celle-ci dépend principalement de la taille [67] et de la localisation de la CIV.
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Les petites CIV asymptomatiques représentent 70 a 80 % des cas [68169] et ont
le plus souvent une évolution non compliquée.

De nombreuses études longitudinales portant sur les CIV restrictives a faible
shunt rapportent I’excellence du pronostic : croissance normale, absence de signes
fonctionnels, fonction cardiague normale [70lI711[72] et taux de survie équivalent a
celui de la population générale.

La fermeture spontanée est une modalité évolutive originale et tres fréquente
des CIV. 73] Toutefois, les taux de fermeture sont discordants : dans les années
1970, des chiffres moyens de plus de 40 % [35] sont cités, mais varient de 9 [711 3 75
% 701: dans les années 1980 et 1990, des taux de fermetures spontanées de 40 a

80% [74][751[761[691[77] sont observés.

Ces différences sont liées a des imperfections méthodologiques : biais de
recrutement, types anatomiques des CIV non précisés, moyens diagnostiques
imparfaits, nombre élevé de patients perdus de vue, délai d’observation insuffisant.
Pour toutes ces raisons, I’histoire naturelle des CIV reste imprécise.

Cependant, il est clair que I’évolution des CIV est étroitement liée au type
anatomique, [781(79180] 3 |a dimension du défaut septal [581(81182] et a la durée du suivi.

[83][84]

Cette évolution naturelle aboutissant fréquemment a la fermeture spontanée
et a une amélioration clinique I[85 tendrait a reconsidérer les indications
chirurgicales, [86] adoptant une attitude expectative face aux petites CIV.

Ainsi une étude autrichienne publiée en 2002 portant sur le suivi a long terme
de patients porteurs de CIV considérées comme ne nécessitant pas de fermeture
chirurgicale met en avant la bonne évolution de ces patients, mais insiste également
sur la nécessité d’un suivi rigoureux afin de détecter et de prendre en charge

précocement toute complication évolutive. [87]
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Cette étude a porté sur un total de 229 patients porteurs d’une CIV considérée
comme trop petite pour nécessiter une réparation chirurgicale dans I’enfance, chez
lesquels on a noté une tension artérielle pulmonaire normale, un shunt inférieur a
50%, des résistances vasculaires pulmonaires < 200 dynes.s.cm-5, sans insuffisance
aortique associée, asymptomatiques, et sans défaillance cardiaque.

Tous ces patients ont été suivis a raison d’un controle effectué tous les 1 a 3
ans, comprenant un examen physique, un ECG et une échocardiographie ; des
épreuves d’effort et un monitorage au Holter ont été pratiqués respectivement dans
140 et 127 cas.

La durée moyenne du suivi a été de 7,4 = 1,2 ans.

L’age moyen des patients lors du dernier contrble était de 30 + 10 ans.

Les résultats ont été les suivants :

- Fermeture spontanée chez 14 patients (6 %).

- Aucun cas de déces rapporté durant le suivi.

- 4 patients (1,8 %) ont présenté un épisode d’endocardite, tous porteurs d’une
CIV périmembraneuse, dont deux ont nécessité un remplacement valvulaire
aortique, les deux autres ayant bénéficié d’un traitement médical.

- Fermeture chirurgicale de la CIV : chez les deux patients qui ont bénéficié
d’un remplacement valvulaire, la CIV a été fermée dans le méme temps
opératoire ; un autre patient a été opéré pour rupture d’un anévrisme du sinus
de Valsalva a I’age de

- 27 ans, et sa CIV a également été fermée. La chirurgie a été indiquée chez
seulement une patiente en raison d’'une mauvaise tolérance hémodynamique
due a sa CIV durant son suivi, malgré le fait qu’a I’age de 35 ans la patiente
était encore cliniquement asymptomatique.

- L’hospitalisation et/ou un traitement médical ont été nécessaires chez 9

patients, en dehors de ceux traités pour endocardite et ceux ayant bénéficié
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d’une fermeture chirurgicale de leur CIV ; 2 patients ont présenté une

arythmie supraventriculaire, jugulée a I'aide d’anti-arythmiques, et 7 patients

(3 %) ont bénéficié d’un traitement

- médical apres avoir développé une HTAP, diagnostiquée a un age moyen de

40 + 11,6 ans.

- Lors du dernier controle 94,6 % des patients étudiés étaient asymptomatiques.
En conclusion, cette équipe considere que la fermeture chirurgicale des CIV
isolées ne semble pas étre nécessaire des I’enfance tant que le shunt gauche-
droite est < 50
%, et les signes de dilatation ventriculaire gauche absents, lorsque la PAP n’est
pas élevée, et que la CIV reste asymptomatique sans se compliquer
d’insuffisance aortique.

Il est a noter toutefois que ce genre d’attitude expectative ne peut étre adopté
que chez des patients rigoureusement sélectionnés, chez lesquels un suivi
minutieux peut étre réalisé de préférence dans un centre spécialisé, ce qui est
malheureusement difficile dans notre contexte.

2.1.2 Complications des CIV non fermées :

-Les larges CIV non restrictives exposent a des complications précoces, telles

que:

I’insuffisance cardiaque,

.le retard staturo-pondéral,

Ilinsuffisance respiratoire lors des bronchiolites,

I’hypertension pulmonaire,
e .l'insuffisance aortique.
Un travail publié en 1992 portant sur 882 cas de CIV compliquées suivies sur
une période de 17 ans a constaté une mortalité globale de 3 % chez ces patients,

survenant dans deux tiers de cas entre 1 mois et 1 an. [69]
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-Des cas de mort subite sont rapportés chez le nourrisson (81189 probablement
en rapport avec des arythmies ou une hypertension pulmonaire.

-Le pronostic est aussi déterminé par les malformations extra cardiaques
majeures, qui surviennent chez 20 % des patients et qui sont la cause de 50 %
des déces. [68]

-A long terme, le risque des CIV larges est dominé par la survenue du syndrome
d’Eisenmenger responsable d’une cyanose par inversion du shunt due a des
résistances pulmonaires tres élevées.

-L’endocardite bactérienne survient avec une incidence de 14,5 a 24 pour 10
000 patients-année dans des séries anciennes.[901l71]1 Cette complication grave
justifie encore a ce jour I'antibioprophylaxie dans les situations a risque. [911192]

-L’association a une insuffisance aortique, réalisant le syndrome de Laubry et
Pezzi, 931 est une complication évolutive particuliere aux CIV proches de
I’anneau aortique, principalement en cas de siege infundibulaire. [94]

-La dilatation de I’aorte ascendante ou des sinus de Valsalva, [9°! et la présence
d’un anévrisme du septum membraneux 96! sont des facteurs favorisant la fuite
aortique au cours de I’évolution des CIV membraneuses.

Le mécanisme de la fuite aortique est un prolapsus ou un capotage de la
sigmoide aortique antérodroite dans la CIV, mais d’autres anomalies sont
possibles. La progression de la fuite aortique impose le traitement chirurgical

de la CIV avec valvuloplastie aortique. [971198]
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2.2 Indications chirurgicales selon la localisation des CIV :

2.2.1 CIV musculaires :

-Les CIV musculaires trabéculées diagnostiquées des la naissance ont un
potentiel de fermeture spontanée élevé, pouvant dépasser 80 % au cours de la
premiere année. [581[741[76][73](73]

Les CIV trabéculées uniques situées dans les parties moyenne, antérieure et
postéro-inférieure se ferment plus souvent et plus rapidement que les CIV

[58][49][100] ce qui explique que les CIV apicales soient plus

apicales,
fréquentes dans les séries chirurgicales. [101]

La majorité des petites CIV musculaires sont fermées avant 8 a 10 mois, surtout
au cours des premiers mois. [601[42]149][102]

Les défauts de plus de 4 mm persistent plus longtemps. [58]

La présence d’une petite CIV musculaire associée a une coarctation peut
pousser a la réalisation d’un cerclage résorbable, mais la « non-certitude » de
la fermeture de cette CIV en cinqg mois peut pousser a la réalisation d’un
cerclage dilatable [103].

- Les CIV musculaires de type infundibulaire ou du septum d’admission ont
tendance a persister quelle que soit leur dimension. [104]

- Les CIV musculaires de grande dimension ont peu de chances de se
fermer spontanément, mais elles peuvent diminuer de taille et devenir
mieux tolérées. [105]

Le mécanisme de la fermeture s’effectue par croissance musculaire au

pourtour de la CIV. [106]
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La réduction de taille des CIV musculaires se manifeste cliniguement par un
raccourcissement de la durée du souffle qui devient proto ou mésosystolique. Ces
modifications de I'auscultation prédisent I’évolution des CIV. 11071 La disparition du
souffle traduit en général la fermeture complete de la CIV voire la persistance d’un
shunt minime.

En cas de mauvaise tolérance clinique, la fermeture chirurgicale ou
instrumentale s’impose : cette situation s’observe plus souvent dans les CIV
multiples. [105]

Il est a noter que dans le cas de CIV multiples la place du cerclage de I'artere
pulmonaire est non négligeable ; en effet, malgré I’abandon progressif de cette
technique au profit d’'une fermeture directe des CIV en un seul temps opératoire,
elle reste indiquée chez les patients porteurs de CIV multiples afin de faciliter la
fermeture chirurgicale ultérieure en favorisant I'amélioration clinique du patient et la
fonction ventriculaire droite, réduisant ainsi le risque de complications péri
opératoires.

Dans notre série, seuls deux cas de CIV musculaires ont été opérées : 'une de
15 mm chez un patient agé de 5 ans, I'autre de 20 mm chez un patient agé de 11
ans, tous deux cliniquement symptomatiques et présentant tous deux une HTAP et
une dilatation des cavités droites, mais également d’autres anomalies associées, le
premier ayant une insuffisance mitrale par dilatation de Ianneau et le second

porteur d’une CIA associée.
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2.2.2. CIV périmembraneuses :

Les CIV périmembraneuses ont un profil évolutif différent de celui des CIV
musculaires trabéculées. Elles constituent la grande majorité des CIV larges ou de
taille moyenne qui imposent le recours a la chirurgie avant I’age de 1 an [76][108]
mais la proportion de CIV périmembraneuses opérées varie de 10 a 40 % selon les
séries.  [60][81][102][108]

Dans notre étude, les CIV périmembraneuses sont majoritaires, représentant
66 % des CIV opérées.

Le taux de fermetures spontanées des CIV périmembraneuses varie selon la
durée du suivi et le mode de recrutement des patients : des chiffres variant de 9 a
37 % sont rapportés dans plusieurs études. [81][76][70][108][109][110]

La dimension des CIV est le facteur déterminant du pronostic. [81][82] La
fermeture spontanée des CIV de petite dimension ou de taille moyenne survient plus
tardivement et moins souvent que dans les CIV trabéculées de taille équivalente
[76][78][111] ; par conséquent, elles peuvent persister longtemps et exposer a des
complications tardives a I’adolescence ou chez I’adulte.

L’age moyen des patients au moment de la constatation de la fermeture
spontanée est de 17 a 33 mois, [81][76][78][109] mais les patients qui conservent
une petite CIV restrictive peuvent encore avoir une évolution favorable puisque la
fermeture spontanée survient dans environ un tiers des cas a I’adolescence. [112]
Chez les étudiants, la CIV reste I'anomalie congénitale la plus fréquente. [113] La
fermeture spontanée a été aussi rapportée chez I’adulte. [114][115]

Les CIV encore présentes apres I’age de 6 ans sont le plus souvent de type
restrictif : elles correspondent soit a la persistance d’une petite CIV, soit a
I’évolution progressive vers la diminution de taille de CIV plus larges.[116]

Il est intéressant de noter qu’environ 10 % des CIV non restrictives du

nourrisson peuvent évoluer spontanément vers la fermeture au bout de quelques
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années.[59][90][66]

Par ailleurs, de larges CIV peuvent devenir plus petites avec une disparition
parallele des signes cliniques et hémodynamiques.[68]

L’anévrisme du septum membraneux joue un rble controversé dans I’évolution
des CIV périmembraneuses.[109]

Il est présent dans 74 a 77 % des cas,[109][110] le plus souvent dans les CIV
de petite dimension ou de dimension moyenne [117] avec faible shunt.[118] Il est
détectable a I’échocardiographie au cours des 6 premiers mois[81][109][110] et sa
fréquence augmente au cours des premieres années.[117] La probabilité d’observer
un anévrisme du septum membraneux a 20 ans d’évolution est de 98 %.[110]

La présence d’un anévrisme du septum membraneux ne semble pas un facteur
déterminant pour favoriser la fermeture spontanée des CIV périmembraneuses,
[82][110][118] bien que la fréquence des anévrismes du septum membraneux soit
plus élevée chez les patients dont la CIV s’est spontanément fermée. [81][109]

Un souffle systolique plus intense en deux temps,[119] une déviation axiale
gauche avec bloc de branche droite a I’électrocardiogramme (ECG) permettent de
soupconner le développement d’'un ASM que [I’échocardiographie confirme
facilement.

La présence d’un ASM favorise la survenue d’un shunt ventricule gauche-
oreillette droite et le développement d’un diaphragme sous-aortique.[110]

Dans les CIV périmembraneuses, la proximité des sigmoides aortiques et du
défaut septal explique la survenue de prolapsus valvulaire aortique et de
régurgitation aortique dans respectivement 10,6 et 6,8 % des cas.[120] La CIV peut
étre partiellement fermée par une sigmoide prolabée.

Ainsi, dans notre série, 87 patients (78 %) porteurs d’une CIV
périmembraneuse étaient en insuffisance aortique, dont un présentait un prolapsus

valvulaire aortique. Chez ces patients, un remplacement valvulaire a été réalisé .
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Deux autres patients ont bénéficié d’une plastie aortique ayant consisté en
une résection de diaphragme sous-aortique.

2.2.3. CIV juxta-artérielles :

Les CIV juxta-artérielles ont des caractéristiques évolutives particulieres.

La fermeture spontanée est observée seulement chez environ 4 % des patients,
uniguement si le défaut mesure moins de 4 mm.[121]

Ces CIV prédisposent au prolapsus valvulaire aortique (17 a 69 %), a la
régurgitation aortique (16,7 a 36 %) et a I'anévrisme du sinus de Valsalva (9
%).[120][122][123]

Le diametre de la CIV est un facteur pronostique important : le risque de
déformation ou de fuite aortique est faible si la taille du défaut est inférieure a 5
mm alors que 64

% des patients avec une CIV de 5 mm ou plus développent une insuffisance
aortique.[124]

En cas de prolapsus valvulaire aortique, une surveillance échocardiographique
tous les 6 mois est recommandée car le risque d’apparition rapide d’une fuite
aortique est élevé.[120]

Dans notre étude, les CIV juxta-artérielles ont représenté 15 % des CIV
opérées. Tous ces patients étaient agés de plus de 17 ans, hormis deux patients
agés de 7 ans porteurs d’anomalies associées ; les CIV mesuraient 15 a 27 mm, sauf
pour le cas d’un patient porteur d’'une CIV de 6 mm mais présentant une HTAP
sévere et une insuffisance aortique grade Il.

Par ailleurs, quatre de ces patients (66 %) avaient une insuffisance aortique,
deux par prolapsus de la sigmoide coronaire droite, un par anévrisme du sinus de

Valsalva, et le dernier par diaphragme sous-aortique.
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2.3. Indications selon le type hémodynamique des CIV :

Les CIV larges responsables de symptomes fonctionnels, de difficultés
respiratoires, de troubles de la croissance ou d’hypertension pulmonaire doivent
étre opérées au cours de la premiere année. Il n’y a plus lieu de prolonger le
traitement médical pendant plusieurs mois s’il n’y a pas d’amélioration franche de
I’état clinique, compte tenu des bons résultats chirurgicaux actuels.

La pratique de la chirurgie des CIV larges mal tolérées du nourrisson a modifié
radicalement I’évolution des CIV en réduisant la mortalité précoce, ce qui s’est
traduit par une amélioration spectaculaire du pronostic constatée dans les années
1980. 881 Dans notre contexte, le diagnostic et la prise en charge sont trop souvent
retardés, ne permettant pas d’intervenir dans les premiers mois mais plutot dans les
premieres années de vie. Ainsi, dans notre série, les CIV opérées mesuraient au
minimum 5 mm, mais ’dge au moment de I'intervention a majoritairement été entre
3 et 9 ans, avec des extrémes allant de 18 mois a 36 ans.

Les CIV périmembraneuses restrictives donnant un shunt volumineux

représentent une situation spéciale. Il s’agit d’enfants de plus de 1 an, peu ou non
symptomatiques, ne recevant aucun traitement médical, chez lesquels il existe une
dilatation importante du ventricule gauche, alors que la pression pulmonaire est
normale. Ces enfants peuvent avoir une CIV a faible shunt a I’adolescence en cas de
réduction progressive de la taille du défaut septal. La tendance actuelle est plutot de
proposer la chirurgie qui assure une guérison définitive alors que I’évolution a long
terme est incertaine.

Ainsi un cas s’est présenté dans notre série, avec une dilatation des ventricule
et oreillette gauches sur une CIV de 6 mm, ayant cliniqguement une dyspnée
modérée et des bronchites a répétition, opéré a I’age de 18 mois, et dont la
fonction ventriculaire s’est normalisée en post-opératoire.

Les CIV avec élévation des résistances pulmonaires sont devenues tres rares
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dans les pays développés. La chirurgie est formellement contre-indiquée si le
cathétérisme avec test au NO démontre le caractere définitif de la maladie vasculaire
pulmonaire car le risque opératoire est tres élevé et le résultat aboutirait a la
situation d’une hypertension artérielle primitive beaucoup plus grave que le
syndrome d’Eisenmenger. La décision est plus difficile si les résistances pulmonaires
sont a environ 70 % des résistances systémiques et s’il persiste encore un shunt
gauche droit avec un débit pulmonaire/débit systémique (QP/QS) autour de 1,5.
Apres la fermeture de la CIV, la pression pulmonaire diminue en général et I’état des
patients s’améliore pour une longue période, mais les résistances pulmonaires
restent souvent élevées avec, a long terme, le risque d’un développement progressif
d’une hypertension pulmonaire de niveau systémique.

Les petites CIV membraneuses restrictives ne relevent pas, en principe, de la

chirurgie, car elles sont parfaitement tolérées et peuvent se fermer plus tard. Cette
attitude peut étre critiquée en arguant que la fermeture de la CIV élimine le risque
de complications tardives telles que I’endocardite bactérienne et I'insuffisance
aortique. Ce raisonnement est aussi fondé sur ’exemple du canal artériel pour
lequel la fermeture est recommandée quelles que soient ses répercussions
hémodynamiques. Par ailleurs, la chirurgie de ce type de CIV apres I’age de 1 an est
considérée comme un acte sir. 125 Enfin, la cicatrice peut étre limitée a la partie
basse du sternum ou du thorax, ce qui laisse peu de séquelles esthétiques. [12611127]
Considérant que la chirurgie a cceur ouvert est une méthode trop agressive pour
prévenir une hypothétique complication tardive, la plupart des centres
n’encouragent pas la fermeture des petites CIV, mais conseillent une surveillance
stricte de ces patients.

Lorsqu’un prolapsus valvulaire aortique est associé a une petite CIV

périmembraneuse, la chirurgie est indiquée en cas d’insuffisance aortique

cliniguement décelable surtout s’il existe une progression de la dilatation
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ventriculaire gauche. [243]

Les CIV infundibulaires juxta-artérielles restrictives posent des problemes

spécifiques liés au risque élevé d’apparition d’une insuffisance aortique qui
s’aggrave progressivement avec l’age du patient. [122]1 Le risque d’insuffisance
aortique concerne surtout les CIV de plus de 5 mm de diametre 1241 pour lesquelles
la chirurgie est préconisée de maniere préventive.

En I’absence de prolapsus ou de fuite aortique, I'attitude chirurgicale
systématique dans I’enfance ne semble pas justifiée en cas de petite CIV car, a I’age
adulte, la fuite aortique peut étre absente ou rester discréte 9411231 : yne simple
surveillance échocardiographique annuelle suffit.

L’attitude est plus controversée en cas de prolapsus valvulaire isolé ou de fuite
aortique discrete : la tendance actuelle est plutoét en faveur de la chirurgie
préventive, quelle que soit la dimension de la CIV, car cette attitude diminue le
risque d’évolution ultérieure vers une fuite plus importante. [1291130]

Le cerclage de I'artére pulmonaire est réservé actuellement aux nourrissons de

faible poids ou présentant des CIV multiples et parfois lorsqu’il existe des
malformations cardiaques associées. [62]

Chez nous, 5 patients (5 %) ont bénéficié d’un cerclage, dont la levée a été
réalisée au moment de la fermeture des CIV ; ces patients avaient, au moment de la
seconde intervention au cours de laquelle le cerclage a été levé, un gradient VD/AP
respectivement > 60 et > 100.

La chirurgie est parfois retardée chez des enfants relativement stables dont la

CIV est techniquement difficile a réparer, telle gu’une CIV apicale.
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3.QUELLE TECHNIQUE ?

3.1 Quelle voie d’abord ?

La voie d’abord la plus employée est la sternotomie médiane [1311[132] bien que
certaines équipes utilisent une thoracotomie.[1331134]

Dans notre série, une sternotomie médiane classique a été pratiquée dans
tous les cas.

Le choix de la voie d’abord de la Iésion est fonction de la localisation et de la
taille de la CIV.

La plupart des communications périmembraneuses et bon nombre de
communications trabéculées peuvent étre fermées par voie atriale droite.['35] Cette
voie réduit significativement l'incidence des blocs de branche droits complets,
fréquemment rencontrés apres une ventriculotomie.[1361137]

Les communications du septum d’admission peuvent nécessiter une
désinsertion du feuillet septal de la tricuspide afin de faciliter leur exposition.[1381[139]

Fixation a points séparés. Les points en U appuyés sur pledget sont placés au

pourtour de la CIV tout d’abord de 12 heures a 7 heures dans le sens antihoraire
puis de 12 heures a six heures dans le sens horaire. Le patch est ensuite descendu
sur ces points.

Lorsque de tres nombreux cordages tricuspides barrent I'acces a la CIV
(Fig.61), trois artifices peuvent permettre une meilleure exposition.

Désinsertion de cordages tricuspides. Le faisceau de cordage est alors

sectionné au niveau de son insertion musculaire pour per- mettre I’acces a la CIV,
puis réimplanté apres la fermeture de la CIV en lieu et place au moyen d’un point de
6.0 (Fig. 62).

Détachement de la valve de la tricuspide. La valve antérieure, ou la valve

septale, est incisée au ras de I’anneau tricuspide et est doucement rétractée vers le
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bas [140-141]. Cet artifice offre une trées bonne exposition de la partie haute de la
CIV. Apres fermeture de la CIV, la valve antérieure est réinsérée au moyen d’un
surjet de monofilament 6 ou 7.0. (Fig. 63).

Incision radiaire de la tricuspide. Une incision radiaire de la valve septale peut

aussi donner un excellent jour sur la partie sous- aortique de la CIV [142].

Une ventriculotomie gauche apicale peut étre la meilleure voie d’abord pour
certaines communications musculaires multiples 14311441 et pour les CIV
apicales,[1451146] qu prix d’un risque opératoire initialement élevé, plus faible
actuellement. [147-148-149-150]

La voie d’abord chirurgicale peut étre celle de la |ésion associée, comme ce fut
le cas de dix-huit de nos patients agés de plus de 16 ans et qui présentaient une
fuite aortique significative (onze cas) et un anévrisme du sinus de Valsalva (huit cas)

et qui a consisté en une aortotomie.

M. MZAALAK TAZI OUALID 116



Le traitement chirurgical des communications inter ventriculaires These N° 134/19

Figure 61: CIV périmembraneuse dont I’acces est barré par un faisceau de cordage

tricuspide .
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Figure 62 Désinsertion d’un faisceau de cordage tricuspide.

A. Section du faisceau de cordage tricus- pide.
B. Fermeture de la communication inter- ventriculaire.

C, D. Réinsertion du faisceau de cordage tricuspide.
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Figure 63. Détachement de la valve tricuspide.

A. Détachement de la valve septale de la tricuspide.

B. Détachement de la valve antérieure de la tricuspide.

c. Détachement de la zone de la commissure antéroseptale.

D. Mise en place des points de fermeture de la communication
interventriculaire (CIV).

e. Fermeture de la CIV.

r.Réinsertion de la valve tricuspide.
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3.2 Quelle technique de fermeture

Les petites CIV trabéculées peuvent étre fermées par suture directe.l'5!] Les
CIV périmembraneuses sont généralement fermées par patch.

Ce sont les CIV musculaires trabéculées, particulierement les CIV apicales et
les CIV multiples qui posent le plus de problemes. Leur traitement chirurgical est
souvent associé a une mortalité opératoire importante et a des complications telles
gue dysfonctionnement ventriculaire et bloc cardiaque complet.[152]

De nombreuses techniques de fermeture ont été proposées, témoignant de
I’labsence de méthode satisfaisante. La persistance de CIV résiduelles est la cause
principale de décés postopératoire,['01] amenant les équipes chirurgicales a imaginer
des techniques variées.

La mise en place, par voie auriculaire, d’'un grand patch couvrant le septum
apical est une alternative intéressante, [1531 mais elle n’évite pas toujours la
ventriculotomie gauche, et s’accompagne d’une mortalité opératoire non négligeable
et d’'une mortalité élevée en cas de reprise chirurgicale .

Une équipe japonaise a expérimenté la fermeture des CIV trabéculées a 'aide
de la felt sandwich technigue, consistant a déployer des doubles patchs en sandwich
de part et d’autre de chaque CIV, évitant ainsi la ventriculotomie, et a publié ses
résultats a propos de 36 cas consécutifs en 2006. [154] Ses conclusions ont été tres
positives tant au niveau de sa faisabilité que de son innocuité, en notant toutefois
que la pose de multiples patchs peut perturber les mouvements du septum
interventriculaire, pouvant entrainer des dysfonctionnements ventriculaires
postopératoires.

De plus, 1 patient porteur d’une trisomie 21 est décédé le lendemain de son
intervention suite a un acces hypertensif pulmonaire, et 1 patient a présenté un bloc
auriculoventriculaire complet ayant nécessité la pose d’un pacemaker. Dans les

résultats a moyen terme, 2 cas de déces tardif ont été rapportés, I'un par mort
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subite suite a une arythmie ventriculaire deux ans apres l'intervention, I'autre déces
est survenu suite a une pneumonie sur terrain de bronchomalacie six mois aprés son
intervention. 2 patients ont nécessité une réintervention pour fermeture de CIV
résiduelles ; il a alors été constaté que le patch posé initialement avait été recouvert
par une prolifération de tissu endocardique.

Notons gqu’en cas de CIV multiples, il est recommandé de ne pas sectionner la
bande musculaire passant entre deux CIV, comme cela sera décrit plus loin.

Ainsi, la technique de I'oblitération septale oblique semble représenter une
bonne solution de fermeture de ces CIV [155] ; ['utilisation d’un patch péricardique
[156] ne semble en effet pas laisser de shunt résiduel significatif.

Dans notre série, les CIV ont été fermées dans la majorité des cas par un patch
en péricarde autologue traité par de la glutaraldehyde. La constatation de Black sur
I'labsence de shunt résiduel significatif suite a une oblitération par patch
péricardique a été confirmée chez nos patients.

Les patchs utilisés pour la fermeture des CIV peuvent étre autologues ou
synthétiques (figure 64).

Une comparaison récente de deux types de patchs synthétiques en
polytetrafluorethylene (PTFE) : le GORE TEX Cardiovascular patch (GRTX) et le BARD
Edwards Outflow Tract Fabric knitted PTFE (BARD), conclue a de meilleurs résultats

avec les BARD.[157]
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Figure 64: Patch PTFE

La fermeture des CIV musculaires uniques ou multiples a I'aide de protheses
endocardiaques placées en peropératoirel’58ll159] ou lors d’un cathétérismell60l161]
semblerait étre une solution appropriée.

L'utilisation de colle biologique pour la fermeture de petites CIV apicales
pourrait permettre d'étendre les indications de correction par voie atriale droite
exclusive. Des résultats prometteurs ont été rapportés avec cette alternative. [162]1163]

Des études expérimentales sur des cochons sont actuellement en cours,
offrant de nouvelles perspectives ; le but conjoint de ces différentes études est de
permettre une fermeture la moins invasive possible, grace notamment a I’assistance
robotiquel'64] ou encore par la pose d’un patch par voie transcathéter.[1651[166]

L’état des résistances vasculaires pulmonaires est également un élément
important a prendre en compte dans l'indication de la technique a employer, ces
situations étant souvent liées a un taux significatif de morbidité et de mortalité

Selon une étude conjointe menée par des équipes américaine, ukrainienne et

croate et publiée en 2005, les CIV larges avec des RVP élevées peuvent étre fermées
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avec un faible taux de morbidité et mortalité par un double patch. [167]168] 9]
enfants, ayant

une moyenne d’age de 4 + 3,1 ans, ont bénéficié de cette technique
consistant en une imbrication de deux patchs classiques. La mortalité postopératoire
précoce a été de 7,7 % (7 cas), et 7 autres patients sont décédés plus tardivement.

Ainsi, cette technique simple a permis d’opérer ces patients a risque sans
avoir recours a du matériel ou une médication sophistiquées, réduisant ainsi le
risque d’HTAP aigue postopératoire auquel sont exposés ces patients.

Dans notre série, toutes les CIV ont été fermées par un patch péricardique
autologue traité par la glutaraldehyde, en dehors de 7 cas pour lesquels de simples
points séparés ont été suffisants ; ces 7 CIV mesuraient entre 2 et 6 mm, quatre
étaient périmembraneuses , les trois autres infundibulaires, chez des enfants agés

entre 5 et 9 ans.

3.3 Fermeture transcathéter des CIV :

La fermeture percutanée promet une approche révolutionnaire du traitement
des patients ayant une CIV symptomatique. Les CIV peuvent étre fermées sans
sternotomie, sans CEC, et avec une convalescence relativement courte, et donc un
séjour hospitalier bref.

Il faut distinguer la fermeture des CIV périmembraneuses et celle des CIV
trabéculées. Compte tenu des rapports anatomiques, la fermeture percutanée des
CIV périmembraneuses expose au risque de fuite aortique, de fuite tricuspide et
surtout de bloc atrio- ventriculaire [169,170,171,172]. Ces complications, et en
particulier le risque de bloc atrioventriculaire complet dont la survenue peut étre
retardée, en ont a ce jour limité le développement et les indications [173]. En
revanche, certaines CIV musculaires, localisées dans le septum trabéculé antérieur

ou a la pointe, peuvent étre fermées en percutané, par la mise en place d’une
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prothese spécifique, a double ombrelle [174]. Bien que les résultats actuels soient
encourageants, cette procédure reste complexe, les indications limitées et le recul
faible. Le développement de nouvelles protheses devrait permettre, a I’avenir, au
cathétérisme interventionnel de trouver sa place dans la stratégie thérapeutique de
fermeture des CIV.

Il est donc primordial de peser attentivement le poids des risques que
comporte cette procédure en gardant a I’esprit I’histoire naturelle des CIV non
traitées afin de ne pas abuser de cette technique.l175!]

Une complication grave (liée a la dilatation au ballonnet ou a la mise en
place de stents) est la rupture vasculaire. Toutes les salles de cathétérisme
devraient disposer de stents couverts permettant de traiter ce type de
complication potentiellement mortelle. lls permettent en cas de rupture de
couvrir la dissection ou la partie rompue du vaisseau.!176]

Une équipe chinoise a publié en 2008 les résultats de son expérimentation
d’une prothese a double disque modifiée posée par voie transcathéter chez 412
patients et donnant de trés bons résultats.['77] Les patients étaient agés de 3 a 65
ans, avec une

moyenne d’age de 16,4 =+ 9,1 ans, avec des CIV mesurant 3 a 15
mm a I’échocardiographie, et un rapport QP/QS allant de 1,6 a 2,3 (moyenne de 1,9
+ 0,4). Les protheses choisies mesuraient 4 a 20 mm de diametre.

Cette technique a été auréolée de succes dans 96,6 % des cas ; 6 patients ont
présenté un BAV de 3¢ degré qui a régressé apres 3 semaines. Aucun patient n’a
nécessité de pacemaker permanent. Chez 3 patients la prothese s’est délogée, mais
le matériel a pu étre récupéré et redéployer dans 2 cas. Durant les 2 ans de suivi,
aucun shunt résiduel significatif ni de complications liées a la prothese n’ont été

rapportés.
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Les CIV périmembraneuses représentent le type le plus fréquemment indiqué
pour ce type de technique.l178117911180] qussi bien chez I’enfant que chez I’adulte.[181]

Une étude comparative [182] de |la fermeture de CIV par chirurgie a coeur ouvert
et de la fermeture percutanée, publiée en 2006, a été menée aupres de 121 patients
agés de 2 a 18 ans, dont 48 ont été traités par voie chirurgicale et 73 par voie
transcathéter a I’aide d’une prothese de type Amplatzer. Les criteres de comparaison
mesurés ont été le taux de réussite, les complications rencontrées, le col(t de
I’intervention et la durée de I’hospitalisation et de la convalescence.

Les taux de réussite dans les deux groupes ont été similaires (48/48 en
chirurgie soit 100 %, contre 71/73 avec ’Amplatzer soit 97 %).

Des complications ont été rencontrées dans 5,5 % des cas (4 patients) avec
I’Amplatzer, et dans 8,3 % des cas (4 patients) dans le groupe chirurgical. Ces
complications n’ont pas nécessité de thérapeutique chez 52 % des patients
chirurgicaux, contre 19 % dans le groupe a Amplatzer.

Les durées de séjour hospitalier et de convalescence ont été significativement
plus courts dans le groupe Amplatzer (séjour hospitalier moyen de 3 jours, contre 9
jours en chirurgie ; convalescence moyenne respectivement de 2 semaines contre 6
semaines), alors que le colit a été similaire dans les deux groupes.

Cette étude a donc conclu a des taux de réussite équivalents, avec toutefois
plus de complications notées dans la cohorte chirurgicale, dont la majorité étaient
des complications mineures, ne nécessitant pas de changements quant aux
indications opératoires. La durée du séjour hospitalier et la convalescence ont été
significativement plus courts dans la série des patients ayant bénéficié d’une
fermeture percutanée, tandis que le colt des deux techniques sont similaires.
Néanmoins, I’habilité du chirurgien a fermer toute CIV, quelle que soit son anatomie,

reste un atout important pour la technique chirurgicale.
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4. CIV DE L’ADULTE :

Les CIV qui persistent a Il'dge adulte sont en majorité des CIV
périmembraneuses,[183] car les CIV musculaires ont le plus souvent évolué vers la
fermeture spontanée dans I’enfance et les autres variétés de CIV sont tres
rares.[184][185][186]

Notons tout de méme qu’une fermeture spontanée des CIV périmembraneuses est
encore possible chez I’adulte.[1141115]

Les CIV restrictives avec shunt gauche-droite modéré ont un pronostic excellent a

moyen terme avec peu de complications.['87] Les patients sont a [|'abri de
complications hémodynamiques [90Il115] et |eur fonction ventriculaire gauche est
normale a I’angiographie nucléaire au repos 188! et a I’échocardiographie. [1871115]
Toutefois, la fraction d’éjection des ventricules n’augmente pas a |’effort comme
chez les sujets normaux,['88] bien que la capacité d’effort soit considérée comme
normale.[115]

Un anévrisme du septum membraneux réduit la taille de la CIV mais est

associé a des complications sérieuses [96] :
- prolapsus valvulaire aortique (47 %),
-régurgitation aortique (29 %),
-insuffisance tricuspide (17 %),
-endocardite bactérienne (14 %).
La chirurgie préventive des anévrismes du septum membraneux a été

recommandée pour éviter ces complications.

D’autres études mettent I'accent également sur les risques infectieux et les

risques d’insuffisance aortique des petites CIV de I’adulte.[1141183]

Pres de 20 % des adultes avec une CIV ont une fuite aortique de degré
variable.[114] Avant I’ere de I’échocardiographie, I'incidence de la fuite aortique était

estimée a 4,3 pour 1 000 patients-années.[71]
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Parmi les cardiopathies congénitales de I'adulte compliquées de greffe
bactérienne, les CIV représentent le groupe le plus important [189 : |’endocardite
infectieuse survient chez 11 a 15 % des patients [1141[183] gvec un risque accru en cas
de fuite aortique et d’anévrisme du septum membraneux.[9!

A long terme, le risque d’apparition de troubles du rythme auriculaire ou

ventriculaire a été signalé.l14]

Les CIV responsables de shunt gauche-droite encore important peuvent

évoluer vers [I'apparition tardive d’insuffisance cardiaque gauche ou d’une

hypertension pulmonaire avec insuffisance cardiaque droite.[1901[191]

Les CIV vieillies qui évoluent vers une HTAP posent un probleme thérapeutique
particulier : en plus d’étre délicates a opérer, elles sont parfois a la limite du
syndrome d’Eisenmenger qui, lui, contre-indique la chirurgie. Afin de distinguer
celui- ci d’une HTAP évoluée une exploration par cathétérisme cardiaque est
nécessaire, afin de mesurer directement la pression dans les cavités cardiaques et
les vaisseaux, d’évaluer le degré du shunt par la mesure de ’oxymétrie, de calculer
le rapport des résistances pulmonaires/résistances systémiques ou mieux les
résistances artériolaires pulmonaires apres la mesure de la consommation en
oxygene et de tester, si besoin, la vasoréactivité pulmonaire en administrant des
agents vasodilatateurs pulmonaires.

Le syndrome d’Eisenmenger est une complication des larges CIV qui n’ont pas
été opérées dans lI’enfance ou qui étaient d’emblée associées a des résistances

pulmonaires fixées. [192]
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Figure 65 : Représentation schématique du shunt au cours du syndrome

d’Eisenmenger associé a une ClV [192

La vignette rappelle les modifications histologiques au niveau des artéeres

pulmonaires.

Un patient porteur d’un syndrome d’Eisenmenger a un large shunt gauche-
droite, responsable d’une altération du lit vasculaire pulmonaire, d’ou I’élévation des
résistances pulmonaires et l’installation insidieuse de I'HTAP ; [|’élévation des
pressions des cavités droites entraine une inversion du shunt qui devient droit-
gauche.

Les atteintes histologiques initiales (hypertrophie de la média des arteres
pulmonaires, prolifération et fibrose de I'intima et sténose des capillaires et des
petites artérioles) sont potentiellement réversibles. [193]

Toutefois, au cours de la progression de la maladie, des transformations

morphologiques avancées (lésions plexiformes et nécrose artériolaire) sont
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irréversibles. Il en résulte une oblitération d’une grande partie du lit vasculaire
pulmonaire, conduisant a une élévation des résistances vasculaires pulmonaires. [194]
Lorsque celles—ci se rapprochent ou dépassent les résistances systémiques, le shunt
est inversé.

Avec I’évolution du shunt droit-gauche apparait la cyanose.

Les palpitations sont fréquentes, le plus souvent liées a une fibrillation
auriculaire ou a un flutter.

Des symptomes d’hyperviscosité peuvent apparaitre, secondaires a la
désaturation artérielle.

Une hémoptysie peut étre rapportée, résultant d’un infarcissement pulmonaire
ou de la dilatation puis la rupture d’une artére ou d’une artériole pulmonaires, ou
encore d’un vaisseau collatéral aortico-pulmonaire.

Les patients ayant une désaturation artérielle accompagnée d’hémoptysies
sont exposés aussi bien aux hémorragies qu’aux thromboses. [195 - 198]

Des AVC peuvent étre rencontrés dans [’évolution du syndrome
d’Eisenmenger, dus a un embole paradoxal, une thrombose veineuse d’un vaisseau
cérébral, ou d’une hémorragie intracranienne. De plus, ces patients développent un
risque important d’abces cérébral.

D’autre part, certains patients peuvent présenter des syncopes liées a une
éjection cardiaque inadéquate, ou, plus rarement, a I’arythmie.

Enfin, ces patients sont exposés au risque de mort subite. 199 Les efforts
physiques et la grossesse sont d’ailleurs contre-indiqués en raison de ce risque
élevé de mort subite.

A I’examen physique, on retrouve un hippocratisme digital et une cyanose,
dont la sévérité dépende de I'importance du shunt droite-gauche.

A l'auscultation, le murmure de la CIV disparait lorsque se développe le

syndrome d’Eisenmenger.
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L’ECG montre une hypertrophie ventriculaire droite. Une arythmie auriculaire
peut étre présente.

La radio thoracique révele de proéminentes arteres pulmonaires, et une
réduction du réseau vasculaire périphérique. La taille du cceur est normale.

A I’ED, on retrouve des signes de surcharge ventriculaire et d’HTAP. [200]

La cathétérisation peut étre indiquée en cas de suspicion de syndrome
d’Eisenmenger, dans un but d’évaluation de la sévérité de I’atteinte vasculaire
pulmonaire, et de quantification de I'importance du shunt.

La survie moyenne de ces patients est de 80 % a dix ans, 77 % a quinze ans, et
42 % a vingt-cinq ans. [20111202] Ces patients peuvent donc vivre au-dela de 40-50
ans,[”l mais sont menacés de complications vitales.

Les vasodilatateurs pulmonaires (oxygene, inhalation de NO, ou injection
d’adenosine ou d’epoprostenol) permettraient la réversibilité de ’'HTAP.

La prise en charge de ces patients comporte essentiellement des mesures
symptomatiques visant a limiter I’hyperviscosité sanguine liée a la polyglobulie, en
évitant les traitements contraignants (oxygénothérapie, saignées répétées) ou
dangereux (anticoagulant, antiagrégant).

La chimiothérapie antiérythrocytaire par I’hydroxyurée est un moyen efficace
pour stabiliser la polyglobulie a un niveau acceptable.

La transplantation cardiopulmonaire est la seule issue des formes mal
tolérées, mais les résultats a moyen terme sont décevants en raison des rejets aigus

ou chroniques.
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5. LE SYNDROME DE LAUBRY-PEZZI :

L’association d’une insuffisance aortique a une communication
interventriculaire, ou syndrome de Laubry-Pezzi, ne doit pas étre méconnue en
raison de I’aggravation du shunt qu’elle induit (figure 66).

L’insuffisance aortique accompagne particulierement les CIV infundibulaires et
périmembraneuses. [203]

A I’dge adulte, prés de 20% des patients atteints de CIV développent une fuite
aortique de degré variable.l14]

Le mécanisme habituel de cette fuite est un prolapsus ou un capotage de la
sigmoide antéro-droite dans la CIV entrainant une diminution du shunt, une
obstruction de la voie de chasse du ventricule droit et un anévrisme du sinus de
Valsalva droit.[122]

Lorsqu’un prolapsus est présent, celui-ci peut partiellement obturer la CIV,
pouvant atténuer la symptomatologie de la CIV.

La fuite aortique a tendance a se majorer avec le temps.

Une équipe de Hong Kong 2041 3 conclu en 2001 a I'importance d’un timing
optimum quant a [lindication chirurgicale des CIV infundibulaires avant le
développement de déformations des sigmoides aortiques. Ces CIV, si elles sont de
taille > 5 mm devraient étre fermées des que possible afin de prévenir la formation
d’un prolapsus et d’une fuite aortique.[205]

Dans leur étude, sur 139 patients asymptomatiques suivis pour CIV
infundibulaire, 102 patients ont développé un prolapsus aortique, chez lesquels une
fuite aortique a été retrouvée dans 78 % des cas.

De plus, ils ont noté une augmentation de la prévalence de ces deux

complications avec la durée d’évolution de la maladie (tableau 51).
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Tableau 51 : Prévalence des prolapsus et fuite aortiques chez des patients

suivis pour ClV infundibulaire

Age des patients
1 an 5 ans 10 ans 15 ans
Complication aortique
Prolapsus aortique 8 % 30% 64 % 83 %
Fuite aortique 3% 24 % 45 % 64 %

Néanmoins la prévention de |'apparition de l’insuffisance aortique ou le
ralentissement de sa progression par la fermeture chirurgicale de la CIV restent
encore controversés.[20611207]

Toutefois la fermeture de la CIV par patch associée a une valvuloplastie
aortique donne des résultats satisfaisants sur la fuite aortique dans la majorité des
séries chirurgicales, avec un effet bénéfique allant au-dela de 80% dans toutes ces
séries.

[98][208][209]

De plus, une étude américaine publiée en 1990 portant sur le suivi pendant
43 ans de 92 patients porteurs d’une CIV accompagnée d’une fuite aortique, dont
50 ont bénéficié d’une fermeture de la CIV avec valvuloplastie, a révélé une
durabilité de la valvuloplastie raisonnable, avec des résultats de 76% a 12 ans, et de

51%a 18 [210]

ans.
Enfin, une équipe chinoise a récemment comparé la fermeture par suture
directe et la fermeture par un petit patch des CIV infundibulaires compliquées d’un
prolapsus de la sigmoide aortique coronaire droite avec régurgitation aortique.
Cette étude publiée en 2006 et menée sur une cohorte de 46 patients présentant
un prolapsus de
la valve aortique, dont 19 ont bénéficié d’une fermeture par suture directe et

27 adressés en chirurgie.[211]
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Sur les cas de fermeture par suture directe 7 patients n’avaient pas de fuite
aortique avant l'intervention, et I’'un d’entre eux en a développé une durant le suivi
postopératoire. Chez les 12 autres patients qui étaient porteurs d’une fuite
aortique modérée, celle-ci a été réduite dans 4 cas, et inchangée chez 6 patients.
La fuite aortique a été aggravée chez 2 patients qui ont nécessité une seconde
intervention pour plastie voire remplacement valvulaire.

Dans le groupe des patients dont les CIV ont été fermées a I'aide d’un petit
patch, sur les 8 patients qui ne présentaient pas de fuite aortique préopératoire, un
seul patient a développé une fuite aortique postopératoire. Chez les 19 autres
patients qui présentaient une fuite aortique modérée, celle-ci a été réduite chez 15
patients, et inchangée dans 4 cas.

Les résultats de cette étude montrent une meilleure efficacité et innocuité de

la fermeture par patch par rapport a la fermeture par suture directe.

Dans notre série, en préopératoire, nous avons noté sept cas de fuite
aortique, tous agés de plus de 16 ans, dont trois de grade IV, ayant nécessité un
remplacement valvulaire aortique. Le mécanisme de la fuite était celui d’un
prolapsus de la sigmoide coronaire droite dans trois cas, compliqué d’un anévrisme
du sinus de Valsalva dans deux cas. La résection de la poche anévrismale avec
fermeture de l'orifice anévrismal par un patch péricardique était associée au
remplacement valvulaire aortique et a la fermeture de la CIV par un patch
péricardique.

Lors du dernier contrble, la fuite aortique était de grade Il chez quatre
patients, I’un ayant été en grade lll avant I’intervention, les trois autres étaient en
grade Il.

L’intervention chirurgicale et la valvuloplastie ont donc été globalement

bénéfiques sur la fuite aortique dans notre série.
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Figure 66 : Schéma montrant une CIV juxta-artérielle vue depuis le ventricule droit

Le haut de la CIV est formé par les sigmoides aortiques et pulmonaires,

constituant son bord membraneux ; le bord musculaire est constitué par le septum

travers de la CIV est montré par la fleche.

infundibulaire qui délimite la CIV. Le prolapsus de la valve sigmoide antérieure au

AoS : Sigmoide aortique PV : Valve pulmonaire

Pl : Infundibulum pulmonaire IVS: Septum interventriculaire
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6. EVOLUTION POST-OPERATOIRE :

6.1. Mortalité opératoire et tardive :

6.1.1. Mortalité opératoire :

L’amélioration des techniques opératoires, de la protection myocardique et de
la réanimation périopératoire ont considérablement diminué la mortalité et la
morbidité opératoire [212].

Cette mortalité est variable de 1 a 10% selon les séries. [213 - 217][218]

La mortalité actuelle apres chirurgie des CIV uniques est tres faible, inférieure
a2%. [219][78][139][220]

Ce taux augmente avec le caractére multiple de la CIV, le degré de I’'HTAP et
I’association a d’autres malformations, en particulier, la présence d’une insuffisance

aortique. [2211[212][222]

Le déces postopératoire peut étre en rapport avec une augmentation brusque
de la pression pulmonaire chez des patients ayant des résistances pulmonaires
élevées. Grace au monitorage de la pression pulmonaire et a l'utilisation du NO,
[223] il est devenu maintenant plus facile de controler les poussées d’hypertension
pulmonaire.

La mortalité opératoire a été nulle dans notre série.

6.1.2. Mortalité tardive :

La mortalité tardive dépend de I’age au moment de l'intervention et des
résistances artérielles pulmonaires.

Otterstad et al. [2121 ont démontré des 1986 que la survie est identique a celle
d’un groupe témoin de méme age et sexe, si la fermeture a été effectuée a un age
précoce.

Dans notre série , dix cas de déces tardif ont été noté pendant toute la durée
du suivi, qui a été au minimum de 4 mois et au maximum de 8 ans, avec un suivi

moyen de 7,3 ans.
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6.2.Complications post-opératoires :

Bien que le pronostic des CIV opérées soit excellent, des complications

tardives ne sont pas rares.

6.2.1. Troubles de conduction :

6.2.1.1. Bloc auriculo-ventriculaire :

Le trouble conductif postopératoire le plus grave est le BAV complet, dont
I’incidence est variable de 0 a 4% [2121(224 -226],

En dehors des cas de variations biologiques imprévisibles, cette complication
est le plus fréquemment liée a la conduite de la procédure chirurgicale en elle-
méme. En effet, la fermeture de la CIV est habituellement achevée par I'insertion
d’un patch, arrimé a I'aide d’une suture continue ou de sutures discontinues. Au
cours de cette manceuvre, réalisable par I'intermédiaire d’un abord atrial,
ventriculaire ou artériel, des tractions et tensions sont nécessaires a |’obtention
d’une exposition chirurgicale satisfaisante. Le systeme conductif, plus
particulierement le faisceau de His et ses branches, a presque toujours des rapports
tres proches aux bords de la CIV, et est par conséquent trés exposé durant le
passage de chacun des points. [227]

Le BAV est donc souvent observé apres fermeture de CIV de type
périmembraneux.[228]

Dans une étude publiée en 2006 étudiant I'incidence des BAV apres fermeture
chirurgicale de CIV isolée portant sur 996 patients opérés sur une période de 26
ans, parmi lesquels 7 patients (0,7 %) ont présenté un BAV complet. [227] |’équipe
d’Andersen a conclu que les cas de BAV étaient indépendants de la voie d’abord
empruntée et du choix du chirurgien de détacher ou non le feuillet septal de la valve
tricuspide.

Certains de leurs cas de BAV auraient pu étre évités si la connaissance des
trajets des voies de conduction avait été respectée. Ainsi, un patient présentait deux

CIV, l'une périmembraneuse et l'autre musculaire, avec une bande musculaire
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passant entre elles ; le chirurgien a sectionné cette bande, alors qu’il est aujourd’hui
établi que le faisceau de His traverse le plus certainement ce type de bandes

musculaires (figure 67).

a) b)

T CIV

Feuillet

antéro-supérieur périmembraneuse ——

Feuillet

septal CI¥ musculaire

d'admission

Triangle
de Koch

Figure 67 ;: Schéma montrant la disposition du systeme de conduction lorsque /a

voie de conduction atrioventriculaire traverse une bande musculaire séparant des

ClV périmembraneuse et musculaire 2271

a. Les feuillets de la valve tricuspide sont montrés in situ.

b. Les feuillets de la valve tricuspide sont rétractés.

Chez un autre patient, une zone de déhiscence a été observée entre les valves
tricuspides septale et antéro-supérieure ; une suture a été faite dans le bord fibreux
de la CIV a ce point-la, qui est trés certainement un site ou le faisceau
atrioventriculaire pénetre depuis I'apex du triangle de Koch vers la créte du septum

interventriculaire musculaire (figures 68 et 69).
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CIV périmembraneuse

Trajet de voie
de conduction

¥ Noeud auriculoventriculaire

Figure 68: Schéma montrant le site par lequel devraient passer les voies de

conduction en cas de ClV périmembraneuse 2271

Cette zone est visible par le chirurgien lorsqu’il reléve le feuillet septal de la valve

tricuspide aprés un abord atrial droit.

Déhiscence entre les feuillets
antéro-supérieur et septal

Voie de conduction
cachée par
le Feuillet septal

Moeud & l'apex du
triangle de Koch

Figure 69 : Schéma montrant la pénétration des voies de conduction a travers le

Corps fibreux central a ’'apex du triangle de Koch lorsque la ClV est

périmembraneuse 2271
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Dans deux autres cas, le chirurgien a constaté la présence d’un straddling et
overriding de la valve tricuspide. Le chevauchement de la jonction atrioventriculaire
droite, avec en conséquence un mal alignement entre les composants du septum
atrial et ventriculaire, est une situation ou il est connu que, lorsque s’additionne une
CIV périmembraneuse, les voies de conduction ne proviennent plus d’un nceud
auriculoventriculaire habituel, mais d’un nceud ectopique. Ce nceud est formé au
niveau du site ou le mal alignement du septum ventriculaire rencontre la jonction

atrioventriculaire droite (figure 70).

Straddling et overriding P Malizlége?\?;nnet?iiudlgif:ptum

de la valve tricuspide /

Moeud
auriculoventriculaire
ectopique

—— —

5\
5
\’ Apex du triangle de Koch

Figure 70 : Schema montrant la disposition habituelle des voies de conduction, vue

par le chirurgien aprées un abord atrial droit, en cas de straddling et overriding de la

valve tricuspide 2271

Notons que le faisceau ne provient pas du nceud atrioventriculaire normal situé a

l"apex du triangle de Koch.

Beaucoup d’auteurs, comme Godmann et al. [229] ont constaté que les patients
qui ont le plus de risque de développer un BAV complet tardif sont ceux qui ont un
BAV complet transitoire en postopératoire immeédiat et qui, lors du retour en rythme
sinusal, vont présenter un bloc de branche droit associé a un hémibloc antérieur

gauche. Cela a été constaté également dans la série de Blake et al. dans les années

1980, [225]
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Quelle que soit son origine, le BAV constitue le plus souvent une indication de
la pose d’un pacemaker permanent, imposant donc un retour au bloc opératoire du
patient, avec tous les risques que ca implique en terme de morbidité et de mortalité
cumulée. [227]

Le bloc auriculoventriculaire complet postopératoire est donc une
complication grave dont I'incidence a beaucoup diminué dans les séries récentes,
[219][139][220] grace a une meilleure connaissance de I’anatomie des CIV et a
I’lamélioration des techniques chirurgicales.[227] Le risque actuel de bloc
auriculoventriculaire est inférieur a 1 %.

Lors du suivi, aucun de nos patients n’a présenté de BAV complet.

6.2.1.2. Bloc de branche droite :

Un bloc de branche droite complet est un signe électrocardiographique assez
commun apres fermeture de CIV méme lorsque le patient n’a pas eu de
ventriculotomie.[224](230]

Il était observé dans 47% dans notre série, complet dans 33 % et imcomplet
dans 67% des cas .

Son incidence varie de 18 a 100 % selon les études. [212][224](231- 233]

La voie atriale droite permet de diminuer I'incidence des troubles conductifs
intraventriculaires, mais cette voie atriale droite ne met pas a I’abri de BAV tardifs.
[226]

6.2.2. Troubles du rythme :

Des troubles du rythme peuvent apparaitre aprés chirurgie, rarement
responsables de symptomes, mais I’enregistrement holter décele, dans la moitié des
cas environ, des arythmies auriculaires ou ventriculaires le plus souvent bénignes.
[224]

La voie d’abord atriale ou ventriculaire influence peu I'incidence des troubles

du rythme. [230]
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6.3. Anomalies résiduelles post—opératoires :

6.3.1. Anomalies résiduelles hémodynamiques :

Des anomalies hémodynamiques peuvent persister : des altérations de la
fonction ventriculaire gauche au repos ou a 'effort ont été décrites longtemps apres
la chirurgie [234] en rapport avec la surcharge volumétrique préopératoire ou avec
une protection myocardique insuffisante.

Dans notre étude, nous avons noté une réduction significative du diametre des

cavités cardiaques gauches et droites.

6.3.2. HTAP résiduelle :

Certains patients opérés d’une CIV gardent une HTAP résiduelle. Ces patients
sont devenus heureusement rares depuis que la fermeture est faite de plus en plus
précocement.

Dans notre série, six patients agés de plus de 16 ans ayant eu une HTAP
sévere avant l'intervention, ont gardé une HTAP résiduelle en I’absence de tout

shunt ou d’anomalie résiduelle.

6.3.3. CIV résiduelles :

cours des premiers mois apres l'intervention.[2371 Peu de patients (8 %) ont
encore une CIV résiduelle a distance de I'intervention.[236]

Les CIV résiduelles s’observent dans 2 a 34 % des cas. [2211[1511212][224]

Une CIV résiduelle est observée dans un tiers des cas a I’échocardiographie
transoesophagienne peropératoire [2351 et dans 39 % des cas au controle
échocardiographique transthoracique postopératoire.[220]

Elles sont fréquemment négligeables, sans aucun retentissement hémodynamique,
ne nécessitant pas de réintervention. [1881236] || s’agit presque toujours de petits flux
résiduels situés au pourtour du patch qui disparaissent spontanément au

Cette tendance a la fermeture spontanée a été observée dans la totalité des

cas de nos patients ayant gardé une CIV résiduelle (15 cas).
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Plus rarement, une mauvaise tolérance hémodynamique peut témoigner d’un
shunt important et rendre nécessaire une réintervention ; il s’agit habituellement
d’une déhiscence du patch.

Nombre de réinterventions sont actuellement pratiquées par transcathéter.
[238][239]

Dans notre série, aucun cas de reprise pour CIV résiduelle n’a été noté, cependant
ces patients nécessitent une antibioprophylaxie contre I’endocardite infectieuse et

un suivi régulier.
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Tableau n°52 : Tableau récapitulatif

Effectifs Pourcentage
Identité :
e Sexe féminin 51 46%
e Sexe masculin 60 54%
e Consanguinité 27 24.3%
e  Trisomie 21 18 16.2%
. Age - 10mois
e Poids - 16.3 Kg
Signes fonctionnels :
e Infection respiratoire a répétition 40 36%
¢ Dyspnée 30 27%
o Difficultés alimentaires 30 27%
e Retard pondéral 15 13.5%
e Cyanose 32 28.8%
Echocardiographie :
e  Type hémodynamique
o Typel 51 45.9%
o Typell 51 46%
o  Typelll 6 5.4%
o TypelV 3 2.7%
e Type anatomique
o  Périmembraneux 87 78.4%
o Trabéculé 17 15.3%
o Infindibulaire 7 6.3%
e Lésions associées
o CIA 8 7.2%
o PCA 5 4.5%
o Sténose de la valve pulmonaire 4 3.6%
o  Coarctation de I'aorte 2 1.8%
o Insuffisance aortique 18 16.2%
o Insuffisance mitrale 5 4.5%
. HTAP
o Supa70 mmHg 52 47%
o Entre 30 et 70 mmHg 11 10%
o Infa30 mmHg 7 6%
Traitement médical préopératoire:
. Diurétique + IEC 58 70%
e Diurétique 17 20%
e  Propanolol 7 8%
Traitement chirurgical :
e Voie d’abord de la CIV :
o Atriotomie droite 82 75%
o Aortotomie horizontale 18 16%
o  Ventriculotomie droite 3 3%
o Atriotomie + Ventriculotomie droite 7 6%
e FermeturedelaCIV:
o Patch péricardique 104 94%
o Points séparés 7 6%
o« CEC:
o Clampage aortique
o Duré:tgtale mc?yenne de la CEC 70 63%
92min 100%
e Traitement des lésions associées : 37 33%
Mortalité : 10 9%
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6.4. Devenir a long terme aprés chirurgie :

Les patients opérés d’une CIV dans I’enfance sont, en général, en bonne santé,
avec plus de 90 % d’entre eux en classe fonctionnelle | de la New York Heart
Association (NYHA),[2361[240] résultat retrouvé dans notre série.

La capacité d’effort mesurée sur cyclo-ergometre est normale dans plus de 80
% des cas.[224] La diminution de la performance physique est plus marquée en cas de
chirurgie tardive et a été attribuée a la surcharge volumétrique prolongée du
ventricule gauche.l188]

Des anomalies anatomiques, hémodynamiques, électrocardiographiques,
échocardiographiques peuvent persister ou apparaitre a long terme, surtout chez les
patients opérés au début de I’ere de la chirurgie cardiaque.[241]

Des anomalies anatomiques résiduelles ne sont pas rares apres chirurgie des
CIV. Il s’agit le plus souvent de petites CIV résiduelles insignifiantes sur le plan
hémodynamique,[21910188l236] et de fuites valvulaires aortique ou mitrale déja
présentes avant I'intervention ou apparues secondairement.

Des anomalies hémodynamiques peuvent persister : fraction d’éjection
diminuée au repos et absence d’augmentation de la fraction d’éjection a I’effort,[188]
hypertension artérielle pulmonaire résiduelle chez les patients opérés tardivement
avec des résistances pulmonaires élevées. L’hypertension pulmonaire reste stable
dans la majorité des cas.[241]

Des anomalies électrocardiographiques séquellaires sont fréquentes. Un bloc
de branche droite complet est observé dans 20 a 37 % des cas lors d’un abord
auriculaire et dans 30 a 50 % des cas lors d’un abord ventriculaire.[230]224] Cette
anomalie n’a pas de conséquence clinique. L’association d’un bloc complet de
branche droite et d’un axe gauche (bloc bifasciculaire) constitue un risque de bloc

auriculoventriculaire tardif.[2301241] | ’enregistrement ambulatoire de 24 heures
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du rythme cardiaque peut déceler une dysfonction sinusale tardive (liée a la
canulation cave ?) nécessitant parfois I'implantation d’un pacemaker.[236] |es
arythmies supraventriculaires sont rares et sans gravité ; le flutter auriculaire ou la
fibrillation auriculaire ne sont pas observés a long terme.[230]236] |Les arythmies
ventriculaires surviennent dans environ 40 % des cas [2241230] : |eur prévalence
augmente apres ventriculotomie, en cas de chirurgie apres I’age de 5 ans et avec la
durée du suivi.l230] Leur présence ne semble pas prédire un risque plus important de
troubles du rythme ventriculaire grave ou de mort subite,[336] mais leur gravité
pourrait s’accentuer avec le temps. En général, ces arythmies ventriculaires ne sont
pas aggravées ou déclenchées par I’exercice.[325]

Des anomalies échocardiographiques résiduelles sont possibles : diminution
de la fraction de raccourcissement dans 20 % des cas par anomalie de la cinétique
septale, hypokinésie septale ou septum interventriculaire paradoxal. Les dimensions
du ventricule gauche sont le plus souvent normales.[224]

La mort subite tardive apres chirurgie des CIV est devenue exceptionnelle :
aux débuts de la chirurgie elle était, en général, en rapport avec une hypertension
pulmonaire persistante, une altération de la fonction ventriculaire ou des troubles
conductifs. [225][241]

Des complications peuvent survenir a distance de la chirurgie.

L’endocardite bactérienne est rare et survient en cas de CIV résiduelle ou
d’anomalies valvulaires associées [242l225] avec une incidence de 14,5 a 24 pour 10
000 patients chaque année. [2251[71] La présence de ces anomalies résiduelles justifie
la prophylaxie par antibiotiques de I’endocardite infectieuse.

La survenue d’une insuffisance aortique est possible [236] ; il s’agit

habituellement d’une fuite aortique de faible degré et peu évolutive.
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CONCLUSION
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Grace aux progres de la chirurgie cardiovasculaire dans la prise en charge des
cardiopathies congénitales, certaines pathologies, préalablement connues,
rencontrent un engouement nouveau sans précédent. Cest ainsi le cas de la
communication interventriculaire.

La possibilité de réparer un defect pariétal cardiaque chez des nouveau-nés
de faible poids et dans les premiers mois de vie, tel était le défi relevé par tant
d’équipes de praticiens qui a travers le monde operent les CIV.

Mais cette évolution technique ne doit pas amener a [Iintervention
systématique sur toutes les CIV, mais doit au contraire nous amener a porter un
regard nouveau sur cette entité qu’est la CIV : Faut-il opérer toutes les CIV ?
Comment les opérer ? Et quand les opérer ?

Au travers de notre étude, nous avons essayé d’apporter des éléments de
réponse a ces problématiques.

Notre travail a consisté en I’étude et le suivi de 111 patients, ayant bénéficié
d’une fermeture chirurgicale de CIV non restrictive, excluant les associations ou la
CIV n’était qu’un élément d’une cardiopathie plus complexe. L’analyse des données
colligées concernant ces patients nous a permis de recueillir des informations
épidémiologiques, cliniques, paracliniques et thérapeutiques.

L’age au moment de l'intervention de ces patients était tres variable : de la
naissance a quatorze ans, avec une moyenne d’age de 10 mois. L’age des patients
se réparti en pic étalé entre 3 et 9 ans, et divers cas sporadiques au-dela. Ces
données different des études épidémiologiques concernant les CIV, puisque dans
notre contexte I’age de diagnostic et de prise en charge est souvent retardé.

La répartition des cas selon le sexe dans notre cohorte respecte les données
épidémiologiques connues concernant les CIV, puisqu’une légere prédominance de

sexe a été retrouvée chez nous (on parle d’un sexe ratio de 1.1)
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Parmi les 111 patients, 78 % portaient une CIV périmembraneuse, 6 % une
infundibulaire, et 15 % une CIV musculaire. Cette répartition est conforme aux
données que I'on trouve dans la littérature, dans les différentes séries chirurgicales.

Apres exploration électrique, radiologique et échocardiographique doppler,
tous les patients ont bénéficié d’une cure chirurgicale de leur malformation
cardiaque.

L’intervention s’est déroulée sous circulation extracorporelle, par sternotomie
médiane, avec fermeture de la communication par un patch péricardique autologue
(94 % des cas) ou par suture directe de la communication (6 % des cas).

Parmi nos patients, 23 % avaient des Iésions associées a leur CIV
diagnostiquées avant l'intervention chirurgicale ; ces lésions ont conditionné le
choix de la voie d’abord cardiaque de la CIV.

La principale lésion, concomitante ou compliquant la CIV, est I'insuffisance
aortique, retrouvée dans 28 % des cas. Celle-ci était due principalement a un
prolapsus de la sigmoide coronaire droite, ou a un diaphragme sous-aortique. La
fermeture chirurgicale de la CIV a permis d’intervenir également sur ces lésions, soit
par plastie aortique, soit par remplacement valvulaire.

L’analyse des résultats opératoires, en terme de mortalité et de morbidité
nous a mené a conclure que dans notre série, les résultats de la chirurgie étaient
tout a fait satisfaisants, que ce soit en terme de sécurité de l'intervention, ou
d’efficacité quant a la fermeture du defect ; en effet, seuls quinze patients ont
présenté une CIV résiduelle post-opératoire, dont la fermeture spontanée a pu étre
constatée lors du suivi échocardiographique de ces quinze patients.

Par ailleurs, les résultats du suivi post-opératoire concernant l'insuffisance
aortique ont démontré une nette amélioration sur ce point apportée par la chirurgie.

Ainsi la chirurgie classique sous CEC par sternotomie médiane est un moyen

fiable et efficace pour la fermeture des CIV.
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Ses excellents résultats, y compris chez I’adulte, pourraient nous suggérer de
fermer toutes les CIV diagnostiquées, et ce méme a un age tardif, afin d’éviter
I'inéluctable évolution vers la détérioration du lit vasculaire pulmonaire et
ultérieurement vers le syndrome d’Eisenmenger.

Toutefois, I’évolution naturelle des CIV montre une tendance a la fermeture
spontanée de certaines CIV. Ainsi, les CIV musculaires et les CIV de petite dimension
sont, par exemple, deux situations a surveiller par des examens physiques
complétés par des contréles échocardiographiques répétés, puisqu’elles évoluent
généralement vers la fermeture complete.

En revanche, les CIV symptomatiques sont a surveiller de prés, puisqu’elles
peuvent évoluer vers une HTAP sévere, pouvant en fin de compte contre-indiquer la
chirurgie ; lintervention doit donc étre réalisée sans attendre une éventuelle
fermeture spontanée.

D’autre part, la fermeture percutanée du defect, qui évite une intervention
lourde, et qui entraine un préjudice esthétique moindre, ainsi que moins de
complications a moyen et long terme peut sembler une alternative séduisante a la
chirurgie sous CEC.

Il faut savoir toutefois que toute les CIV ne sont pas candidates a un
traitement percutané, et que contrairement a la chirurgie, les taux de réussite de
I’intervention par voie percutanée n’approchent pas les 100 %, mais sont plutot de
I'ordre de 90 % selon les équipes. Par ailleurs, cette technique est encore au jour
d’aujourd’hui en cours d’expérimentation et de perfectionnement, offrant peut-étre
de nouvelles perspectives d’avenir.

Pour le moment, il semble que le traitement chirurgical sous CEC des CIV reste
la méthode la plus intéressante dans notre contexte pour traiter efficacement cette

pathologie.
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RESUME

La communication interventriculaire (CIV) est la malformation cardiaque la
plus commune, représentant environ 30 a 40 % de I’ensemble des malformations
cardiovasculaires des nourrissons. Son diagnostic a été facilité par I'avenement de
I’échocardiographie doppler. Un traitement médical peut étre indiqué en attendant
I’intervention chirurgicale ou I'amélioration spontanée, tout en restant un traitement
palliatif, alors que le traitement chirurgical est a visée curative, et consiste en une
fermeture du défaut septal sous circulation extra-corporelle, et ce des les premiers
mois de vie ; la fermeture des CIV par cathétérisme interventionnel est encore en
cours de perfectionnement. La question du timing opératoire reste controversée,
étant donné qu’un grand nombre de CIV ont tendance a se refermer spontanément,
mais il ne faut pas ignorer que les CIV non opérées peuvent exposer a des
complications séveres.

Matériel et méthode :

Ce travail consiste en une étude rétrospective d’une cohorte de 111 patients,
traités chirurgicalement pour CIV symptomatique entre janvier 2011 et novembre
2018 au service de chirurgie cardio-vasculaire du centre hospitalier universitaire
Hassan Il de Fes.

Parmi ces 111 patients (extrémes d’ages : de la naissance a 14 ans, age
moyen : 10 mois), 87 cas présentaient une CIV périmembraneuse, 17 cas une CIV
trabéculé , 6 cas une CIV infindubulaire , toutes de diametre > 5 mm. Les
associations ou la CIV n’était qu’un élément d’une cardiopathie plus complexe , ont
été exclues de cette étude (tétralogie de Fallot...).

Apres exploration radiologique et échocardiographique doppler, tous les

patients ont été opérés sous circulation extracorporelle, par sternotomie médiane,
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avec fermeture de la communication par un patch péricardique (94 %) ou par suture
directe (6 %).
33 % de nos patients ont bénéficié dans le méme temps opératoire d’une cure

chirurgicale de Iésion associée.

Résultats :

La mortalité opératoire a été nulle , et en postopératoire , 10 déces ont été
enregistré pour différentes affections associées a la CIV , quant aux suites
opératoires, elles ont été simples. L’intervention chirurgicale a permis une
amélioration clinique chez tous les patients. A I’échocardiographie de controle, 15
patients ont gardé un shunt résiduel minime - réstrictif sur le plan hémodynamique
- qui a systématiguement évolué vers la fermeture spontanée. Une nette
amélioration a été notée chez les patients porteurs d’une HTAP ou d’une

insuffisance aortique préopératoires.

Conclusion :

Malgré I’avéenement de nouvelles techniques moins invasives, la cure
chirurgicale des CIV reste la voie qui représente le meilleur rapport bénéfice/risque :

La fermeture chirurgicale sous CEC diminue le risque d’endocardite
infectieuse, réduit ’'HTAP, améliore la symptomatologie fonctionnelle et la survie

a long terme.
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ABSTRACT :

Isolated ventricular septal defect (VSD) is the most common congenital cardiac
malformation, making up 30 to 40 % of all newborn’s congenital heart disease. With
echocardiography and colour Doppler, the diagnosis is easier and more accurate
than previously. Medical treatment may be indicated before surgical treatment or
spontaneous improvement, but still be a palliative issue. The surgical treatment is a
curative one, and consists in a defect surgical closure under bypass, since first
months of life. Interventional catheterization is actually in improvement. The
question of surgical timing is still a problem, considering the spontaneous closure
that concern a large part of VSD, but severe complications may occur when some
VSD haven’t been surgically closed.

Material and methods :

The study is retrospective and took place in the department of cardiovascular
surgery Hassan Il hospital, Fez , Morocco. Between January 2011 and November
2018, 111 patients underwent a surgical closure of symptomatic ventricular septal
defect (ages from birth to 14 years, mean age of 10 months). 87 patients had a
perimembranous VSD, 17 had a trabecular one, and 6 an infundibular one, all of
them were > 5 mm. Only isolated VSDs have been considered.

After radiological and echocardiographical exploration, all patients have
underwent surgery under bypass, using a medial sternotomie ; closure of the defect
has been done using a pericardial autologous patch in 94 %, and direct sutures in 6
%.

Results :

Ten cases of mortality was observed. Surgery permitted a clinical improvement
in all patients. The follow-up echocardiography of 15 patients showed a residual

VSD ; all of them have spontaneously closed. A real improvement has been seen in
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all patients who had pulmonary arterial hypertension or aortic insufficiency before
surgery.

Surgical closure under bypass of VSD shows good results, and prevents from
infective endocarditis, reduces pulmonary arterial hypertension, permits a clinical

improvement, and long term survival.
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