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|. Introduction:

Les cardiopathies congénitales regroupent un éventail de malformations du cceur
et des gros vaisseaux qui sont présentes depuis la naissance. Elles sont parmi les
malformations les plus fréquentes, et représentent 2% de toutes les maladies
cardiaques.

Les cardiopathies congénitales représentent la 2¢me cause de mortalité chez
I’enfant dans la 1¢* année de vie apres les causes infectieuses. Parmi les cardiopathies
congénitales, on retrouve les shunts gauches-droits.

Les shunts gauches-droits sont des malformations cardiaques congénitales non
cyanogenes, qui correspondent a une communication anormale et pathologique, ceci a
pour conséquence un passage anormal du sang des cavités gauches vers les cavités
droites sans passer par la circulation systémique.

Ces malformations sont relativement tres fréquentes, et représentent environ
53% des cardiopathies opérées a ’'UMCCP au CHU HASSAN II FES.

L’age de la prise en charge des SGD differe selon le type du shunt, et constitue
une notion trés importante qui a un impact au terme d’évolution a moyen et a long
terme ainsi que la survie des malades porteurs de ce type de CC.

L’age précoce de la prise en charge des SGD joue un role fondamental dans la
prévention des complications, dont une est redoutable et mortelle: c’est I’ HTAP.

L’'intérét de ce sujet réside essentiellement dans la mise en valeur des
complications des SGD plus particulierement I’HTAP, ainsi que les difficultés
rencontrées dans la prise en charge thérapeutique des SGD dans notre contexte
Marocain.

L’objectif de cette étude rétrospective portant sur 192cas des CC( PCA, CIA, ClIV,

CAV, FAP, RVPA, TAC) ; est de menée une étude épidémiologique des CC a SGD au sein
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de 'UMCCP du CHU HASSAN Il FES, pour savoir les risques évolutifs de ses types de
CC; l'apport du traitement médical spécifique, du traitement chirurgical et ses
méthodes, I'espérance de vie de ces malades, ainsi que les différents facteurs qui

influencent leurs survie.

Il. Bases embryologiqgues des shunts gauches-droits :

La morphogénese cardiaque débute a 15j de vie intra-utérine (4SA), par la
formation du tube cardiaque primitif.

Le coeur dérive du mésoderme, contenant des cellules pré cardiagues qui vont se
différencier en cardiomyocytes et en cellules endo cardiaques.

A ce stade I’ébauche cardiaque est constituée de 2 tubes primitifs réunis par un
pont : plaque cardiogénique. Ces deux tubes fusionnent sur la ligne médiane pour
former le tube cardiaque primitif.

m Les champs cardiaques :

Le coeur définitif ne dérive pas uniquement du tube cardiaque primitif, mais
aussi d’un second champ cardiaque présent des le stade de la plaque cardiogénique.

Le premier champ cardiaque est représenté par le tube cardiaque primitif, et
donnera naissance au ventricule gauche et a la partie antérieure des oreillettes
contenant des auricules. Lors de la Loop ou boucle cardiaque, le second champ
cardiague migre aux extrémités du tube cardiaque primitif, et va des lors comporter
deux parties :

- Antérieure : contribue a la formation du future ventricule droit et de la voie

d’éjection incluant les troncs artériels intra péricardiques.

- Postérieure : participe a la séptation auriculaire et atrioventriculaire et a

I’incorporation des veines pulmonaires et systémiques dans les oreillettes.

m Les 3 grandes étapes du développement cardiaque :

Mlle. Hanae BABA 7
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3 stades fondamentaux du développement cardiaque permettent de passer du
tube cardiaque rectiligne, au cceur normal a 4 cavités bien distinctes et sans défaut

septal : la Loop ou boucle cardiaque, la convergence, et le wedging.

PA

91 N 4
Kot | 6\\ 6
[ WV N

Mésocarde —
dorsal x
Premier champ cardiaque ot

Aire cardiaque primitive
EI Second champ cardiaque

I:] Créte neurale

Figure 1 : Plicature du tube cardiaque
m Cloisonnement du coeur :
Les cloisons cardiaques se forment essentiellement entre 27¢me et le 32¢me jour.
Du fait de leur situation cruciale, les anomalies de ce cloisonnement cardiaque sont a

I’origine de nombreuses malformations cardiaques.

1. cloisonnement de 'oreillette :

Le septum primum ne forme jamais une cloison complete, du méme que le
septum secundum ; qui se forme par la suite ; demeure également incomplet. Ce n’est
gu’a la naissance, le moment ou la pression augmente dans l'oreillette gauche, que les
2 septas s’appliquent I'un contre 'autre fermant ainsi la CIA.

La plus grave des anomalies de ce groupe est ’agénésie compléete de la cloison

qui réalise I'oreillette unique.
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2. cloisonnement du canal atrioventriculaire :

2 gros bourrelets endo cardiaques divisent le canal atrioventriculaire en un canal
droit et un canal gauche, il participe également a la constitution de la partie
membraneuse de la cloison inter ventriculaire ainsi que la fermeture de l'ostium
primum.

L’absence de fusion de ces bourrelets détermine une cardiopathie grave : la

persistance du canal atrioventriculaire.

3. cloisonnement des ventricules :

La cloison inter ventriculaire est composée d’une épaisse portion musculaire et
d’une mince portion membraneuse. Elle est formée par la fusion du bourrelet endo
cardiaque, auriculo ventriculaire inferieur, du bourrelet aortico pulmonaire droit, du
bourrelet aortico pulmonaire gauche.

L’absence de soudure entre ces éléments entraine la persistance de la CIV.

4. cloisonnement du tronc et du cOne artériel :

La zone du tronc artériel est divisée par le septum spiral ou aortico pulmonaire
en aorte et AP. Les bourrelets aortico pulmonaires du cone séparent les infundibulums
aortique et pulmonaire et obturent la cloison inter ventriculaire.

L’absence du cloisonnement du cone artériel entraine le tronc artériel commun.

Alors que le cloisonnement partiel entraine la persistance d’une FAP.

5. le canal artériel :

Canal physiologique durant la période feetale qui unit I’AP a la partie horizontale
de la crosse aortique, A la fin de la vie foetale il descend pour atteindre la région
isthmique.

A la naissance se produit :
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- une vasoconstriction immédiate par augmentation de la pression (fermeture
fonctionnelle).

- prolifération intimale et thrombose (fermeture anatomique) entrainant une
sténose de la branche de I’AP gauche.

Lorsque la fermeture ne se produit pas dans le 1¢r mois, on parle d’un canal

artériel persistant.

6. retour veineux pulmonaire anormale :

Une petite portion de [l'oreillette primitive émet une ébauche qui va a la
rencontre des veines pulmonaires, devenant ainsi 'oreillette gauche. Au début les
veines pulmonaires issues du bourgeon pulmonaire sont donc sans rapport avec le
coeur, mais au contraire anastomosées avec les veines systémiques.

Ces anastomoses doivent normalement disparaitre. Lorsqu’elles persistent elles

sont a I'origine des anomalies du retour veineux pulmonaire anormal.

lll. Evolution hémodynamique des shunts gauches-droits :

La persistance d’une communication anormale entre les cavités gauches et
droites suffit a la création d’un SGD et donc le passage du sang des cavités a haute
pression : gauches ; vers les cavités a basses pression : droites.

Ceci a pour conséquence :

1. Augmentation du débit artériel pulmonaire.

2. Dilatation des AP.

3. Compression bronchique des AP responsable des troubles ventilatoires.

4. Augmentation du retour veineux d’ou la dilatation de 'OG puis du VG, ceci

est responsable d’une IC par surcharge.
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5. Hyper débit pulmonaire persistant responsable d’altération de I’endothélium
artériolaire puis artériolite pulmonaire ce qui aboutit a une HTAP fixée et

donc le Sd d’EISENMENGER.

o Un epassissement @ Une vasoconsinchon @ Présence de micro
de ko poror des Waicssement U cltw  collols sonquns
VOSSE0UX

P h%

Lo probfératon onormale de colules de ko porr
(05 VOISSe0UX provoque & long ferme un
remodeloge de o paror

2. Au cours de 'HTAP, trols mécanismes condul-

sont progressivement & unoe détérioration des

valsseaur pulmonaites qui altére la circulation du
sang dans les poumons.

Figure 2 : Les étapes de la détérioration de la paroi vasculaire au cours d’une HTAP
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IV. Diagnostic et exploration des shunts gauches-droits:

A. Canal artériel persistant :

Il représente environ 10% des CC.

3 FDR sont présents :

1. Rubéole congénitale

2. Prématurité

3. Hypoxie néonatale

1. Clinique :

Les signes pulmonaires a type de pneumopathies a répétition ou de dyspnée
d’effort sont parfois la circonstance de découverte.

A l'auscultation, on retrouve un souffle continu a renforcement systolique sous
claviculaire gche. En périphérie, on retrouve un élargissement de la différentielle
(reflux de I’AO dans I’AP).

La fixation des résistances artérielles pulmonaires est un risque majeur a prévoir
apres I’age de 6mois en I’absence de traitement.

2. Radio pulmonaire :

- rarement cardiomégalie.
- on retrouve parfois une dilatation de I’OG ; VG et du tronc de I’AP et 'aorte
ascendante.

- hyper vascularisation pulmonaire.

Mlle. Hanae BABA 12
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Figure 3 : Radiographie thoracique de face d’'un malade porteur d’'un CAP : photo prise
au service de pédiatrie au CHU HASSAN Il FES
3. ECG:

HVG type surcharge diastolique.
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Figure 4 : ECG montrant une HVG d’un malade porteur d’un CAP : photos prises

au service de pédiatrie CHU HASSAN Il FES

4. ETT :

Permet de confirmer le diagnostic en montrant la position et la taille du canal.

Figure 5 : Echocardiographie montrant la présence d’un canal artériel.
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B. Communication inter auriculaire :

Elle représente environ 8% des CC, et elle est souvent parfaitement supportée ce
qui explique le retard diagnostic.

1. Clinique :

Les signes fonctionnels dépendent de la taille de la CIA, ils sont habituellement
peu importants d’ou un diagnostic parfois tardif.

La circonstance de découverte la plus fréguente est une auscultation
systématique d’un souffle systolique au foyer pulmonaire, associé a un dédoublement
de B2 et un roulement diastolique au foyer xiphoidien.

Les signes fonctionnels sont rares a type de dyspnée d’effort.

Le diagnostic de la CIA peut se révéler exceptionnellement par des complications
type : insuffisance cardiaque, trouble du rythme auriculaire.

Une HTAP a craindre des 20-30 ans d’évolution.

2. radio pulmonaire :

- cardiomégalie modérée au dépend des cavités droites et de I’AP.

- hyper vascularisation pulmonaire.

Mlle. Hanae BABA 15
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Figure 6 : Radiographie thoracique de face montrant un poumon de surcharge chez un
malade porteur d’une CIA: photo prise au service de pédiatrie au CHU HASSAN Il FES
3. ECG :
Au début le rythme est sinusal, apres on note une légere modification de I'ECG

avec BBD incomplet, plus tardivement apparait une hypertrophie auriculaire.
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Figure 7 : ECG normal chez un malade porteur d’une CIA : photo prise au service de

pédiatrie CHU HASSAN Il FES

4. ETT :

La visualisation directe de la CIA par voie sous costale est possible, on étudie

I'importance du shunt des cavités gauches vers les cavités droites.

On recherche aussi une anomalie associée :

a-anomalies veineuses :-anomalie du retour veineux.
—-anomalie du retour cave on recherche une VCS gche.

b-autres malformations :-sténose valvulaire pulmonaire, les anomalies

mitrales doivent étre impérativement diagnostiquées.
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Figure 8 : Aspect écho cardiographique d’une CIA type ostium secundum.

C. Communication inter ventriculaire :

C’est la plus fréquente des CC, elle en représente environ 30%.

1. clinique :

Les symptomes apparaissent généralement au 2éme mois de vie, et dépendent de
la taille de la CIV.

En cas de CIV large les symptomes sont faite de :

Détresse respiratoire.

Sueurs aux tétées.

Cassure de la courbe pondérale.

Typiquement, l'auscultation trouve un souffle holosystolique latérosternal
gauche, qui irradie en rayon de roue.

Le risque majeur a prévoir est I’HTAP qui apparait apres 9mois d’évolution.

2. radio pulmonaire :

- cardiomégalie (OG VG AP).

- hyper vascularisation pulmonaire.

Mlle. Hanae BABA 18
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- troubles de ventilation.

Figure 9 : Radiographie thoracique de face montrant une cardiomégalie avec surcharge
vasculaire chez un malade porteur d’une CIV : photo prise au service de pédiatrie au
CHU HASSAN Il FES

3. ECG:

HAG HVG

e
=53
%04
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Figure 10 : ECG réalisé chez un malade porteur d’une CIV : photo prise au service de

pédiatrie au CHU HASSAN Il FES

4. ETT:

L’échographie bi dimensionnelle, met en évidence le défect septal, précise le

siege de la CIV et mesure la taille du défect.

/B/E/F 3
EPS HED! CHRKER
Sce CARDIO SFAX
HP Pediatr.
YASSINE

(o8 8@ 28, 49
GRIN 55
COMP 75

scm
88Hz"

Figure 11 : Echocardiographie objectivant le défect inter ventriculaire.

- sur le plan hémodynamique, la CIV est classée en 4 groupes :
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Situation Type écho Classe QP/QS | PAP/PAS | RP/RS | Gradient VD-

clinique cardiographique | hémodynamique AP
Maladie de | Restrictive la 1-1,5 | <0,3 <0,3 1|0
Roger de petite taille
Maladie de | Restrictive Ib 1,5-2 | <0,3 <0,31(0
Roger de taille

moyenne

CIV a gros | Restrictive lla > 2 0,3-0,65|<0,3 [ <25
shunt large
CIV a gros | Non restrictive b > 2 0,65-1 <0,8 [ <25
shunt large
Syndrome Non restrictive i <1 1 > 1 0
d’Eisenmenger | large
CIV a poumons | CIV avec sténose | IV > 2 < 0,65 <0,3|>25
protégés infundibulaire

PAP : pression artérielle pulmonaire ; PAS : pression artérielle systémique ; QP : débit pulmonaire

: QS : débit systémique ; RP : résistance pulmonaire ; RS : résistance systémique ; VD : ventricule droit.

D. Canal atrioventriculaire :

C’est la cardiopathie principale des trisomies 21, elle représente environ 4% des
CC dont le diagnostic anténatale est possible.

1. clinique :

Les signes fonctionnels sont habituellement importants en cas de CAV complet,
ils associent les symptomes respiratoires, des difficultés alimentaires et une
hypotrophie.

L’examen trouve un souffle cardiaque discret de type CIV avec des bruits forts Bl
B2, et souvent hyper débit mitral a la pointe.

Le foie est hypertrophié.

En cas de CAV partiel, les signes fonctionnels sont discrets expliquant un

diagnostic habituellement assez tardif vers 1-2 ans, on retrouve des bronchites
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trainantes et un essoufflement a I'effort. L’auscultation est celle d’une CIA avec un
souffle systolique au foyer pulmonaire et un dédoublement de B2 associé a un souffle
d’insuffisance mitrale a la pointe.

Apres 6 mois, évolution possible vers une HTAP.

2. radio pulmonaire :

Montre généralement un gros cceur avec hyper vascularisation pulmonaire.

Figure 12 : Radiographie thoracique de face montrant une cardiomégalie importante
avec singes d’HTAP chez un malade porteur d’une CAV : photo prise au service de

pédiatrie au CHU HASSAN Il FES.
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3. ECG:
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Figure 13 : ECG montrant un bloc BBD chez un malade porteur d’un CAV : photo prise
au service de pédiatrie au CHU HASSAN Il FES
4. ETT :
Affirme le diagnostic, évalue I'importance du shunt en montrant la dilatation de

I’OG, VG, AP ainsi que I'HTAP.

Figure 14 : Aspect écho cardiographique d’un CAV partiel.

E. Fenétre aorto pulmonaire :

C’est la CC la moins fréquente dont la fréquence représente juste 1%.

1. clinique :

La clinique réalise un SGD artériel massif avec dyspnée et pouls amples.
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L’auscultation fait entendre un souffle peu intense, des bruits forts et un
roulement mitral de débit.
Le risque d’HTAP fixée est précoce.

2. radio pulmonaire :

Cardiomégalie avec forte hyper vascularisation.

Figure 15 : Radiographie thoracique de face montrant une cardiomégalie chez un
malade porteur d’une FAP : photo prise au service de pédiatrie au CHU HASSAN II FES.
3. ECG:

Surcharge bi ventriculaire avec des signes droits d’égalités de pression.

Mlle. Hanae BABA 25



La prise en charge chirurgicale des shunts gauches-droites These N°:260 /16

q

J
N
]

RPN |

il Ay Ay A e L o L e |

inst s a5 ww/e rorph 10 m/mV FPrec 5.0 sm/av ¥ €0~ 0.15-100 We o o ™

Figure 16 : ECG montrant une HVG majeure chez un malade porteur d’'une FAP
4. ETT:
Permet le diagnostic en montrant la fistule, au dessus des 2 anneaux
sigmoidiens aortique et pulmonaire.

Confirme I’hypertension pulmonaire.

Figure 17 : Aspect écho cardiographique montrant une fenétre aorto-pulmonaire.

F. Retour veineux pulmonaire anormal :

Ce sont parmi les CC les plus graves, ils représentent environ 2%.
On distingue deux types de RVPA :
- retour veineux pulmonaire anormal total

- retour veineux pulmonaire anormal partiel
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1. clinique :

Quand le retour veineux pulmonaire ne concerne qu’un lobe pulmonaire, il est
asymptomatique et de découverte fortuite.

Supérieure a 50% du retour veineux pulmonaire ou associé a une CIA, les signes
cliniques sont identiques a ceux d’une CIA.

Typiquement a l'auscultation on retrouve un souffle systolique qui peut étre
percu au foyer pulmonaire di au débit pulmonaire augmenté.

2. radio pulmonaire :

- La silhouette cardiaque peut étre augmentée de volume ou normale.

- Le débord droit est accentué.

- L’arc moyen est bombant.

- Le bouton aortique est effacé.

- L’accentuation de la vascularisation pulmonaire prédominant dans le territoire

du retour veineux peut faire suspecter le diagnostic.
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Figure 18 : Radiographie thoracique montrant une cardiomégalie franche chez un

malade porteur d’un RVPAT : photo prise au service de pédiatrie du CHU HASSAN Il FES

3. ECG:

Il est normal ou montre un BBDI avec ou sans déviation axiale droite.
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Figure 19 : ECG normal chez un malade porteur d’'un RVPA.
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4. ETT:

En cas de retour veineux pulmonaire isolé d’un lobe, il n’y a pas de signes de
surcharge diastolique du ventricule droit.

En cas de retour veineux pulmonaire important ou d’association a une
communication inter auriculaire, le ventricule droit est dilaté, le mouvement spiral

paradoxal.

18/08/2009 13:26:20

Figure 20 : Echographie cardiaque montrant un sinus coronaire trés dilaté dans le cas

d’un RVPAT cardiaque dans le sinus coronaire (image du service de pédiatrie).

G. Tronc artériel commun :

C’est une malformation congénitale rare, qui constitue 2 a 4% de I’ensemble des
CC.

1. clinique :

Les signes révélateurs sont ceux du SGD a gros débit tels que la dyspnée et la
fatigabilité aux biberons, bientot accompagnés d’autres signes de défaillance
cardiaque : sueurs, HMG, hypotrophie.

En I'absence de troubles de ventilation, ces nourrissons sont roses ; bien que
biologiquement discretement désaturés.

Typiquement, l'auscultation est marquée par un souffle éjectionnel banal et

surtout par des bruits forts, et un roulement mitral de débit.
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Apres 6 mois, les résistances pulmonaires vont le plus souvent évoluer vers une
maladie obstructive pulmonaire.

2. radio pulmonaire :

Montre un cceur nettement augmenté de volume et entouré de poumons hyper

vascularisés.

On recherchera systématiquement la présence d’'un ombre thymique.

T

Figure 21 : Radiographie thoracique de face montrant une cardiomégalie franche avec

poumon hyper vascularisé.

3. ECG:

Surcharge droite persistante marquant [|’égalité de pression entre les 2
ventricules.

4. ETT:

C’est ’examen clé qui établit le diagnostic.

Celui-ci repose sur la mise en évidence d’un seul orifice artériel, sortant au
dessus d’une large communication inter ventriculaire, se prolongeant par l’aorte et

donnant naissance aux 2 artéres pulmonaires.
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Figure 22 : Echo cardiographie objectivant un TAC.
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V. causes des shunts gauches-droits :

Aberration

Fréquence de

la

cardiopathie

Type de cardiopathie (par ordre

de fréquence)

population générale

1

Clv, CA, CIA

trisomie 21 50 CAvV, ClV, CIA, CA, TF
trisomie 18 100 Clv, CA, SP

trisomie 13 90 ClV, CA, Dx

Turner (XO) 35 CoA, CIA, SA

XXXXY 14 CA, CIA, CoA

Cardiopathies au cours des embryopathies

Agent Fréquence de | Type de cardiopathie (par ordre
la cardiopathie de fréquence)

toxiques

- alcool 25-50 CIA, CIV, CA

- amphétamines 5? Clv, CIA, TGV, CA

- hydantoines 2-3 SP, SA, CoA, SA

- triméthadione 15-30 TGV, TF, HCG

- lithium 10 Ebs, AT, CIA

- hormones sexuelles 2-4 Clv, TGV, TF

rubéole 35 SP, SPp, CA, CIV

maladies maternelles

- diabete 3a5* CoA, CIv, TGV

- lupus 40 BAV, FEE
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- phénylcétonurie

10

TF, CIV, CIA

Cardiopathies observées dans quelques syndromes géniques

Maladie ou syndrome

Cardiopathie

Fréquence des cardiopathies

Holt-Oram CIA, CIV, CoA 100
Noonan SP, CMH, CIV 55
Sclérose de Bourneville Rabdomyome 50
Apert SP, CIV 10
Carpenter CIA, CIV 3

LEOPARD SP 100
Ellis Van Creveld CIATF 50
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VI. Evolution des shunts gauches-droits :

m Sd d’EISENMENGER :

C’est le risque évolutif majeur des HTAP, s’explique par une réduction du calibre
des artérioles pulmonaires, élévation importante des résistances a I’écoulement du
sang.

Les lésions sont réversibles au début, définitives secondairement avec fibrose
artériolaire irréversible, finalement HTAP majeure fixée méme si la communication
anormale est supprimée.

- Mais les tendances évolutives peuvent étre aussi comme suivant :

a. Canal artériel : fermeture possible avant 1mois.

b. CIV : réduction et fermeture possible surtout dans les 18 premiers mois et a

I’adolescence.
c. CIA : réduction et fermeture possible jusqu’a 2 ans.
d. Les résistances artériolaires pulmonaires : fixation possible dés I’age de 6

mois en cas de shunt a forte hyperpression artérielle.

VIl. Traitement des shunts gauche-droits :

A. Traitement médical :

Dans certaines classes de CC tels que (PCA_CIV) on peut démarrer un traitement
médicamenteux avant de passer a la chirurgie.
Les médicaments sont :

1. Diurétiques :

Ce sont les médicaments les plus actifs et les plus maniables du traitement de

I’IC.
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2. Anti prostaglandines :

L’'ibuprofene est utilisé dans le but de fermer un canal artériel qui reste
perméable et mal toléré, son efficacité est variable et parfois passagere.

3. Digitaligues :

En pratique, le seul digitalique utilisé est la digoxine. Elle présente I’avantage
d’une absorption et d’une élimination rapide.

On 'utilise pour son action anti arythmique et son action inotrope positive,
les taux thérapeutiques étant de 0,8 a 1,2 ng/ml.

4. Les vasodilatateurs périphériques :

Administrés per os, les inhibiteurs de I’enzyme de conversion de
I’angiotensine diminuent les résistances systémiques.

lls sont utiles lors des défaillances ventriculaires gauches par surcharge
volumique.

5. les vasodilatateurs pulmonaires :

Le NO inhalé est actuellement le meilleur vasodilatateur pulmonaire.

Son action spécifiguement pulmonaire rend son utilisation particulierement
adaptée aux crises d’HTAP postopératoires.

Il ne peut étre utilisé qu’en inhalation continue couplé a I'oxygene limitant
son utilisation aux traitements aigus principalement en réanimation.

Pour les HTAP, qu’elles soient d’origine idiopathique ou secondaire a une
cardiopathie (Sd d’Eisenmenger), le choix du traitement dépend de la réactivité
vasculaire pulmonaire a I’exploration hémodynamique diagnostic. Si la PAP baisse
de plus de 20% un traitement par adalate est théoriquement indiqué. En I’absence
de réactivité, on prescrit selon la situation clinique du patient, du bosentan ou du

sildénafil voire une association des deux.
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B. Traitement chirurgical :

m Principes du traitement chirurgical :

1. réparation anatomique ou cure complete : chaque fois que c’est possible, la
correction chirurgicale d’une CC sera anatomique c’est- a-dire qu’elle
restituera une anatomie et donc une physiologie cardiague normale. Cette
anatomie comporte deux ventricules (droit et gauche) qui assurent deux
circulations (pulmonaire et systémique) en série dont les débits sont presque
identiques et dont les régimes de pressions sont respectivement bas et élevé.

2. chirurgie palliative ou cerclage : parfois la cure complete de la CC n’est pas
possible et on se contente a un traitement palliatif dont le but est de
diminuer ’HTAP et le shunt, et permet si cela est possible d’attendre une cure

complete ultérieure.

—

. canal artériel persistant :

Fermeture par thoracotomie :

Installation du malade en décubitus latéral droit.

- Thoracotomie postéro latéral dans la 4¢me espace inter costal gauche.
- Exposition du canal artériel.
- Dissection.

- Clampage, ligature simple ou section, suture.
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Figure 24 : Mise en place de fils de suspension sur la plévre viscérale recouvrant I'aorte

thoracique.
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Figure 25 : Dissection de I’aorte thoracique en regard du canal.

Figure 26 :L’aorte étant controlée au-dessus dessous du canal, un Dissecteur

est passé au dessous du canal.
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Figure 27 : Fermeture du canal par la mise en place d’un clip

Figure 29 : Technique section-suture.
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m Fermeture par sternotomie :

Sous CEC.

Indiqué en cas de PCA associée a une autre cardiopathie nécessitant un

traitement par sternotomie.

m Fermeture par vidéo capsule :

Les critéres d’exclusion sont :

1.

2.

3.

4.

5.

Les canaux dont le diametre est sup a la taille du clip9mm.
Canaux calcifié.

Canaux présentant une dilatation anévrysmale.
Endocardite.

Les malades ayant déja subi une intervention par thoracotomie gauche.

Technique :

installation en décubitus latérale droite.
incision au niveau du 3eme EICG.
création d’un pneumothorax.
dissection du canal.

mise en place de clip par thoracoscopie.

section du canal.

Figure 30 : Mise en place des clips sur le canal artériel par vidéo-thoracoscopie.
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Risques chirurgicaux :

1. Shunt résiduel.

2. Chylo thorax : par lésion des canalicules lymphatiques péri aortiques et péri
cesophagiennes.

3. Paralysie récurentielle par lésion du nerf récurent.

4. Coarctation aortique induite par ligature.

2. Communication inter auriculaire :

Le traitement ce fait par chirurgie ou cathétérisme interventionnel.

m Fermeture chirurgicale sous CEC :

2 voies d’abord classiquement adoptées :

- Sternotomie médiane verticale.

- Thoracotomie antéro latérale droite dans le sillon sous mammaire chez la
jeune fille.

Elle consiste apres ouverture de |'oreillette droite a fermer le défaut septal par

patch synthétique ou en péricarde autologue.

Figure 31 : Thoracotomie postéro latérale droite.
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Figure 32 : Patch d’Amplatzer

Risques chirurgicaux :

- Persistance du shunt.

- Trouble de rythme ou de la conduction.
1. Nceud sinusal (sinus veinosus).
2. Noceud atrioventriculaire (CIA sinus coronaire).

- Obstruction cave sup (sinus veinosus).

les indications de la fermeture de la CIA :
1. NSS, enfant asymptomatique : fermeture chirurgicale immédiate.
2. enfant asymptomatique PAP normal :

- Large CIA : chirurgie dés 4-5 ans.

- CIA centrale avec des rebords, de taille modérée, férmable par Amplaz,
éventuellement temporisation pour Amplaz a 10- 12ans.

3. Communication inter ventriculaire :

m Traitement curatif :

- fermeture chirurgicale :

Voie d’abord : sternotomie médiane.
Sous CEC.

Fermeture par patch.
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ei e

Figure 33 : Fermeture d’une CIV :photo prise au bloc opératoire du CHU HASSAN Il FES.
m Traitement palliatif :

Le cerclage : permet d’attendre en diminuant le SGD et en réduisant I’'HTAP.
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Coeur fermé : cerclage shunt systémique-pulmonaire

unité médicochirurgicale cardiopédiatrique CHU Fes

Figure 34 : cerclage shunt systémique-pulmonaire

Risques chirurgicaux :
- Crise d’HTAP postopératoire.
- BAV.
- Persistance d’une CIV résiduelle.
- Apparition d’une insuffisance tricuspide ou aortique traumatique.
Indications :
a. IC grave malgré traitement médical : chirurgie s’impose.

La fermeture de la CIV corrige complétement et définitivement la cardiopathie.
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Elle est donc préférée si le geste est simple, si non on réalise un cerclage de I’AP

pour diminuer I’hyper débit et I’hyper pression pulmonaire puis on ferme le ou les CIV

1 an plus tard.
b. si ’enfant est bien sous traitement médical :

On attend 2ans pour réaliser une cure compléte si la CIV n’est pas spontanément

fermée.

4, Canal atrioventriculaire :

a. canal atrioventriculaire complet :

m Cure compleéte :

La réparation se fait vers I’age de 3mois sous CEC avec fermeture de la CIV, de la

CIA par des patchs et suture de la fente mitrale.

Figure 35 : Fermeture de forme complete d’un CAV.
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= Indications :

- CAV avec HTAP associée a des CIV multiples ou a une anomalie de I'appareil
sous valvulaire mitral : cerclage vers 3mois.

- CAV isolé cliniquement mal tolérée : cure compléte.

- CAV isolé assez bien toléré cliniquement : cure compléte systématiquement
vers 3mois ou plus tard vers 6 mois.

m Risques chirurgicaux :

- BAV.

- Fuite mitrale résiduelle.

b. canal atrioventriculaire partiel :

m Cure compléte :
La réparation se fait sous CEC et comporte la fermeture de I'ostium primum par

un patch et la suture de la fente mitrale.

Figure 36 : Fermeture d’un CAV partiel par patch.

Risque opératoire :

- Fuite mitrale résiduelle.
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Indications :
- CAV mal toléré ou avec HTAP : cure quelque soit I’age.
- CAV partiel avec shunt bien toléré : cure vers 5ans.

c. Fenétre aorto pulmonaire :

Fermeture de la fenétre dés le diagnostic, elle se fait par sternotomie médiane
sous CEC. Le pronostic est excellent si la chirurgie a été faite précocement. Ces
malades sont habituellement guéris. Dans certains cas, la fermeture a pu étre réalisée

par cathétérisme interventionnel.

VA
. 2001

Figure 37 : Fermeture de la fenétre par patch par voie aortique.
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Risques chirurgicaux :

- Non contrble des AP apres le départ en CEC.

- Mauvaise protection myocardique liée a la fistule.

- Problemes coronaires :
Coronaires naissant proche de la fenétre.
Coronaire naissant de I’AP.

- Shunt résiduel.

- Patch trop grand : obstruction de I’AP.

- Patch mal inséré : amputation de I’AP.

d. Retour veineux pulmonaire anormal :

> retour veineux pulmonaire anormal total :

m RVPAT non sténosé :

Technique :

Le seul traitement est la cure chirurgicale.

Elle consiste, pour les formes extra cardiaques, en I'anastomose entre la face
antérieure du collecteur recevant les veines pulmonaires et la face postérieure de I’OG,
la ligature de la veine de drainage, et la fermeture de la communication inter
auriculaire.

Pour les formes intracardiaques, elle consiste dans le déplacement par un patch
de la cloison inter auriculaire de telle maniere que l'orifice de drainage des veines
pulmonaires se jette dans I’OG.

L’intervention se fait par sternotomie médiane sous CEC.

Risques chirurgicaux :

Faibles si I’état clinique est bon et I'HTAP est modérée, parfois troubles de
rythmes passagers type flutter auriculaire.

Indications :
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Cure chirurgicale des que le diagnostic est fait.

m RVPAT sténosé :

Technique :

C’est la cure chirurgicale en urgence.

Il s’agit de formes supra ou infra cardiaques, qui seront traitées par anastomose

entre le collecteur et I’OG, ligature de la veine de drainage et la fermeture de la

communication inter auriculaire.

L’intervention sera faite par sternotomie médiane sous CEC.

Risques chirurgicaux :

HTAP postopératoire persistante.

Indications :

Cure chirurgicale le plus rapidement possible dés le diagnostic.

B

Figure 38 : Correction du RVPAT supra cardiaque. Abord chirurgical par la fente inter

aortico-cave.

A. Aorte et veine cave supérieure sont écartées.

B. Anastomose entre collecteur et oreillette gauche

49
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Figure 39 : Correction du RVPAT infra cardiaque. Abord chirurgical par voie

extracardiaque inférieure.

A. Luxation du massif cardiaque vers la droite.

B, C. Anastomose avec section du collecteur
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Figure 40 : Correction du RVPAT intracardiaque dans I'oreillette droite.

A.Ouverture de I'oreillette droite

B. Agrandissement de la cloison inter auriculaire.

C, D. Cloisonnement de I'oreillette droite
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RVPAT: supra cardiaque, intracardiaque
unité médicochirurgicale cardiopédiatrique CHU Feés

Figure 41 : cure d’un RVPAT supra cardiaque, intra cardiaque
> retour veineux pulmonaire anormal partiel :
*= Technique :
Les techniques de correction dépendent du type anatomique :
- Les RVPAP dans I’OD se traitent en fermant ou en déplacant la cloison inter
auriculaire, englobant ainsi la veine dans I’OG.
- Les RVPAP dans la VCS se traitent en déviant la VCS proximale a I'auricule

droit.
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Si le shunt, donc la surcharge diastolique droite, n’est pas important,
I’abstention chirurgicale est la regle, sinon I'intervention est préférable.
Les risques sont ceux de la CIA.

e. Tronc artériel commun :

L’intervention se fait par sternotomie médiane, sous CEC.

La réparation differe en fonction du type anatomique du TAC.

il A A B

A : La réparation chirurgicale du type Al consiste a séparer le tronc pulmonaire du tronc
artériel commun, puis a fermer le trou latéral de I’aorte par un patch.

B : La réparation chirurgicale du type A2 consiste a sectionner le tronc au-dessus et au-
dessous des branches pulmonaires. Les branches pulmonaires largement disséquées
sont translatées vers la gauche, puis I'aorte est réparée par une suture termino

terminale.
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Tl C il D

C : Dans le type A3, I'artere pulmonaire gauche est détachée de |'aorte descendante et

une bifurcation pulmonaire est réalisée.

D : Dans le type A4, il faut réparer la crosse aortique, ensuite reconstruire la bifurcation

artérielle pulmonaire.
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présentation de l'unité médicochirurgicale cardiopédiatrique

l'unité médicochirurgicale est fonctionnelle entre :

service de pédiatrie : cardiologie pédiatrique
service de réanimation mere enfant
service de chirurgie pédiatrique

service de radiologie

Infrastructure hospitaliére cardiopédiatrique

Exploration cardiologique : ETT, ETO, holter ECG, Holter TA
8 lits d'hospitalisations cardiopediatrie préopératoire

une salle opératoire : 2 pompes de CEC

8 lits de réanimations + pompe ECMO + ECHOGRAPHE

8 lits d'hospitalisation postopératoires chirurgicale

une salle de cathétérisme cardiaque

Activité annuelle de l'unité cardiopédiatrique 2015

2243 consultations cardiopédiatrique par an

1857 explorations echocardiographique par an

248 hospitalisations en cardiologie pédiatrique par an

105 malades opérés en chirurgie cardiaque pédiatrique par an
48 cathétérisme diagnostique et interventionnel par an

5 missions étrangeres de chirurgie cardiopédiatrique

3 missions étrangeres de cathétérisme cardiopédiatrique

2missions internes de chirurgie cardiopédiatrique.
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perfusionnistes

Service de Pédiatrie

Hopital Mére-Enfant, CHU Hassan Il Fés

Equipe médico-chirurgicale

Pr Mustapha HIDA : Chef de service

Pr Samir ATMANI : Cardiologue pédiatre

Service d'anesthésie —Réanimation

Hopital Mére-Enfant, CHU Hassan Il Fés

Pr Mustapha HARANDOU : Chef de service

Pr Ismail LABIB : Anesthésiste-réanimateur

Pr Adnane BERDAI Anesthésiste-réanimateur

Service de Chirurgie Pédiatrique

Hopital Mére-Enfant, CHU Hassan Il Fés

Pr Youssef ABOUABDILAH : Chef de Service

Pr Mustapha EL KOUACHE Chirurgie

cardiovasculaire

Service de radiologie (salle de cathétérisme

cardiaque )

Pr Mustapha EL Maaroufi : chef de service

Pr Meryem Boubou : Chef de service
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Partenariat national
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Partenariat international

partenaires Missions nombre des patients
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PARTIE PRATIQUE
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Matériel et méthodes

|. Matériel :

Le travail consiste en une étude rétrospective portant sur 192 cas de
cardiopathies congénitales a SGD suivies a I’"UNITE MEDICO-CHIRURGICALE cardio-
pédiatrique au CHU HASSAN Il FES, durant une période de 5ans allant du janvier 2012
jusqu’au novembre 2016.

Les malades concernés sont de deux sexes, et d’age différents.

Touts les malades ont bénéficiés d’un examen clinique et d’une

échocardiographie pour confirmation diagnostic.

Il. Méthodes:

Etude rétrospective qui s’est intéressée par les malades porteurs de
cardiopathies congénitales type SGD sur une période de 5ans.

La collection des données cliniques et opératoires des malades opérés est 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 archives des comptes rendu opératoires.

Nous avons collectés 192 malades porteurs de SGD.

L’exploitation des renseignements cliniques, para cliniques et thérapeutiques a
I'aide d’une a l'aide d’'une méthodologie statistiques au sein du laboratoire de bio

statistiques de la faculté de médecine et de pharmacie de Fes, en utilisant les deux

logiciels :
e Excel 2013
e SPSS 09
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La fiche d’exploitation utilisée si dessous :

Fiche d’exploitation

I/ldentité :

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

II/ATCD :

1-Néonataux :
-Grossesse : suivie :  oui non

-Infection au cours de la grossesse : Toxoplasmose Rubéole

Autres
-Age gestationnel a I’accouchement :
-Déroulement de I’accouchement : normal anormal(SFA)
-Poids a la naissance :
2-Personnels :
a-Médicaux :
-Difficultés alimentaires :  oui non
-Infections bronchiques a répétition : oui non
-Développement psychomoteur : normal retardé
b/chirurgicaux :
3 /familiaux :
-Consanguinité : oui non
-Degré de consanguinité : 1ler: 28&me :
-Maladies maternelles : -Diabete

-Phénylcétonurie
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-Prise médicamenteuses : -Antiépileptiques

-Anti prostaglandines

-Lithium
-Toxiques : -Alcoolisme
-Tabagisme
-Cardiopathie dans la famille : oui non

I1l/Motif d’hospitalisation :

IV/Histoire de la maladie :

-Age d’apparition des symptomes :

-Symptomes CVX : syncope malaise palpitations a I'effort

-Symptomes respiratoires :-Difficultés alimentaires
-Dyspnée -Détresse resp
-Tirage sous costale

-Stagnation pondérale :  oui non

V/Examen clinique :

1-Examen général :

-Poids : -Taille : -PC: -TA :

-FC: -FR: -T:

-Dysmorphie : -Trisomie21 : -Trisomiel3 :
-Trisomiel8 :

2-Examen cardio-vasculaires :

-Souffle : oui non

-Eclat de B2 :  oui non
-Dédoublement de B2 :  oui non

-Roulement diastolique : oui non

sueurs a l'effort
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-Signes d’ICD : -Harzer -RHJ
-OMI
-Pouls périphériques :

3-Examen pleuro-pulmonaire :

-TVJ

-VV: -MV : -Rales :

4-Examen abdominale :

-HMG -SMG
5-Examen neurologique :

VI/Examens complémentaires :

1-Radio thoracique :

-Cardiomégalie : oui non
-Arc moyen gauche : dilaté : oui

-Arc supérieure gauche : dilaté :  oui
-Vascularisation pulmonaire : accentuée : oui
2-Electrocardiogramme :

-HAG

-HVG

-Axe du cceur : dévié :  oui non
3-Echographie cardiaque :

-Cavités dilatées : OD VD OG
-Cardiopathie : CIA Clv CAV PCA
-Taille : mm

-HTAP : oui non

4-Biologie :

non

non

non

VG

-NFS : -Hg : -GB : -PLQ :

-lonogramme : -NA : -K: -urée : -créat
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VIl/Diagnostic terminal :

VIl /Prise en charge :
1-Médicale :
-Prostaglandines :
-Diurétiques :
-Digoxine :
-Transfusion :
-Kinésithérapie resp :
-ATB :

2-Chirurgicale :
-Indiquée : oui
-Age :

-CEC : oui

-Cure complete : oui
-Cerclage : oui
IX/Evolution :

-Sans traitement :

-Sous traitement :

non

non

non

non

X/Complications postopératoires :

Xl/ Survie :
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RESULTATS
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Etude descriptive :

|. Epidémiologie :

A. Caractéristiques épidémiologiques générales :

Le nombre total des cardiopathies enregistrées a la consultation cardio-
pédiatrigue au CHU HASSAN Il FES, durant une période de 5ans, allant de janvier 2012
jusqu’au décembre 2016, est de 2625.

Parmi les, 724 nouveaux cas de CC a SGD réparties sur 5ans dont 192 ont été

opérés.
900 -
800 - 820 Profil epidemiologique global des SGD
nombre total de cardiopathies
700 - 697
nombre des SGD
B SGD opérés
600 -
508
500 -
400 - 399
359
300 -
229
200 - 195
133 123
J 92
100 69 5
21 15 25
0 - e
2012 2013 2014 2015 2016
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Effectifs Pourcentage

¢ Sexe féminin 100 52,08%

¢ Consanguinité 41 21,35%

e Age - 5ans

Symptomes cliniques :

o Infection respiratoire a répétition 54 28.12%

o Détresse respiratoire 31 16,14%

o CIA 53 27,6%

o CAVc 17 8,85%

o PCA 47 24,47%

o RVPAT 4 2,08%

o Troncus 3 1,56%

= HTAP SUP 80 36 18,75%

HTAP 25 65 6 3,12%

Traitement chirurgical :

o cure compléte 158 81,7%

Traitement médical spécifique :

o Corotrope : 39 20,3%

o ATBTTT 13 7%

Mortalité 20 10,4%
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B. Caractéristiques épidémiologiques spécifiques:

1. Répartition géographique :

60,00% - Répartion géographique des malades

50,00% -

40,00% -

30,00% -

20,00% -

10,00% -

0,00% T T T 1

Fés Boulmane Taza el hoceima Méknes Tafilalt Autres

2. Répartition selon le sexe :

Dans notre série les patients se répartissent en, 100 filles soit un taux de
52,08% ; et 92 garcons soit un taux de 47,91%.Le sex-ratio est de 0,92.

3. Facteurs étiologigues :

3.1. Consanquinité :

Sur 192 malades, 41 ont été issus d’un mariage consanguin, soit un taux de

21,35% ; dont 27 avaient une consanguinité de 1er degré soit 14,06%.
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Type de consanguité dans les SGD

Deuxieme
degre :3,64%

pas de
consanguinité:78,65
%

Premier
degre:14,06%

Nombre de malades issus d’un mariage consanguin

3.2. Trisomie 21 :

Dans notre série on a enregistré 20 cas de trisomie 21 soit un taux de 10,41%.

3.3. Autres aberrations chromosomigues :

1 seul cas de Sd de NOONAN été enregistré dans notre série de malades porteurs

de SGD.Par ailleurs, 4 cas de dysmorphie non précisé étaient présents.

Il. Etude clinique :

A. Age d’apparition des symptomes :

la médiane d’age d’appartion des symptomes cliniques chez les patients était de

3mois, avec des extrémes de la naissance a 14 ans.

B. Circonstances de découverte :

La découverte des CC a SGD était fortuitement dans 22 cas soit 11,45%.
Les autres symptomes fonctionnels sont dominés par :
1. 28,12%d’infections respiratoires a répétitions.

2.27,08%de difficultés alimentaires.
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3. 27,6%de dyspnée.

4.16,14%de détresse respiratoire.

circonstances de decouverte des SGD

31
18
L

découverte Difficulté Infectiona dyspnée détresse sueur a syncope malaise
fortuite alimentaire répétition respiratoire  |'effort

C. Examen clinique :

A I'examen clinigue de ces patients on note la présence d’'un souffle a
I’auscultation cardiaque chez 154 cas soit 80,2%, un éclat de B2 chez 26 cas soit

13,54%, 16 cas d’lce cardiaque dte soit un taux de 8,33%.
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Ice cardiaque drt;
16

éclat de B2; 26

Souffle ; 154

Données de I'examen clinique

lll. Examens complémentaires :

A. Radiographie pulmonaire :

Dans notre série on note la présence d’une cardiomégalie a la radiographie
thoracique chez 93 cas soit un taux de 48,43%, des signes d’HTAP chez 74 cas soit

38,54% et une accentuation de la vascularisation pulmonaire chez 50 cas soit 20,04%.
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100

90

80

70

60

50

40

30

20

10 Série 1

Cardiomégalie Signes d’"HTAP Accentuation de la vx
pulmonaire

Répartition des anomalies radiographigues

B. Echocardiographie Trans thoracique :

1. Types des SGD

Les malades de notre série ont tous bénéficiés d’'une ETT qui a confirmé le
diagnostic, préciser le type de shunt et la sévérité de ses pathologies, ainsi que la

chercher d’une éventuelle Iésion associée.
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TRONCU
S

w

RVPAP I 2

Répartition des différents

RVPAT types de schunt GD

Fenetre
Ao-AP

l 4
. 4
CAV P - 13

o
N
o
D
o

60 80 100 120

Répartition des différents shunts gauches-droits
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2. Dilatation des cavités cardiagues

Dans notre série on constate que 48 malades avaient un VG dilaté soit un taux de 25%,
34 malades avaient un OG dilaté soit un taux de 17,7%, 54 malades avaient un VD

dilaté soit un taux de 28,12% et 26 malades avaient un OD dilaté soit 13,54%.

Dilatation des cavité cardiaques au cours des SGD

VG dilaté
OG dilaté
m VD dilaté
m OD dilaté

3. Présences de I’L’'HTAP

Elle était présente chez 85 malades soit un taux de 44,27%.

Presence de I'HTAP

i HTAP
! pas d'HTAP

|
55,73%

\
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4, Sévérité de d’HTAP

L’HTAP étaient sévere chez 18,75% malades, modérée chez 17,18% malades,

alors elle était faible chez 3,12%.
20,00% 18,75%
18,00% 17,18%
16,00%
14,00%
12,00%
10,00%
8,00%
6,00%
3,12%

4,00%

2,00%

0,00%
HTAP sup 80 HTAP 65-75  HTAP 25-65

Répartition des degrés d’HTAP
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5. Les Iésions associées

Sont retrouvées chez 57 patients soit un taux de 29,68%.Elles se repartissent comme

suivant :

VCSG

Sténose médio ventriculaire
Sténose pulmonaire
Sténose aortique

Situs incertus abdominal
Membrane supra mitrale
Membrane sous aortique
Insuffisance aortique
Hypoplasie aortique
Insuffisance tricuspide
Insuffisance mitrale
Insuffisance aortique

Fente mitrale

Diverticule du cceur
Coarctation de 'aorte
Aorte dysmorphique
Anomalie du retour veineux systémique
Agénésie de ’APG

Double canal aortique

N
w
H
(6]
[e)]
~

Répartition des Iésions associées aux shunts gauches-droit
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IV. Traitement :

A. Traitement médical :

3 classes de traitements médicales ont été prescrits chez nos malades, ils se
répartissent comme suivant : les diurétiques ont été utilisés chez 77 malades soit un
taux de 40,1%, les IEC chez 35 malades soit un taux de 18,22%, une antibiothérapie

chez 16 malades soit un taux de 8,33%.

B. Age de la prise en charge chirurgicale :

La moyenne d’age de prise en charge chirurgicale est de 5ans, avec un grand

effectif dans la tranche de 2ans.

Histogramme

Moyenne =517
Ecart type = 4 578
M =180

304

207

Effectif

[
) - I —|_’_‘ l-‘-"'"'"-—-—

I T |
0 3 10 15 20

age_chir_tranch
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C. Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical était indiqué chez tous les malades de notre série.

Parmi eux 158 ont bénéficiés d’une cure complete soit 81,7%, 34 malades ont

bénéficiés d’un cerclage de I’AP soit un taux de 18,3%.La CEC été réalisée chez 120

malades soit un taux de 62,5%, avec une durée moyenne de 58,06 min, et une

moyenne de durée de clampage de 42,82 min. La voie d’abord était atriale droite dans

96% des cas.

90,00%
80,00%
70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%

0,00%

81,70%

cure compléte

traitement chirurgical
des SGD

cerclage
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6%

type de patch de fermeture

12%

LI PTFE

LI Péricarde bovin
82%
i4 Péricarde autologue

D. Réanimation :

Tous les malades ont séjournés au service de RME dont la moyenne de séjour

était de 4,98;.

Durant leur séjour au service de RME, 80 malades ont recus du NO soit un taux

de 42%, 103 ont recus du corotrope soit un taux de 54,9%, 9 malades ont recus le

sildénafil soit un taux de 5%, 24 malades étaient transfusés soit un taux del13%, 50

malades ont bénéficiés d’une antibiothérapie curative soit un taux de 26,9%.

ATBTTT

TRANSFUSION

SILDENAFIL

COROTROPE

NO

Traitement specifique des
SGD

J26%

Reanimation postoperatoire
J7% des SGD

Jo,50%

J20,30%

] 15,60%

0,00% 5,00% 10,00% 15,00% 20,00% 25,00% 30,00%

Répartition des traitements recus en réanimation
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E. Complications postopératoires :

Les complications postopératoires étaient constatés chez 37 malades soit un
taux de 19,27%.

Leurs répartitions est comme suivant :

Pneumothorax, Epanchement pleural. 8,10%

Endocardite 5,40%

BAV complet 5,40%

Pneumo-médiastin 8,10%

Hémorragie 10,81%

AVC

5,40%

Crise d’HTAP

24,32%

Dysfonction ventriculaire 8,10%

Infection nosocomiale 24,32%

0,00% 5,00% 10,00% 15,00% 20,00% 25,00% 30,00%

Répartition des complications postopératoires
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V. Mortalité :

Parmi tous les malades opérés de notre série, 20 parmi eux ont été décédés soit

un pourcentage de 10,4%.

TABLEAU DES MALADES DECEDES

Nombre de malades décédés est de 20 (N=192) soit un taux de 10,4%

9
10
11

12

13
14

15

16
17

18
19
20

Age
(mois)
11

29
52

25

216

24
16

15

18

36

18

18

POIDS
(Kg)
6,6

10,6
14

10

50

4,6

9,5
10,4

10
4,9
4,4

3,2

12

8,5
11

Type de
pathologie
CAV +PCA

CIA+CIV
PCA

CIA+CIV+PCA

CIv

PCA

CAV
CAV

Clv
CAV
CIv

Clv

CIv
CIV+PCA

Clv

Clv
CIA

CIV+PCA
RVPAT
RVPAT

Degré d’HTAP

Sévere

Modérée

Iso systémique

Sévere

Sévere

Modérée

Sévere

Modérée

Modérée

Infra systémique

Modérée

Sévere

Iso systémique

Modérée

Iso systémique

Modérée

Modérée

Modérée
Iso systémique

Iso systémique

Délai du

DC
J8

J7
H8

J5

J7

J14

n
J5

H9
H12
J3

J3

J2
H8

J2

J3
J7

J12
H6

Cause du DC
Crise d’HTAP
Dysfonction VG

Crise d’HTAP

Septicémie

Pneumothorax

Arrét cardio respiratoire

Arrét cardio respiratoire
Crise d’HTAP

Arrét cardio respiratoire
Arrét cardio respiratoire

Dysfonction VG

Dysfonction VG

Arrét cardio respiratoire
AVC

Septicémie

Dysfonction VG

Septicémie

Hyperkaliémie sévere
Crise d’HTAP
Crise d’HTAP
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Fonction de survie

—IFonction de survie
1.0 —t— Censure

I H——

Survie cumulee

0,05

T T T I T
0 =00 1000 1300 2000

duree_suivi(jours)

Estimation de la survie globale (méthode de Kaplan Meier)
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Etude analytique :

I. Mortalité et trisomie 21 :

Durant notre analyse on a constaté que la mortalité au dépend des malades
porteurs d’une trisomie 21 est plus élevée (25%), par rapport aux autres malades non

trisomiques (8,72%).

180 ~

160 1 i4 malades opérés

140 -
H malades décédés

120 -

100 -

80 A

60 -

40 A

20 A

T21 pas de T21

Pourcentage de déces chez les malades trisomiques et hon trisomiques

Il. Mortalité et type de SGD :

Dans notre série de malades on constate que la mortalité est tres élevée dans les

groupes de CAV c et la RVPAT avec un pourcentage de 50%.
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TRONCUS

RVPAP

RVPAT

FAP

PCA

CAV P

CAV C

Clv

CIA

Analyse de la mortalité selon le type SGD

—_—

0%

B 50%

0,00%

HT 1560%

I 11,10%

B 50,00%

B 1300%

B % de décés

_ 7,20%

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00%

Analyse de la mortalité selon le type SGD isolé

SHUNTS MULTIPLES 13,15%
TRONCUS 30,00%

RVPAP | 0,00%

RVPAT I 50,00%

FAP | 0,00%

PCAisolée

CAV pisolée

CAV cisolée

ClV isolée

ClAisolée

33,30%

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00%

B % de DC
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l1l. Mortalité et HTAP :

Dans cette série la mortalité est relativement tres élevée chez les malades ayant
une HTAP, et plus particulierement dans le groupe des patients avec une HTAP sévere

(sup a 80).

la mortalité selon la severité de I'HTAP
50

40
30
20

10

3
. - |

LE NOMBRE DES PATIENTS AYANT UN SGD

-10
HTAP sup 80 HTAP 65-75 HTAP 25-65
m N Total HTAP 36 30 6
B N de DC 4 3 1
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IV. Mortalité et traitement médical spécifigue :

On constate en analysant les malades qui ont recus un traitement spécifique que

le taux de mortalité est relativement diminuée.

Analyse de la mortalite selon
le traitement specifige de I'HTAP
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Etude globale :

|. Caractéristiques épidémiologiques générales :

Dans notre série on peut estimer la fréquence des SCG a 27,58%, celle-ci est de
47,4% dans une expérience faite au CHU de RABAT [40], alors qu’elle est de 69,3%
dans une autre étude réalisée en France [41].

= Cela démontre que les CC a SGD sont les plus fréquentes des cardiopathies,

aussi bien dans notre série que dans les autres.

Il. Facteurs étiologiques :

A. Consanguinité :

21,35% est le taux de consanguinité dans notre série celui-ci est de 27,15% dans
une autre expérience faite au CHU HASSAN Il FES [42].

D’autres études ont été réalisées dans des pays ou le mariage consanguin est
fréguent ont montrées que la fréquence des CC et 3 fois plus élevée chez les enfants

issus d’un mariage consanguin [43].

B. Trisomie 21 :

20 cas de T21 on été enregistrés dans notre série, soit un taux de 10,41%, cette
derniere est de 24,8% dans une étude faite a RABAT [40].

Pour la majorité des auteurs les anomalies cardiaques au cours de la T21 se
répartissent comme suivant : CAV (50%), CIV (25%), et une faible proportion de CIA et
de PCA.

= Pour cela, on peut dire que la T21 est un facteur essentiel qui joue un roéle

dans la prédisposition au CC types SGD et en particulier la CAV.

Mlle. Hanae BABA 88



La prise en charge chirurgicale des shunts gauches-droites These N°:260 /16

Etude analytique :
. Age de PEC et HTAP :

- Dans une expérience réalisée au CHU HASSAN Il FES [42] a propos de 302 cas
mais seulement 48 malades ont été opérés :

> Age moyen de PEC chirurgicale était de 4ans avec un age minimal de 1mois
et un age maximal de 14ans.

> L’HTAP était présente chez 33,4% des cas dont 25,49% était une HTAP
modérée a sévere.

> Le taux de mortalité post opératoire était de 6%.

- Dans notre série :

> Age moyen de PEC chirurgicale est de 5,17 ans avec un age minimal de 1
mois et un age maximal de 15ans.

> 44.27% des malades nt présentés une HTAP dont 35,93% était une HTAP
modérée a sévere.

> Le taux de mortalité post opératoire était de 10,4%.

»= Cela veut dire que la mortalité est fortement liée a ces 2 parametres (age de
PEC et HTAP), et pour que cette derniere soit diminuée la PEC diagnostic et

thérapeutique des malades porteurs des CC a type de SGD doit étre précoce

et avant que I’HTAP ne soit installée.

Il. Types de SGD :

A. Canal atrioventriculaire :

- Une étude réalisée au CHU de TOURS [44] a propos de 29 malades porteurs
d’un CAV c:
> L’age moyen d’intervention était de (3,7 plus ou moins 1,3 mois).

> Le taux de mortalité était de 10,3%.
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- Dans une autre série réalisée au CHU de SAHLOUL de SOUSSE [45] a propos
de 56 malades porteurs d’un CAV p :

> L’age moyen d’intervention était de 129 mois.

> Le taux de mortalité était de 1,8%.

Dans notre série, la mortalité varie entre (20 et 33,3%).

Apres I’analyse de ces données on peut déduire que dans ce type de shunt la
survie est surtout influencée par :

o HTAP sévere.

e Age de prise en charge.

o T21.

Et aussi par la survenue des complications post opératoires type :

e BAV.

e Fuite mitrale.

B. Retour veineux pulmonaire anormal :

- Une étude été faite au CHU HASSAN Il FES [46] a propos de 5 malades porteur
d’un RVPAT dont I’age moyen d’intervention était de 115j, 4 malades ont été
décédés avant I'intervention.

- Une autre étude faite a (CASPI) [47] a propos de 34 malades I’age médian
d’intervention était de 21j, le taux de mortalité était de 0%.

- Le RVPAT a était objectivé chez 4 malades dans notre série, dont 2 malades
présentaient un RVPAT supra cardiaque et les 2 autres avaient un RVPAT intra
cardiaque, le taux de mortalité dans ce groupe était de 50% et cela au dépend

des malades porteurs de la forme supra cardiaque de la RVPAT.
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= Donc le RVPAT est une extréme urgence néonatale qui doit étre PEC
précocement d’une part, et sa gravité est fonction de ca forme anatomique (la

forme supra cardiaque est la plus grave).

C. Tronc artériel commun :

- Une étude réalisée au service de cardiologie pédiatrique a Hopital la RABTA,
TUNIS [48] sur 17 cas de malades portants un TAC, 15 patients avaient un
TAC type 1, 2 patients avaient un TAC type 2, ’dge moyen de PEC est de 24
mois.

- La mortalité opératoire était de 12% ; la mortalité tardive était de 6%.

- Dans notre série on avait 3 malades portants du TAC et seulement un seul
malade est décédé.

» Ceci est expliqué par les complications tardives imposants tres souvent un ré
intervention, c’est le cas de cette série dans la quelle une ré intervention
précoce été nécessaire chez un cas pour remplacement valvulaire aortique, et

un autre patient est décédé en rapport avec une sténose pulmonaire serrée.

D. La fenétre aorto—pulmonaire :

Une étude était faite a hopital la RABTA, TUNIS, [49] sur 2 cas de nourrissons
ageés respectivement de 4 mois et 24 mois, porteurs d’une FAP type | toute les 2 ont
une mauvaise tolérance clinique.

L’évolution post opératoire a été favorable dans un cas et fatale dans I'autre cas,

alors que la mortalité dans notre série était de 0%.

E. Communication inter ventriculaire :

- Une série d’étude est réalisée a hopital IBN SINA a RABAT [50] a propos de 32
malades porteurs d’une CIV, l'indication chirurgicale est faite pour tout les

malades de la série, le taux de mortalité était nulle.
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= dans cette série le nombre réduit des patients peut expliquer I'absence de

mortalité post opératoire.
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Pour conclure, les CC a SGD sont parmi les cardiopathies les plus fréquentes.

D’apres notre étude rétrospective, les SGD représentent 53% des cardiopathies
opérées a ’'UMCCP de CHU HASSAN Il FES.

La T21 et la consanguinité semblent avoir un rble important dans la
prédisposition a ces types de cardiopathies.

Par ailleurs, on a constaté d’apres notre étude que la mortalité est relativement
tres élevée chez les malades ayant une HTAP, et plus particulierement dans le groupe
des patients avec une HTAP sévere.

D’autre part, notre analyse a démontré également que I’age de PEC chirurgicale
semble avoir un impact tres important au terme d’évolution a moyen et a long terme
ainsi que la survenue ou non des complications post opératoires.

Donc cela veut dire que pour diminué la morbi-mortalité chez les malades
porteurs des CC a SGD, la PEC diagnostic et thérapeutique doit étre obligatoirement

précoce et avant que I’HTAP ne soit installée.
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Résumé

Les SGD sont les CC les plus fréquentes, elles représentent environ 53% des
cardiopathies opérées au CHU HASSAN Il FES.

Nous avons réalisé une étude rétrospective au service de chirurgie cardio-
pédiatrigue au CHU HASSAN Il FES, sur une durée de 5ans allant du Janvier 2012
jusgu’au novembre 2016, et porte sur 192 malades, dont I’age varie de 1Tmois a 15ans,
les filles sont au nombre de 100, les garcons sont au nombre de 92.

Plusieurs circonstances de découverte ont été mises en évidence, les plus
retrouvées sont : difficultés alimentaires chez 52 malades, infections respiratoires a
répétitions chez 53 malades et la dyspnée chez 54 malades.

L’HTAP était présente chez 52,1% des malades dont 19,4% était une HTAP
sévere.

Tous les malades de notre série ont été opérés dont 81,7% ont bénéficié d’une
cure complete, et 18,3% ont bénéficié d’un cerclage.

Dans notre série, 10,4% était le taux de mortalité de nos malades.

L’objectif de ce travail est de mené une étude épidémiologique des CC a SGD,
pour savoir les risques évolutifs de ses types de CC, I'apport du traitement médical et
chirurgical, le taux de mortalité des malades opérés, ainsi que les différents facteurs

qui influencent la survie des malades.
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Abstract

The left-right shunts are the congenital heart diseases the most common; they
represent 53% of heart diseases operated at UNIVERSITY HOSTPITAL HASSAN II FES.

Our retrospective study carried out in the department of cardio-pediatric
surgery, at over a period of 5years, from JANUARY 2012 to NOVEMBER 2016 and
covers 192 patients, whose age varies from 1 month to 15 years.

The number of girls is 100; the number of boys is 92.

Many discovery circumstances have been found, the most found are: dietary
difficulties in 52 patients, repetitive respiratory infections in 53 patients and dyspnea
in 54 patients.

Pulmonary arterial hypertension was present in 52.1% of patients, 19.4% of
whom were severe.

All the patients of ours series have been operated of witch 81,7% received a
complete cure, and 18,3% benefited from a strapping.

In our series 10,4% was the death rate of our patients.

The aim of work is to carry out an epidemiological study of congenital heart
diseases type left-right shunts, to know the evolutive risks of these types of congenital
heart diseases, the contribution of the medical and surgical treatment, the death rate

of operated patient, and different factors that influence their survive.
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