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Serment d’ ﬁzppocmte

ﬂu moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ["honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une fagon

contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.
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Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu'il faut. ..
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Aussi, c’est tout simplement que :
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CcC

TAF
PCA

Clv

CIA
CAV
TGV
Hypo VG
HypoVD
APSO
VDDI
RVPAT
AP

TAC
Coa

SP

HTAP
VD

VG

RM

lao

Rao

Liste des abréviations

Cardiopathie congénitale
Tétralogie de Fallot

Persistance du canal artériel
Communication interventriculaire
Communication interauriculaire
Canal atrioventriculaire
Transposition des gros vaisseaux
Hypoplasie du ventricule gauche
Hypoplasie du ventricule droit
Atrésie pulmonaire a septum ouvert
Ventricule droit a a double issue
Retour veineux pulmonaire anormal total
Atrésie pulmonaire

Tronc artériel commun
Coarctation de l'aorte

Sténose pulmonaire

Hypertension artérielle pulmonaire
Ventricule droit

Ventricule gauche

Rétrécissement mitral

Insuffisance mitrale

Insuffisance aortique

Rétrécissement aortique



Co OG

APN

DHA

VU

oG

oD

VD

VG

IVA

VNI

DVA

Sd

DCD

MMH

Insuffisance tricuspide
Cortriatum de I'oreillette gauche
Asphyxie périnatale
Déshydratation

Ventricule unique

Oreillette gauche

Oreillette droite

Ventricule droit

Ventricule gauche
Furosémide

Digitalique

Intubation ventilation Invasive
Ventilation non invasive
Drogues vasoactives
Syndrome
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Les cardiopathies congénitales sont les malformations congénitales les plus fréquentes.

Files peuvent étre définies comme des malformations du cceur et/ou des vaisseaux,

présentes a la naissance, en rapport avec une anomalie du développement, on inclut aussi les
malformations liées a la persistance anormale aprés la naissance de structures présentes

normalement au cours de la vie foetale.

Files sont extrémement diverses, allant des simples anomalies bénignes compatibles
avec la croissance de I’enfant sans problémes majeurs, jusqu’a la malformation grave, rendant
impossible la survie de I’enfant.

La symptomatologie des cardiopathies est diverse. Le tableau clinique peut étre parfois

trompeur et étre asymptomatique pendant les premiers jours de vie.

L’échocardiographie bidimensionnelle avec Doppler pulsée et Doppler couleur fait
preuve d’'une sensibilité et d’une spécificité tres élevées et elle représente l'investigation
complémentaire de choix dans le diagnostic d’'une cardiopathie congénitale.

Les malformations cardiaques sont actuellement de mieux en mieux connues au Maroc

grace a la disponibilité de I’échocardiographie doppler qui constitue la base du diagnostic, mais
leur prise en charge peut poser un probleme vu la particularité des patients porteurs de ce type

de malformation.
Ces anomalies sont la cause d'une mortalité et morbidité importante et ceci malgré les
diverses possibilités correctrices et palliatives qu'offre la chirurgie cardiovasculaire.

Au Maroc, la prise en charge de ces anomalies pose dans bien des cas des problémes

diagnostiques et ou thérapeutiques.
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Ce travail a pour but :
e Ftudier I’épidémiologie hospitaliere des patients ayant une cardiopathie congénitale au
sein de I’hopital meére —enfant CHU Mohammed VI.

e Ttudier les différents paramétres cliniques des patients porteurs des cardiopathies

congénitales.
e Discussion de la prise en charge diagnostique et thérapeutique des enfants cardiaques.

e Ttudier I’évolution des patients porteurs d’une cardiopathie congénitale.
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. Matériels d’études :

Le travail consiste en une étude rétrospective descriptive et analytique portant sur 351
dossiers des cardiopathies congénitales colligés entre le 1 janvier 2012 et le 31 décembre 2016
aux services de néonatologie, pédiatrie A, pédiatrie B et réanimation pédiatrique, pole meére

enfant du centre hospitalier universitaire Mohammed VI Marrakech.

Il. Méthodes d’études :

L’étude a été réalisée a I'aide d’une fiche d’exploitation (annexe) qui traite différents

parametres:

+ Les données épidémiologiques : age a I'admission et au diagnostic, sexe, origine et le

hiveau socioéconomique...etc.

+ Les circonstances diagnostiques, les malformations et pathologies associées, les données

de I’examen clinique et para-clinique, le traitement et I’évolution.

+ Les données concernant la mere : I’dge, pathologies chroniques, les antécédents

obstétricales, la consanguinité avec le mari et les incidents au cours de la grossesse...etc.

L’analyse statistique était faite par les logiciels : IBM SPSS Statistics version 20.0

etMicrosoft Office Excel 2007. L’échocardiographie utilisé était de la marque Philips HD11.

1. Ciritéres d’inclusion :

On été inclus dans cette étude, tous les patients ayant une cardiopathie
congénitaleconfirmée par échocardiographie, hospitalisés dans un des services de I'hopital

mere-enfant.

2. Criteres d’exclusion :

On été exclus toutes les anomalies cardiaques non malformatives telles les

Myocardiopathies, les tumeurs et les troubles de rythme.
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3. Limites de I’étude :

Comme toute étude rétrospective, la perte des dossiers médicaux et le manque

d’informations et données.
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I. Résultats de I’étude descriptive :

1. Données épidémiologiques :

Notre étude a permis de colliger un total de 351 patients ayant une cardiopathie
congénitale hospitalisés dans les différents services du poéle pédiatrique, hopital mére-enfant,

CHU Mohammed VI, sur une période de 5ans du 1 Janvier 2012 jusqu’au 31 Décembre 2016.

1.1. Prévalence hospitaliére :

351 cas de cardiopathies congénitales ont été colligés. Durant la méme période 18 834
patients étaient admis aux différents services de I’hopital mere-enfant du CHU Mohammed VI

Marrakech, ce qui correspond a une prévalence hospitaliere de 1.86%.

1.2. Répartition géographique :

H urbain

M rural

Figurel : Répartition selon I’origine des patients

321 patients étaient d’origine urbaine soit 66%, et 120 patients étaient d’origine rurale

soit 34%.
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1.3. Le niveau socio-économique :

76,30%

21,90%

1,40%

Ramed mutualiste sans couverture sanitaire

Figure2 :Distribution selon le niveau socio-économique

269 patients étaient Ramédistes soit 76.3%, 77 patients étaient mutualistes soit 21.9%, et

5 patients étaient sans couverture sanitaire.

1.4. Répartition en fonction du sexe :

~ masculin
50.4%

Figure3:Répartition en fonction du sexe

174 patients hospitalisés étaient de sexe féminin et 177 patients étaient de sexe

masculin, soit un sex-ratio :1.01.

10
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1.5. Répartition en fonction de I’age du diagnostic :

60,00%

50,00%

40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00%
entre0-28;j entre 28j-24mois plus de 2ans

[ Répartition en fonction de I'dge du diagnostic

Figure 4 : Répartition des patients selon I’age du diagnhostic

171 patients hospitalisés étaient des nouveaux nés soit 48.6%, 153 patients étaient des
nourrissons soit 43.7% et 27 patients étaient des enfants soit 7.7%. L’dge moyen était de 37.8
mois avec des extrémes allant du Ter jour de naissance jusqu'a 15 ans.

1.6. Terrain associé :

a. Consanguinité :

M oui

non

Figure 5: Répartition des malades selon la notion de consanguinité

11
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Tableau | : Répartition des malades selon la consanguinité entre les parents

Effectif Pourcentage Total

Non 280 79.7% 79.7%
1re degré 56 16.23%
2¢me degré 11 3.13%

20.3%
3eme degré 3 0.85%
4eme degré 1 0.28%

b. Pathologies congénitales familiales

Dans notre étude un cas de cardiopathie chez une mére a été retrouvé , sans détails, et

un cas de Spina Bifida chez une sceur.

1.7. Profil des meres

a. Age maternel:

60,00%

52,40%

50,00%

40,00%

30,00%

20,00%

10,00%

0,00%

moins de 20ans  entre 20 et 30ans  entre 30 et 40ans sup a 40ans

Répartition des meéres selon les tranches d'age

Figure 6:Nombre des patients selon I’dge des méres

L’age moyen des méres était de 30,23 ans avec des extrémes de 17 ans et 45 ans.

12
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b. Suivi de la grossesse

M bien suivie

H mal suivie

Figure 7 : La répartition du suivi de la grossesse

236 femmes soit 67.2% avaient mal suivi leur grossesse et 115 soit 32.8% étaient bien

suivies.

c. Antécédents gynéco-obstétrique :

M sans antécédents M fausses couches mmortné M mortfeetaleinutéro ™|

0,
1/30%

Figure 8 :Répartition des antécédent gynéco-obstétricaux

270 meres étaient sans antécédents gynéco-obstétricaux, 51 avaient au moins une
fausse couche, 25 avaient au moins un mort né et une avait 5 antécédent de mort foetale in

utéro.

13
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d. Pathologies maternelles :

d.1. Maladies chroniques :

Tableau II: Répartition des maladies chroniques maternelles

Effectif Pourcentage Total
Sans antécédents 297 84.6% 84.6%
Diabete de typel 11 3.13%
Diabete de type2 13 3.7%
15.38%
HTA 20 5.7%
Maladies de systéme 10 2.84%

1.8. Médicaments, toxiques et irradiation pendant la grossesse :

a. Prise de médicaments :

Tableau lll:Répartition des médicaments pris au cours de la grossesse

Médicaments Effectif Pourcentage Total
Amoxicilline acideclavulanique 30 8.54%
Fer 50 14.24%
Insuline 24 6.83% 38.18%
Corticothérapie 10 2.84%
Alfa méthyle dopa 20 5.69%
Pas de prise de médicaments 217 61.82% 61.82%

b. Tabac et alcool

Dans notre série aucune habitude toxique n’a été relevée durant la grossesse.

c. Irradiation

Dans notre série un cas d’irradiation au cours de la grossesse a été objectivé sans détails.

14
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2. Données cliniques :

2.1. Circonstances d’hospitalisation :

1%
B Detresses respiratoires

19 1% _\ 1ok | 2% 1% M Insuffisance cardiaque
B Syndrome malformatif
2%
2%

N

H Convulsions

M Ictere néonatal

B Programme opératoire

B Anémie

B Cyanose

m DHA

N APN

B Malaise anoxique

= Méningite

M Gastro-entérite

M Endocardite infectieuse
Fievre prolongée

m hypothyroidie

tamponade péricardique
Trouble d'hémostase
Maladies métaboliques

Refus de téter

Figure 8 : Distribution des patients selon le diagnostic d’hospitalisation
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2.2. L’examen clinique :

a. Lepoids :

B normal Mretard pondéral = macrosomie

N=5
3%

Figure 9: Distribution des nouveau nés selon le poids

Enormal W hypothrophie m surchage pondérale

1%

Figure 10 : Répartition des nourrissons et enfants selon le poids
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b. LaTaille :

3%

Figurel1 : Distribution des patients selon la taille

M normal
M retard statural

@ surcharge staturale

c. Laprise pondérale :

Ml bonne prise pondérale

W mauvaise prise pondérale

Figure 12:Répartition des malades selon la prise du poids

d. La fréguence cardiague :

132 patients avaient une fréquence cardiaque normale soit 37.8%.

197 patients avaient une tachycardie soit 56.3% et 20 avaient une bradycardie soit 5.9%.

17



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie
. ]

60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%
0,00%
fréquence cardiaque tachycardie Bradycardie
normale

Figurel3 : Répartition des patients selon la fréguence cardiaque

e. Fréquence respiratoire :

ol

fréquence respiratoire polypnée bradypnée
normale

Figure 14: Répartition des patients selon la fréguence respiratoire

25.64% des patients étaient eupnéiques, 70.36% patients étaient polypnéiques et 4% des

malades étaient bradypnéiques.

18
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e.l. Répartition des malades ayant une polypnée selon I’étiologie :

2%

M Infection pulmonaire
W insuffisance cardiaque
M fievre prolongée

Bl malaise anoxique

B Anémie

@ Convulsion

HAPN

Figurel5 : Répartition des patients ayant une polypnée selon I’étiologie

f. Saturation artérielle en oxygéne a I’admission :

Parmi les 351 admis, 227 patients avaient une saturation diminuée soit 64.7% et 123

avaient une saturation normale soit 32.6%.

M Saturation normale M saturation basse

Figure 16: Répartition de la saturation en oxygene a I’admission
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g. La fatigabilité lors des tétées :

®mOui ®mNon

Figure 17: Répartition des malades (nouveau nés et nourrissons) selon la notion de fatigabilité

lors des tétées

Parmi 323 nouveau nés et nourrissons, 214avaient une notion de fatigabilité lors des

tétés soit 66%, contre 109 patients,soit un taux de 34%.

Les enfants au nombre de 28 ne répondaient pas a ce critére de fatigabilité lors des

h. Infections pulmonaire a répétition :

M Oui ®mNon

Figure 18 : Répartition des malades selon la notion d’infection pulmonaire arépétition
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Parmi 180 malades, 75avaient une notion d’infections pulmonaires a répétition soit 42%,

et 105 patients soit 58% n’avaient pas cette notion.

Les nouveau nés au nombre de 171

pulmonaire a répétition.

i. Données de I’auscultation cardiague :

ne répondaient pas a ce critéere d’infection

m Souffle cardiaque présent

® pas de souffle cardiaque

Figure 19:Répartition des malades selon la présence du souffle cardiaque

Tableau IV : Présence du souffle cardiaque dans les cardiopathies congénitales avec shunt :

Type de cardiopathie

Souffle cardiaque Total
Avec shunt Sans shunt
Oui 242 9 251
Non 77 23 100
Total 319 32 351

j- Signes d’insuffisance cardiaques :

Parmi 351patients, 55 patients étaient hospitalisés pour une insuffisance cardiaque soit

un taux de 15.66% ,5 parmi ces patients étaient des nouveau nés soit un taux de 9.1%.

21
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92,60%
75,61%
29,62%
3, 08% 3,08% 1,54%
& @ N <&
‘vQ c'é ¥ © & &
N Q S &
<3 & ®
Xl

Figure 19:Signes d’insuffisance cardiague chez les nouveau nés et les nourrissons

74,07%

Dyspnée Tachycardie  Hépatomégalie Ascite oMl

Figure 20 :Répartition des signes d’insuffisance cardiague chez les enfants
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k. Bilan malformatif :

Parmi 351 malades, 126 avaient une malformation associée soit 35.9%,

Tableau V : Les malformations congénitales associées aux cardiopathies congénitales

Malformation congénitale Effectif Pourcentage Total
Trisomie 21 61 17.3%
Trisomie 18 3 0.85%
Trisomiel3 4 1.13%
Dysmorphie faciale 10 2.84%
Fente palatine 6 1.7%
Atrésie de I’;esophage 8 2.27%
Atrésie duodénale 1 0.28%
Atrésie des choanes 1 0.28%
Anomalie de différenciation sexuelle 2 0.56%
Hypospadias 2 0.56%
Syndrome de jonction pyélocalicielle 1 0.28% 35.9%
Pieds bot varus équin 13 3.7%
Syndactilie 2 0.56%
Polydactilie 3 0.85%
Sd de Prune Belly 1 0.28%
Sd de Beckwith-Wiedemann 1 0.28%
Sd de Pierre Robin 3 0.85%
Sd de Nooman 1 0.28%
Sd de di George 2 0.56%
Sd de Cornelia de lange 1 0.28%
Absence malformation 225 64.1% 64.1%

23
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3. Données Radiologique :

3.1. Les données de la radio thorax :

Tableau VI : Interprétation des radiographies thoraciques

Radiographie thorax Effectif Pourcentage Total
Sans anomalies 59 16.8% 16.8%
Cardiomégalie 250 71.22%

Foyer systématisé 120 34.18
Atrésie de I’;esophage 8 2.27%
MMH 20 5.7%
Hypervascularisation 23 6.55%
Hypo vascularisation 20 5.7% 83.2%
Coeur ovoide 19 5.4%
Coeur en sabot 11 3.13%
Atélectasie pulmonaire 2 0.56%
Dextrocardie 1 0.28%
Pneumothorax 1 0.28%

3.2. Les données de I’échocardiographie :

a. Classification des cardiopathies congénitales :

M cardiopathies congénitales
avec shunt

M cardiopathies congénitales
sans shunt

Figure 21 :Classification des cardiopathies congénitales
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b. Répartition globale des cardiopathies congénitales :

Parmi 351 malades hospitalisé, 319patients avaient une cardiopathie congénitale avec

shunt soit 90.8%, et 32patients soit 9.2% avaient une cardiopathie congénitale sans shunt.

30,00%
25,00% 5 ci80o;
20,00% 0lB0%
15,00% 5180%
10,00% 3 20%
%
5,00% "84 50%
’ , ,80% . 1%
,50% 0,80% ° _0,30% 0,20% 1_%
0,00% f -
233255532225 2322223588288¢38
a O S o & % ¢ o F o & o = 22
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Figure 22 : Répartition globale des cardiopathies congénitales

c. Répartition des cardiopathies congénitales avec shunt :

M cardiopathies congénitales
shunt G-D

M cardiopathies congénitales
shuntD-G

Figure 23: Classification des cardiopathies congénitales avec shunt
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Parmi 319 patient ayant une cardiopathie congénitale avec shunt, 262 patient avaient une
cardiopathie congénitale avec shunt gauche-droit soit 82.13%, et 57 patients avaient une

cardiopathie congénitale avec shunt droit- gauche soit 17.86%.

d. Répartition des cardiopathies congénitales sans shunt :

0,

Coarctation de RM Rao Bicuspidie Ao  Cortiatum OG Sténose
I'aorte pulmonaire

Figure 24 : Répartition des cardiopathies congénitales avec obstruction.

e. Répartition des cardiopathies congénitales non cyanogenes :

36,36%

18,18%

9,09%
4,09% 2,72%
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i B e 095%
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Figure 25 : Répartition des cardiopathies congénitales non cyanogéne
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f. Répartition des cardiopathies congénitales cyanogéene :

32,65%
22,45%
11%
9,18% 8,16%
C 612%  490%  510%

w . - e
TGV TAF VDDI AT Atrésie  Ventricule Hypoplasie Hypoplasie  Tronc
pulmonaire unique VG VD commun
artériel

Figure 26: Répartition des cardiopathies congénitales cyanogénes

g. Les principales complications liées aux cardiopathies congénitales :

N=55
15,67%
e i
P 7,12% N=20 N'Zoz
5,70% 6,26%
N=5
1,42%
HTAP Dilatation de Dilatation de Dilatation de Dilatation de Endocardite
oD oG VG VD infectieuse

Figure 27 : Les principales complications liées aux cardiopathies congénitales.

27



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

4. Traitement et évolution :

4.1. Le traitement:

a. Traitement médical :

a.l. Répartition des patients en fonction de I’indication du traitement médical :

M traitement médical indiqué M traitement médical non indiqué
8%

Figure 28: Répartition des patients en fonction de I'indication du traitement médical

Parmi 351 patients hospitalisés, 259 patients nécessitaient un traitement médical soit

73.2%, et 94 patients soit 26.8% n’ont pas nécessité un traitement médical.

a.2. Répartition des patients en fonction du traitement médical pris :

N=120
N=46
N=20 = = = =
N=18 N=17 N=15 N=15 N=5 N=1
e B O o o e oo
() Q (2 (/] N X (J (4 <
‘ ({-\\b & IS & & & Nz &8 N
o) °oo © NZ (O} o P
& < R o o° < &
(<\) A Q;q‘}lb ©

Figure 29:Répartition des malades selon le traitement médical administré
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b. Traitement chirurgical :

b.1. Répartition des patients selon I’indication du traitement chirurgical :

M traitement chirurgical
indiqué

H traitement chirurgical non
indiqué

Figure30 :Répartition des patients selon I'indication du traitement chirurgical

Parmi 351 malades hospitalisés, 225patients avaient l’indication d’un traitement
chirurgical soit 64%, et 126 patient n’avaient pas une indication d’un traitement chirurgical soit

36% .

b.2. Répartition des malades ayant une indication chirurgicale

M traitement chirurgical réalisé
M en attente du la chirurgie

Figure 31: Répartition des malades ayant une indication chirurgicale
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Parmi 225 patients qui ont une indication chirurgicale, 52malades ont bénéficié d’une
intervention chirurgicale soit un taux de 23% et 173 étaient en attente d’un acte opératoire soit

un taux de 77%.

b.3. Répartition des malades qui ont bénéficié d’un acte opératoire ou interventionnel :

™

cerclage de I'AP Blalock Rashkind cure complete

Figure 32: Répartition des malades ayant bénéficié d’une intervention chirurgicale.

c. Prise en charge Réanimation :

c.1. Répartition des malades selon d’indication de la Réanimation

M Patients ayant nécessité une
PECréa

M Patients n'ayant pas
nécessité une PEC réa

Figure 33 : Répartition des malades selon I’'indication de la réanimation
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c.2. Répartition des malades hospitalisés en réanimation en fonction de I’indication

...

Détresse programme Troubles du Etat septique  Malaise anoxique
respiratoire opératoire rythme cardiaque

Figure 34 : La répartition des malades qui ont bénéficié d’une PEC réanimation selon I’'indication

c.3. Répartition des malades selon les gestes réalisées en réanimation :

IVA VNI DVA

Figure 35: Répartition des malades selon les gestes réalisés.

IVA : Intubation ventilation invasive VNI : Ventilation non invasive DVA : Drogues vasoatives
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4.2. Evolution :

a. L’évolution des malades :

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

0,00%

2 4R
3,40%
[ |

Favorable DCD Transfert vers le transfert vers
service de service de Réa
chirurgie

Figure 36 : Evolution des malades hospitalisés pour une cardiopathie congénitale

— 268 patients soit 76.4% avaient une évolution favorable.
— 48 patients soit 13.7% ont décédé.

- 2lpatients ont été transférés au service de chirurgie cardiovasculaire pour une prise en

charge chirurgicale urgente soit un taux de 6%.

— 8 patients ont nécessité un transfert urgent vers le service de réanimation pédiatrique, et

2 cas porteur d’une cardiopathie congénitale on été déclaré sortant conte avis médical.

b. Evolution des malades qui ont bénéficié d’un traitement chirurgical

W Favorable m Décédé

Figure 37 : Evolution des malades qui ont bénéficié d’un traitement chirurgical
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c. Causes du déces :

M Cardiopathie
M infection nosocomiale
choc septique

MW décédé sur table

Figure 38 : Répartition des malades décédés selon la cause du déces :

30 patients hospitalisés ont décédé a cause de leurs cardiopathies congénitales soit un
taux de 65%, 15 patients ont décédé par un choc cardiogénique, 13 patients par un arrét cardio-

respiratoire et 3 patients ont décédé par des troubles de rythme cardiaque.

7 patients hospitalisés, soit 13% ont décédé a cause d’une infection nosocomiale,6
patients hospitalisés, soit 12% ont décédé sur table opératoire, 5 patients hospitalisés, soit 10%

ont décédé par un choc septique.
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(D

Résultats de I’étude analytique
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Il. Résultats de I’étude analytigue :

1. Etude analytigue de I’age et I’évolution des malades :

Parmi 35 malades, 171 patients étaient des nouveau nés soit 48.6% , 153 étaient des

nourrissons soit 43.7% et 27 patients étaient des enfants soit 7.7%.

Tableau VII : Tableau croisé entre I’age du diagnostic et I’évolution :

Evolution
Age du diagnostic Total
Favorable Déces
Entre O et 1mois 145 26 171
Entre 1 et 24mois 132 19 151
Plus de 24mois 27 1 28
TOTAL 305 46 351

La valeur du test de Chi-deux était de 2.93 avec un degré de liberté a 2; et
p=0,086>0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggére qu’il n’y a pas d’association entre

I’age a I'admission et le pronostic des cardiopathies congénitales.
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2. Etude analytique de la consanquinité et cardiopathies congénitales :

Tableau VIII : Tableau croisé entre la consanguinité et les cardiopathies congénitales

Consanguinité avec le mari
Type de cardiopathie . - T T .
congénitale Non ler degré | 2éme degré | 3&me degré | 4&me degré
Effectif Effectif Effectif Effectif Effectif
Clv 116 21 3 0 0
CIA 106 6 2 0 0
T4 17 5 0 0 0
TGV 21 9 2 0 0
CAV 40 6 1 1 0
PCA 82 5 2 0 0
RVPAT 4 0 0 1 0
APSO 8 0 0 0 0
S.P 21 0 0 0 0
VDDI 9 3 0 0 0
Ventricule unique 6 0 0 0 0
Hypoplasie VD 4 0 0 0 0
Hypoplasie VG 5 0 0 0 0
Cardiomyopathie hypokinétique 1 0 0 0 0
IM 9 0 0 0 0
IT 6 0 0 0 0
Co OG 1 0 0 0 0
RM 4 0 1 0 0
Tronccommunarteriel 1 0 0 0 1
Atresietricuspide 9 0 0 0 0
Hypoplasiepulmonaire 3 0 0 0 0
BicuspidieAo 2 0 0 0 0
Rao 1 0 0 0 0
Atrésiemitrale 2 0 0 0 0

A travers ce tableau croisé on a réalisé le test de Chi-deux pour déterminer s’il existe une
association entre la consanguinité et les cardiopathies congénitales qui a été statiquement

négatif avec une p0.12>0,05. (Chi-deux=17.819 et degré de liberté=100),donc on peut retenir
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I’hypothése qui suggére qu’il n ya pas de lien entre la consanguinité et les cardiopathies

congénitales.

3. Etude analytique des principales cardiopathies congénitales et le sexe :

36,70%

18%
I 5,64%
Clv CIA T4AF

Figure 39 : Répartition des principales cardiopathies congénitales chez les patients de sexe

3,40%
I

TGV PCA CAV VDDI

masculin.
38,15%
16%
11,50%  12,64%
7,47%
5,17%
m B
Clv CIA T4F TGV PCA CAV VDDI

Figure 40: Répartition des principales cardiopathies congénitales chez les patients de sexe

féminin.
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4. Etude analytique de I’Age maternel et cardiopathies congénitales :

Parmi 351 mamans, 15 avaient un age inferieur a 20ans soit 4.3% , 90 mamans avaient
un age compris entre 30ans et 40ans soit 25.6% et 62 mamans avaient un age supérieure a
40ans soit 17.7%.

Tableau IX : Tableau croisé entre age maternel et type de cardiopathies congénitales

Type de Cardiopathie Tranches d’age maternel
congénitale <20ans 20-30ans 30-40ans >40ans

Clv 6 78 31 25
CIA 4 56 43 11
T4F 3 10 8 1

TGV 14 12 6 0
CAV 1 18 7 22
PCA 6 47 30 5
Coarctation de I’Ao 1 5 1 0
Atrésie mitrale 0 2 0 0
RVPAT 2 3 2 1

Sténose pulmonaire 2 11 5 3
VDDI 0 8 3 0
Ventricule unique 1 4 1 0
Atrésie tricuspide 2 4 2 1

TAC 0 2 0 0
Hypoplasie VD 1 1 2 0
Hypoplasie VG 0 1 3 1

Cardiomyopathiehypokinétique 0 1 0 0
IM 1 2 6 0
RM 0 2 3 0
Ao 0 0 1 0
Rao 0 1 0 0
Hypolasie pulmonaire 1 2 3 0
IT 1 2 3 0
Co OG 0 1 0 0
APSO 1 3 4 0
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Le test de Chi-deux de Pearson =68.037 avec un degré de liberté a 72 et une
p=0.731>0.05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggere qu’il n’y a pas de lien entre I’age

maternel et les cardiopathies congénitales.

5. Etude analytique entre antécédents gynéco-obstétrique et cardiopathies

congénitales :

39%
13,72%
1,96% i
Clv CIA APAI VDDI

Figure 41 : Répartition des cardiopathies congénitales chez les patients issus des méres ayant un

antécédent de fausse couche

0,
28%
12%
8%
- .

CAV PCA VDDI Hypoplasie
VD

Figure 42: Répartition des cardiopathies congénitales chez les patients issus des méres ayant un

antécédent de mort né.
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ClA TGV VDDl

Figure 43: Répartition des cardiopathies congénitales chez les patients issus des meres ayant un

antécédent de mort feetale in utéro.

6. Etude analytique entre maladies chroniques maternelles et cardiopathies

congénitales :

Tableau X :Tableau croisé entre maladies maternelles chroniques et cardiopathies congénitales

Effectif Pourcentage Total
Sans antécédents 297 84.6% 84.6%
Diabéte de typel 11 3.13%
Diabete de type2 13 3.7%
HTA 20 5.7% 15.38%
Maladies de systéeme 10 2.84%

Le test de Chi-deux de Pearson=22,292 avec un degré de liberté a 25 et une
p=0,561>0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggére qu’il n’y a pas de lien entre les

maladies chroniques et les cardiopathies congénitales.
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7. Etude analytique de la prise de médicaments pendant la grossesse et

cardiopathies congénitales :

Le test de Chi-deux de Pearson=15,531 avec un degré de liberté a 25 et une
p=0,519>0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggere qu’il n’y a pas de lien entre cette

prise médicamenteuse pendant la grossesse et les cardiopathies congénitales.

8. Etude analytique du poids et cardiopathies congénitales :

Parmi 351 malades, 143 patients avaient un poids normal soit 41.02%, 193patients
avaient un retard pondéral soit 54.98% et 15 patients soit 4% avaient une surcharge pondérale.

Le test de Chi-deux de Pearson=35,590 avec un degré de liberté a 28 et une
p=0,641>0,05 donc on peut retenir I’hypothese qui suggere qu’il n’y a pas de lien entre le poids

d’admission et les cardiopathies congénitales.

9. Etude analytigue de la taille et cardiopathies congénitales :

Parmi 351 malades, 166 malades avaient une taille normale soit 47.3%, 175 malades
avaient un retard statural soit 49.8% et 10 malades, soit 2.85% avaient une taille supérieure a la
normale.

Le test de Chi-deux de Pearson=17.136 avec un degré de liberté a 28 et une
p=0,999>0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggére qu’il n’y a pas de lien entre la taille

et les cardiopathies congénitale.
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10. Etude analytique de la fréquence cardiaque et cardiopathies congénitales :

Tableau XII : Tableau croisé entre la fréquence cardiaque et les cardiopathies congénitales

Fréquence cardiaque
Type de Cardiopathie congénitale Tachycardie Normale Bradycardie
Effectif Effectif Effectif
Civ 78 58 4
CIA 28 87 3
T4 16 6 0
TGV 9 18 5
CAV 32 18 4
Coarctation de la Ao 2 5 0
Atrésie mitrale 0 2 0
RVPAT 3 2 0
APSO 3 5 2
Sténose pulmonaire 18 3 0
VDDI 7 4 0
Ventricule unique 3 3 0
Atrésie tricuspide 4 5 0
Tronc commun artériel 2 0 0
Hypoplavie VD 4 4 0
Hypoplasie VG 2 3 0
Cardiomyopathie hypokinétique 1 0 0
IM 6 2 1
RM 3 2 0
Rao 0 1 0
Ao 1 0 0
IT 3 3 0
Hypoplasie pulmonaire 1 2 0
Co OG 1 0 0
Bicuspidie Ao 1 1 0

Le test de Chi-deux de Pearson=49.057avec un degré de liberté a 50 et une
p=0,764>0,05 donc on peut retenir I'hypothése qui suggére qu’il n y a pas de lien entre la

fréquence cardiaque et le type de cardiopathies congénitales.
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11. Etude analytigue de la fréquence respiratoire et cardiopathies congénitales :

Tableau XIIlI : Tableau croisé entre la fréquence respiratoire et le type de cardiopathie

La fréquence respiratoire
Type de CC - g P , Total
Bradypnée Normale Polypnée
CC avec shunt 4 84 231 319
CC sans shunt 1 6 25 32
Total 5 90 256 351

Le test de Chi-deux de Pearson=0,334 avec un degré de liberté a 2 et une p=0,846>0,05
donc on peut retenir I'hypothése qui suggere qu’il n’y a pas de lien entre la fréquence

respiratoire et le type de cardiopathies congénitales.

12. Etude analytique de la saturation en oxygéne a I’admission et cardiopathies :

Tableau XIV : Tableau croisé entre la saturation et le type des cardiopathies

S Type de cardiopathie congénitale Total
Avec shunt Sans shunt
Normale 111 12 123
Basse 208 20 228
Total 319 32 351

Le test de Chi-deux de Pearson=33,444 avec un degré de liberté a 1 et une p=0,00<0,05
donc on peut retenir I’hypothese qui suggere qu’il y a un lien entre la saturation artérielle en
oxygene et le type des cardiopathies congénitales.

Pour mesurer la force de cette relation on a effectué les mesures symétriques suivantes :

L Signification
Mesures symeétriques Valeur . .
approximative
Phi 0.775 0.000
Nominale par nominale
V de cramer 0.448 0.000
Nombre d’observations valides 351

Ces mesures ont objectivé que la force d’association est modérée.
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13. Etude analytique du souffle cardiaque et cardiopathies congénitales :

13.1. Etude analytigue du souffle cardiaque et cardiopathies congénitales (tous les types
confondues) :

Tableau XV :Tableau croisé entre le souffle cardiague et cardiopathies congénitales

Souffle cardiaque
Type de Cardiopathie congénitale Oui Non
Effectif Effectif

CIv 119 21
CIA 68 50
T4 20 2
TGV 29 3
CAV 40 8
Coarctation de la Ao 3 4
Atrésie mitrale 2 0
RVPAT 3 2
APSO 4 4
Sténose pulmonaire 18 3
VDDI 7 4
Ventricule unique 3 3
Atrésie tricuspide 4 5
Tronc commun artériel 2 0
Hypoplavie VD 4 4
Hypoplasie VG 2 3
Atrésie Ao 1 0
Cardiomyopathie hypokinétique 1 0
IM 7 2
RM 3 2
Rao 1 0
Ao 1 0
IT 6 0
Hypoplasie pulmonaire 2 1
Co OG 0 1
Bicuspidie Ao 1 1
PCA 26 17
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Le test de Chi-deux de Pearson=84.241 avec un degré de liberté a 25 et une
p=0,000<0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggere qu’il y a un lien entre la détection

d’un souffle cardiaque et les cardiopathies congénitales.

Tableau XVI : Tableau croisé entre la présence du souffle cardiaque et le type de cardiopathie

Type de cardiopathie
Souffle cardiaque Total
Avec shunt Sans shunt
Oui 242 9 251
Non 77 23 100
Total 319 32 351

Le test de Chi-deux de Pearson=70.956 avec un degré de liberté a 1 et une p=0,00<0,05
donc on peut retenir I’hypothese qui suggere qu’il y a un lien entre la détection d’un souffle

cardiaque et le type de cardiopathies congénitales.

Pour mesurer la force de cette association on a effectué le test de V de Crame

L. Signification
Mesure symétrique Valeur L
approximative
Nominale par nominale V de cramer 0.450 0.00
Nombre d’observations valides 351

Cette mesure a indiqué que la force d’association est modérée.
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13.2. Etude analytigue du souffle cardiaque et cardiopathies congénitales avec shunt gauche-

droit

Tableau XVII : Tableau croisé entre la présence d’un souffle cardiague et cardiopathies

congénitales avec shunt gauche-droit

Souffle cardiaque
Type de cardiopathie
Oui Non
congénitale
Effectif Effectif

Clv 119 21

CIA 68 50
PCA 26 17

CAV 40 8

IM 6 3

IT 5 1

lao 1 0

Le test de Chi-deux de Pearson=102.104 avec un degré de liberté a 9 et une
p=0,000<0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggere qu’il y a un lien entre la détection

d’un souffle cardiaque et les cardiopathies congénitales non cyanogénes.

L, . Signification
Mesure symeétrique Valeur ; ;
approximative
Nominale par nominale V de cramer 0.520 0.00
Nombre d’observations valides 262

Cette mesure a indiqué que la force d’association est modérée.
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14. Etude analytique des

malformations

congénitales

et

cardiopathies

congénitales :

Tableau XVIII : Tableau croisé entre les malformations congénitales et les cardiopathies

congénitales

Malformation congénitale Effectif Pourcentage Total
Trisomie 21 61 17.3%
Trisomie 18 3 0.85%
Trisomiel3 4 1.13%
Dysmorphie faciale 10 2.84%
Atrésie de I’;esophage 8 2.27%
Atrésie duodénale 1 0.28%
Atrésie des choanes 1 0.28%
Anomalie de différenciation sexuelle 2 0.56%
Sd de jonction pyélocalicielle 1 0.28%
Hypospadias 2 0.56%

35.9%
Pieds bot varus équin 13 3.7%
Fente palatine 6 1.7%
Syndactylie 2 0.56%
Polydactylie 3 0.85%
Sd de Prune Belly 1 0.28%
Sd de Beckwith-wiedemann 1 0.28%
Sd de Pierre Robin 3 0.85%
Sd de Nooman 1 0.28%
Sd de di George 2 0.56%
Sd de Cornelia de lange 1 0.28%

Absence malformation 225 64.1% 64.1%
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Le test de Chi-deux de Pearson=50.116 avec un degré de liberté a 20 et une
p=0,112>0,05 donc on peut retenir I’hypothése qui suggere qu’il y a pas delien entre les

malformations congénitales associées et les cardiopathies congénitales.
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. Epidémiologie

1. Incidence et prévalence

Les cardiopathies congénitales sont les malformations congénitales les plus courantes,

I'incidence dans les pays industrialisés varie entre 5,2%. et 12,5%. de naissances vivantes. [4]
Aux Etats-Unis d’Amérique, I'incidence des cardiopathies congénitales est de 10,8%o. [5]
En Europe, en Espagne, I'incidence des cardiopathies congénitales est de 8,96%.. [4]

En Asie, a la république populaire de Chine, Qu et al [6] rapportent une incidence des

cardiopathies congénitales de 11,1%o.
Au Moyen-Orient, en Palestine, I'incidence des cardiopathies congénitales est de 10%o. [7]
En Afrique, au Congo, I'incidence des cardiopathies congénitales est de 5%.. [8]
Au Maghreb, au Tunisie, Dorra et al [9] rapportent une incidence de 6,8%o.

Au Maroc, les cardiopathies congénitales représentent 7,8%. de I’ensemble des enfants

hospitalisés sur une période de 4 ans a I’h6pital de Rabat. [10]

La prévalence des cardiopathies congénitales déclarées varie considérablement selon les
études dans le monde. Certaines études apprécient la prévalence chez les enfants nés vivants et
ne prennent pas en compte les feetus, d’autres incluent non seulement les malformations
cardiaques mais aussi les tumeurs, les myocardiopathies et les troubles de rythme cardiaque et

d’autres excluent les PCA et les petites CIV musculaires avant leurs fermetures spontanées.

La prévalence totale des cardiopathies congénitales signalées a considérablement
augmenté au cours du dernier siecle, atteignant une estimation stable de 9 pour 1 000

naissances vivantes au cours des 15 dernieres années. [11]

Sur le plan international [12], la prévalence acceptée des cardiopathies congénitales est
de 0,8%. En général, on prétend que la prévalence des cardiopathies congénitales est stable dans

le temps.
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Dans notre série, la prévalence hospitaliere est 1.86% ce qui rejoint le résultat trouvé par
S.M.ELGHOMARI et All[ 14] qui a estimé que la fréquence des cardiopathies congénitales est de
2% des malades hospitalisés a I’établissement hospitalier spécialisé Mére Enfant, Tlemcen,

ALGERIE entre 2005 et 20009,

Par contre, I'étude AKALLAL [13] au service de Pédiatrie Il de I’Hopital d’Enfants de

Casablanca a estimé que la fréquence des cardiopathies congénitales est de 6 %.

Nos résultats peuvent étre expliqués par I’exclusion de toutes les anomalies cardiaques

non malformatives telles les Myocardiopathies, les tumeurs et les troubles de rythme.

2. Classification des cardiopathies congénitales :[10]

2.1. Classification anatomique

La base de cette classification est la division du coeur en trois segments principaux :

oreillettes, ventricules et gros vaisseaux.

On appelle « étage » I'ensemble d’'un segment et sa connexion proximale. L’analyse
segmentaire est I'étude de chacun des étages, complétée par la description des anomalies

associées et la mention de certaines particularités supplémentaires.

a. Etage viscératrial

C’est I’ensemble du segment auriculaire et des connexions veino-auriculaires.

A I'état normal, on parle de situssolitus : situation droite de I'oreillette droite, de la
bronche souche droite et du foie ; situation gauche de I'oreillette gauche, de la bronche souche

gauche, et de la rate.

Le situsinversus est la situation en miroir de la précédente. La concordance quasi
constante entre la topographie des viscéres et le situs atrial permet détermination de ce dernier

par les méthodes radiographiques simples.
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b. Etage auriculoventriculaire

C’est I’ensemble du segment ventriculaire et des connexions auriculo-ventriculaires.

A I'état normal, il y a concordance auriculo-ventriculaire : I'oreillette droite communique
avec le ventricule droit, I'oreillette gauche avec le ventricule gauche. Il y a discordance lorsque
I'oreillette droite communique avec le ventricule gauche et I'oreillette gauche avec le ventricule

droit (cas de la transposition corrigée des gros vaisseaux).

Une connexion est de type ventricule a double entrée quand les deux oreillettes

communiquent avec un méme ventricule par deux orifices auriculo-ventriculaires.

Enfin il peut y avoir absence d’un orifice auriculo-ventriculaire (cas de [’atrésie

tricuspidienne).

On donne le nom ventricule a une cavité pourvue de ses trois composantes normales :
chambre d’admission, zone trabéculée et chambre de chasse. Les caractéristiques de ces

composantes différencient nettement le ventricule droit du gauche.

Un ceceur est dit bi ventriculaire s’il y a deux ventricules, méme si I'un d’entre eux est

hypoplasique.

Un coeur composé d’un ventricule complet et d’une chambre accessoire porte le nom de

cceur uni ventriculaire, c’est le cas de ventricule unique.

c. Etage ventriculoartériel

C’est I’ensemble du segment artériel et des connexions ventriculoartérielles.

A I’état normal, les connexions sont concordantes : 'aorte nait du ventricule gauche et
I’artere pulmonaire du ventricule droit. Dans le cas contraire, il y a discordance (cas de

transposition des gros vaisseaux).

On parle de ventricule a double issue quand les deux vaisseaux naissent du méme
ventricule, de coeur a issue unique lorsqu’il n’y a qu’un tronc artériel naissant du coeur (cas de

tronc artériel commun). Indépendamment de leurs connexions avec les ventricules, les relations
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spatiales des gros vaisseaux doivent étre précisées. Normalement, I’orifice aortique est a droite,

en arriere et en dessous de 'orifice pulmonaire. Toutes les autres relations sont anormales.

d. Anomalies associées

Au terme de I'analyse segmentaire, il faut décrire les anomalies associées qui peuvent
s’observer a tous les étages : sténoses ou hypoplasies valvulaires, interruptions vasculaires,

communications anormales, de méme que la distribution des artéres coronaires.
Cette analyse systématique est indispensable dans I’étude des cardiopathies complexes.

L’identification précise des différents segments cardiaques, de leurs connexions et de

leur localisation spatiale, est maintenant possible par I'’échocardiographie.

2.2. Classification embryologique

L’utilisation d’une classification mécanistique proposée par Clark (Figure 28) a éclairci les
choses, et nombre d’attitudes sont aujourd’hui fondées sur elle : Indication de la recherche de
délétion 22q11 dans les cardiopathies conotroncales du feetus, analyse de la cohérence des
récurrences au sein des familles de cardiopathies congénitales, identification de nouveaux génes

de cardiopathies congénitales,...
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Figure 44: Classification mécanistigue d’aprés Clark [16]

2.3. Classification physiopathologique :

C’est la plus utilisée dans la plupart des cas. En effet, la physiopathologie explique les
retentissements cliniques et radiologiques des cardiopathies et leur pronostic .Les cardiopathies
qui ont les mémes conséquences hémodynamiques ont souvent le méme aspect clinique et

nécessitent les mémes indications opératoires.

Quatre principaux groupes seront envisagés : les shunts gauche-droite, les
malformations obstructives, les cardiopathies cyanogénes et enfin les cardiopathies qui

n’appartiennent pas a ces 3 grands groupes, appelées cardiopathies complexes.
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a. Shunts gauche-droite

L’élément physiopathologique initial et fondamental est le passage anormal de sang de la
grande vers la petite circulation .Ce sont les cardiopathies les plus fréquentes, dominées par les
communications interventriculaires, les communications interauriculaires et les persistances des
canaux artériels.

Leur dénominateur commun est I’élévation du débit pulmonaire et la réduction du débit
systémique.

Le volume du shunt est un élément important du retentissement clinique, s’il est
important, il se produit une pléthore vasculaire pulmonaire a I'origine de dyspnée et de troubles
ventilatoire, une réduction du débit systémique responsable de troubles de conscience.

En période néonatale, un intervalle libre asymptomatique di a la persistance de

résistances vasculaires pulmonaires de type foetal est fréquemment observé.

b. Malformations obstructives

Elles sont responsables soit d’'une géne a I’éjection ventriculaire (sténoses valvulaires
pulmonaires ou aortiques, coarctations de |’aorte...), soit d’un obstacle a I’écoulement du retour
veineux (ceceur triatrial, malformation mitrale...).

Les obstacles a I’éjection ont un retentissement myocardique d’autant plus important
qgu’ils sont plus serrés : hypertrophie des parois ventriculaires avec réduction de la cavité,
altération de la compliance, voire plus exceptionnellement altération de la contractilité avec
dilatation du ventricule.

Les obstacles au remplissage touchent presque exclusivement le cceur gauche et sont a
I’origine d’une stase veineuse, voire d’un cedéme pulmonaire avec son cortége de manifestations
cliniques (toux, dyspnée...).

c. Cardiopathies cyanogénes

Elles sont a I'origine d’une coloration anormale des téguments et des muqueuses, la
cyanose, correspondant a une teneur d’au moins 50 g/L de sang d’hémoglobine réduite (de

couleur rouge sombre), circulant dans les capillaires cutanés.
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Les cyanoses d’origine cardiaque sont liées a la contamination du sang artériel par du
sang veineux désaturé (shunt droite-gauche).

Elles peuvent mettre en jeu le pronostic vital des la période néonatale (hypoxie aigué,
acidose métabolique) ou a plus long terme (survenue de malaises anoxiques, polyglobulie et ses

complications, risque d’abces cérébraux...).

d. Cardiopathies complexes

Une cardiopathie congénitale est définie comme complexe, si les bouleversements
anatomiques sont tels qu’il sera impossible d’envisager toute idée de réparation chirurgicale
susceptible de conduire a la récupération d’un cceur comportant deux ventricules et/ou deux

valves auriculo-ventriculaires natives (atrésie pulmonaire, atrésie tricuspide, ventricule

unique,...).

3. Fréquence des cardiopathies congénitales

Dans cette série les cardiopathies congénitales avec shunt précisément les cardiopathies
congénitales non cyanogenes sont les plus fréquentes et représentent 82.13%. En revanche les
cardiopathies congénitales cyanogenes ne représentent que 17.86 %. Nos résultats rejoignent

celles dans le tableau ci-dessous

Tableau XIX : Fréguence des cardiopathies congénitales avec shunt selon guelques études

Pourcentage des

Pourcentage des

Etude Lieu cardiopathies congénitales cardiopathies
non cyanogenes congénitales cyanogeénes

Martinez et all [4] Corée du sud 62.5% 13%

AlMawazini et all [17] | Arabie saoudite 88.5% 11.5%
SYcho et all [18] Espagne 81.4% 18.6%
Diani[20] Maroc 83% 17%

Elalj et all[99] Maroc 62.2% 37.8%
Diakité et all[60] Mali 84.24% 15.76%
Notre série Maroc 82.3% 17.86%
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Dans notre série la communication interventriculaire représente la lésion la plus
fréquente, ce résultat rejoint les résultats de I’étude NIHAL (21.5%) , I'étude AKLLAL(28.8%) et
I’étude ELALJ(30.8%),

Dans notre série les cardiopathies congénitales sans shunt dites obstructives

représentent 9.2% soit un effectif de 32 malades.

Tableau XX : Fréguence des cardiopathies congénitales sans shunt selon quelgues études

. Pourcentage des cardiopathies
Etude Lieu L .
congénitales obstructives

AKALLAL[13] Maroc 5.1%

Elalj [99] Maroc 10.09%
Addor[102] Maroc 6.99%
Lahlou[108] Maroc 10.13%
Notre série Maroc 9.2%

Dans notre série la sténose pulmonaire représente la cardiopathie congénitale sans shunt
la plus fréquente avec un taux de 55.26%, ce qui rejoint les résultats de I’étude Mourad

[24](13.27%) , ELALJ [99](6.3%) et I’étude LAHLOU (5.5%).

4. Répartition selon le sexe :FDRDZXDQ

Globalement la répartition selon le sexe avoisine 50% pour les deux sexes.

Tableau XXI : Répartition en fonction du sexe selon quelgues études

Etude Nombre de cas Lieu Sexe féminin Sexe masculin
Martinez et all[4] 428 Espagne 50.9% 48.1%
AKALLAL[13] 171 Maroc 47.36% 52.63%
Mourad et all[24] 369 Maroc 52.57% 47.42%
Diakité[60] 268 MALI 46% 54%
Kinda [100] 138 Burkina-Faso 47.82% 52.1%
NIHAD[101] 1177 Maroc 48.8% 51.2%
Notre étude 351 Maroc 49.6% 50.4%

57




Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

La littérature actuelle permet d’identifier certaines différences selon le sexe parmi les
cardiopathies congénitales. La prédominance des garcons est trés significative pour la
transposition des gros vaisseaux et le rétrécissement aortique valvulaire, et moindre pour
d’autres malformations telles que I’hypoplasie du ventricule gauche, atrésie pulmonaire a
septum intact, ventricule droit a double issue, retour veineux pulmonaire anormal et Fallot. Une
dominance des filles est seulement observé dans les canaux atrioventriculaires et les

communications interauriculaires.
Dans notre étude, 50,4% des patients étaient de sexe masculin et 49,6% était de sexe
Féminin,

5. La Répartition selon I’age de découverte

L’age moyen des patients est de 37,8 mois avec des extrémes allant de 1j a 15ans. Cette
répartition montre que les cardiopathies congénitales peuvent se révéler de la naissance jusqu’a
I’age pubertaire, avec une prédominance durant la période néonatale avec un taux de 48.6%,
alors que le taux des nourrissons ayant une cardiopathie congénitale était de 43.7% et le taux

des enfants était de 7.7%.

Cela rejoint les résultats de I'étude Hawa[98] qui a estimé que les cardiopathies
congénitales étaient retrouvé surtout chez les patients durant la période néonatale avec un taux
de 72.55% ,par contre I’'étude NIHAD [101]qui estime que les patients les plus atteints étaient

des nourrissons avec un taux de 45.43% .

Il. Approche étiologique

1. L’age de la mére

L’étiologie de I’association entre les cardiopathies congénitales et I’dge maternel n’est
pas confirmée. Cependant, les cardiopathies congénitales ont une étiologie génétique et

environnementale, plusieurs mutations de genes uniques étant liées a une cardiopathie
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congénitale [27]. Les mutations génétiques sont susceptibles de se produire plus fréquemment a

mesure que I’dge maternel augmente. [28]

Plusieurs études ont examiné I’dge maternel comme facteur de risque des cardiopathies
congénitales (Pradat, 1992; Kidd et al, 1993; Cedergren et al, 2002; Forrester and Merz, 2004;
Long et al, 2010; Agha et al, 2011; Benavides-Lara et al, 2011; Miller et al, 2011; Wu et al,

2014).

Aprés avoir exclu les cas d’anomalies chromosomiques, la majorité de ces études ont
rapporté une grande prévalence des cardiopathies congénitales chez les enfants issus des meéres

ayant un age =35 ans. [29]

Dans notre étude, 40% des femmes avaient un age supérieur ou égal a 35 ans. Mais le
test de Chi -deux n’a pas démontré d’association entre I’dge maternel et les cardiopathies

congénitales.

2. Maladies maternelles

2.1. Les Maladies chroniques

a. Le diabéte

Le diabéte maternel augmente le risque de tous les types de malformations, et de
cardiopathies en particulier. [1]

Une étude faite au Norvege publiée en 2016 pour étudier I’association entre un diabete
préexistant et gestationnel et le risque de malformations cardiaques congénitales, ainsi que
I’association entre un poids de naissance supérieur a la normale et le risque de défects
cardiaques chez les descendants de meres diabétiques, mentionne que les descendants de
meéres diabétiques type 1 et 2 ont trois fois le risque d’avoir une cardiopathie congénitale par
rapport a ceux issues de meres non diabétiques ; aussi la prévalence des cardiopathies
congénitales associée au diabete (typel et 2) est 344 pour 10 000 naissances donc 3,44%. [30]

L’équipe de recherche I’enfance, la santé et le développement au sein du centre

hospitalier universitaire Mohammed VI a fait une étude rétrospective, allant du janvier 2010 au
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mars 2014 concernant tous les nouveau-nés de mere diabétiques typel, type 2 et gestationnel ;
et les nouveau-nés macrosomes admis au service de néonatologie, et qui a objectivé 48% des
cardiopathies congénitales chez les nouveau-nés issus de meres diabétiques (type let 2 ;
gestationnel). [31]

Dans notre étude, 3.82% des meres avaient un diabete (typel et 2) ce qui rejoint les
résultats de I’étude norvégienne et représente le 1/16 par rapport au résultat trouvé par I’équipe

de recherche sus cité ; ceci est dii aux critéres d’inclusions.

b. L’hypertension artérielle

L’hypertension chronique n’a pas été identifiée traditionnellement comme facteur de

risque des malformations congénitales chez la descendance. [32]

En revanche, une étude cohorte faite par Li et al [33], estiment que les parturientes ayant
une hypertension artérielle chronique et qui ne prenaient pas de traitement avaient un risque
élevé d’avoir des nouveau-nés avec une cardiopathie congénitale et une malformation du tube

neural.

En plus de I’étude sus citée, Caton et al [34], dans une étude cas-témoins, trouvent que
I’hypertension non traitée était associé a une augmentation de |’estimation ponctuelle des

malformations cardiovasculaires.

Une étude cohorte faite en Amérique en 2014, sur I’hypertension artérielle chronique au
cours de la grossesse et les malformations congénitales, a objectivé que les malformations
cardiaques sont les plus fréquente parmi toutes les malformations congénitales, que ce soit la

femme sous traitement anti hypertensif ou non. [32]

Dans cette étude, 20 cas d’hypertension artérielle ont été retrouvés soit 5.7% ; dont 12
enfants étaient porteurs d’un canal artériel perméable compliqué d’une dilatation des cavités

gauches du ceeur.

Nous avons étudié I'association entre le diabete (type 1 et 2) et I’hypertension artérielle

chronique avec les cardiopathies congénitales en utilisant le test de Chi-deux. Nous avons
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retenu I’hypothese qui suggére qu’il n’y a pas de lien entre ces maladies chroniques et les

cardiopathies congénitales.

3. Les habitudes toxiques

3.1. Le Tabac

Fedrick et al [46] en 1971 était parmi les premiers a rapporter I'association entre le

tabagisme maternel et les cardiopathies congénitales.

Cette relation a été confirmée par une importante étude de cohorte [47] portante sur
I’association des anomalies congénitales au tabagisme pendant la grossesse. Parmi les 22
catégories de défauts congénitaux enregistrées, seules les malformations du systéme
cardiovasculaire ont montré une incidence significativement élevée dans le groupe exposé au

tabac p<0,01.

Une méta-analyse [48], indique qu’une augmentation légére du risque des cardiopathies
congénitales dii au tabagisme maternel pendant la grossesse a été prouvée. Les défects septaux
sont le type des cardiopathies les plus observés, plus précisément les femmes qui ont fumé

pendant la grossesse étaient 44% plus susceptibles d’avoir un enfant avec un défect septal.

Dans notre étude aucun cas de tabagisme maternel n’a pas été détecté.

3.2. L’Alcool

Les cardiopathies ne sont pas au premier plan dans les conséquences de la
consommation d’alcool par les femmes pendant la grossesse, mais Tikkanen et al [49] retrouvent

un doublement du risque de communications interauriculaire et d’anomalies conotroncales. [1]

Une méta-analyse [50] prouve qu’il n'y a pas d’association positive entre la

consommation maternelle d’alcool et le risque de cardiopathies congénitales.

Une autre méta-analyse [51] faite en 2016, suggére que la consommation d’alcool chez

la meére est modérément non associée au risque de cardiopathies congénitales.

Dans notre étude aucun cas d’alcoolisme maternel n’a été enregistré.
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4. La prise médicamenteuse

L’association entre 'utilisation maternelle des anticonvulsivants et les défects cardiaques

est bien connu et le possible effet tératogéne du lithium a été beaucoup discuté.

L'étude la plus approfondie sur les facteurs de risque de maladies cardiovasculaires
congénitales est I'étude Baltimore-Washington; dans ses analyses seules trois médicaments sont

apparus comme facteurs de risque: le diazépam, le métronidazole et I'ibuprofene. [52]

Deux études, I'une danoise [53],’autre suédoise [54], sont concordantes vis-a-vis d’un
doublement du risque lié a la consommation d’anti-inflammatoires non stéroidiens, sans

spécificité sur la nature des malformations cardiaques.

Dans notre étude, [Iinsuline était utilisée par 24 femmes soit 6,83% et les
antihypertenseurs (Alfa-méthyldopa) par 20 méres soit 5.7%. Ainsi qu’on peut retenir
I’hypothese qui suggére qu’il n’y a pas d’association entre la prise médicamenteuse pendant la

grossesse et les cardiopathies congénitales car la valeur p=0,561>0,05.

Certaines associations entre la prise maternelle des médicaments au début de la

grossesse et les défects cardiovasculaires sont probablement dues a la maladie sous-jacente.

D’autres études sur des matériaux indépendants sont nécessaires pour vérifier ou rejeter

ces associations. [52]

5. Consanquinité

Les unions consanguines ont été associées a une susceptibilité accrue a diverses formes
des maladies héréditaires. La consanguinité est un des facteurs associés de maniere significative
aux cardiopathies congénitales et la majorité des études appuient une relation entre la

consanguinité parentale et les cardiopathies congénitales. [55]

Au Maroc, selon le HAUT-COMMISSARIAT AU PLAN [56] le taux des mariages apparentés

étaient de 33% en 1987, et de 21% en 2010.
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Tableau XXII : Pourcentages de consanguinité selon quelgues études

Nombre de cardiopathies
Etudes o Pourcentage
congénitales
Roodpeyma et all[112] 346 22%
E.Abi Nader et all[57] 389 24.4%
M.Boussalah[58] 213 25%
S.M.Ghomari[14] 153 32%
Nihad[101] 203 17.24%
Lahlou [109] 237 24%
Notre série 71 20.3%

Dans notre étude un taux de 20.3% de consanguinité a été objéctivé, ce qui rejoint les
données de littératures. En plus le test de Chi-deux= 17.819 avec un degré de liberté=100 et
p=0,112>0,05. Ceci nous permet de retenir I’hypothése qui suggére l’association entre la

consanguinité et les cardiopathies congénitales.

6. Malformations extra cardiaques

Les malformations cardiaques congénitales sont fréquemment associées a d’autres

malformations congénitales non cardiaques et aux anomalies chromosomiques. [63]

Les malformations extra cardiaques, comme les malformations intra abdominales et/ou
associées a des syndromes génétiques, sont observées entre 7 a 50% des patients atteints de

cardiopathies congénitales. [63]

63




Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

Tableau : Pourcentages de malformations congénitales extra cardiaques selon la littérature

Etudes Malformation en %
Calzolari et al [63] 26%
Ferencz et al [64] 26.8%
Gucer et al [65] 45.9%
Amorim et al [66] 31.4%
Notre étude 35.9%

Dans notre étude on retrouve un taux de 35.9% ce qui rejoint les données de littératures.

Mais selon le test de Chi-deux, la valeur p=0,644>0,05 donc on peut retenir I’hypothése
qui suggere qu’il n'y a pas un lien entre les malformations congénitales extra cardiaque et les

cardiopathies congénitales.

Ces malformations extra cardiaques peuvent étre isolées ou s’intégrer dans des

aberrations chromosomiques ou dans un cadre syndromique comme :

6.1. Trisomie 21

La trisomie 21 est I’anomalie chromosomique la plus fréquente, touchant environ 0,9 a

1,7/1000 naissances vivantes a travers le monde.

C’est aussi une anomalie chromosomique fréquemment associée a des cardiopathies

congénitales. [67]

Les cardiopathies congénitales sont la principale cause de mortalité et de morbidité au

cours des deux premiéres années de vie dans la population avec syndrome de Down et 40 a

63,5% des patients avec syndrome de Down ont une cardiopathie congénitale. [69]
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Figure XXIV : Enfant atteint de syndrome de Down

Tableau XXV:Pourcentage des patients ayant une trisomie 21 avec une cardiopathie congénitale

Nombre de patients trisomique(T21) ayant
Etudes ) ) o Pourcentage
une Cardiopathie congénitale

Boussalah[58] 51 24%

Hawa[98] 13 25.49%

Nihad[101] 292 24.8%
Cloarec[103] 8 3.1%

Notre étude 61 17.3%

Dans notre étude la trisomie 21 atteint un taux de 17.3%, cela rejoint les résultats de

I’étude Boussalah et al [58] faite a Casablanca avec un taux de 24%.
Une autre étude faite a Rabat et all [T01] on retrouve un taux de 24.8%.

Calzolari et al [69] retrouvent un taux de 7,4% chez les nouveau-nés, alors que Dykes JC

et al [70], a travers une étude rétrospective qui répond a nos critéres d’inclusion, ont retrouvé un
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taux de 29,1%. Ce taux élevé par rapport a notre étude peut étre expliqué par une durée d’étude

plus longue.

Dans notre contexte, I’étude génétique reste encore une problématique surtout a I'age
néonatal vu le non consentement des parents, et le manque de suivi di au nombre élevé des

perdus de vue qui ne se présentaient pas aux rendez-vous.

6.2. Trisomie 18

La trisomie 18 a été l'une des premieres anomalies chromosomiques décrite, rapportée

par Edwards et al en 1960, également connue sous le nom de syndrome d'Edwards.

Considéré comme la deuxiéme anomalie chromosomique la plus fréquente aprés la
trisomie 21. Elle a une prévalence estimée a 1/3 600-8 500 naissances vivantes. La trisomie 18
est cliniquement caractérisée par un tableau clinique varié, avec plus de 130 signes différents, et
un mauvais pronostic. La plupart des foetus diagnostiqués pendant la gestation sont
spontanément avortés, et parmi ceux qui sont nés vivants, la plupart meurent dans les six

premiers mois. [72]

Dans notre étude, 3 cas de trisomie 18 ont été diagnostiqués soit 0,85%. Dykes JC et al

[70] ont retrouvé un taux de 2,3%, alors que Calzolari et al [70] ont retrouvé un taux de 0,7%.

Figure 46: Enfant de 3ans porteuse d’une trisomie 18
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6.3. Trisomie 13

La trisomie 13 ou syndrome de Patau est considérée comme la 3éme trisomie la plus

fréquente des chromosomes autosomiques, et sa prévalence a la naissance a été estimée a
1/20 000-29 000. [73]

Depuis sa premiére description par Patau et al en 1960 plusieurs anomalies, impliquant
de nombreux organes et systemes, ont été décrites. Nous savons que le syndrome de Patau est
une affection généralement reconnaissable caractérisée par de multiples anomalies congénitales

et un mauvais pronostic. [73]

Dans notre étude la trisomie 13 a été diagnostiquée chez 4 cas, soit 1,13%. Dykes JC et al

[70] ont retrouvé un taux de 5,8%, alors que Calzolari et al [70] a retrouvé un taux de 0,3%.

Figure47: Nourrisson porteur d’une trisomie 13

6.4. Syndrome de Di George

Le syndrome de Di George, le syndrome vélocardio-facial de Shprintzen et I’équivalent
japonais (conotruncalanomaly face syndrome) sont des variantes d’'un méme syndrome
maintenant appelé le syndrome de microdélétion 22q11. Il s’agit de la microdélétion la plus

fréquente connue dans I'espéce humaine (1/4 000 naissances). [1]

67



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

La microdélétion 22g11.2 (del22g11) résulte généralement d’une microdélétion de novo
d’environ 3 Mb sur le bras long(q) du chromosome 22 en position 22g11.2. Elle posséde un
phénotype étendu et variable. En effet, plus de 180 caractéristiques cliniques ont été recensées
dans ce syndrome. Comme la plupart des syndromes neurogénétiques, il se caractérise par une
apparence physique particuliere et souvent reconnaissable, qui inclut notamment un facies
allongé, un rétrognathie, un nez proéminent, des yeux en forme d’amande, de petites oreilles,
un amincissement des doigts et un aplatissement des pommettes. Le langage est souvent a
tonalité hypernasale. On retrouve des manifestations cardiaques ou vasculaires cliniguement

significatives dans environ 70 % des cas. [73]

Ces malformations cardiaques dites « conotroncales » dont la plus spécifique (14 % des
cas) est I'interruption de I’arche aortique de type B (entre artére sous claviere gauche et artére
carotide gauche) avec éventuellement une crosse aortique a droite. Les autres malformations
fréqguemment observées sont : tétralogie de Fallot (17%), communication interventriculaire (14%),
atrésie pulmonaire et communication interventriculaire (10 %), tronc artériel commun (9%), divers
(11%). En revanche, la transposition des gros vaisseaux simple n’est jamais associée a un
syndrome de Di George. Une recherche systématique de microdélétion 22g11 dans une série de
feetus avec malformation conotroncale montre que 20% des foetus sont porteurs de

microdélétion. [1]

Dans notre étude, 2 cas ont été retrouvés soit un taux de 0.56% , ce taux est
certainement sous estimé du fait de I'absence de I’étude génétique spécifique du 22q11au CHU
au moment de I'étude , la confirmation des 2 cas retrouvés dans notre étude étaient faite dans

des Laboratoires externes.
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Figure 48 : Enfant de 3ans présentant des trais caractéristiqgues de la microdélétion 22ql

lll. Diagnostic des cardiopathies congénitales

1. Diagnostic anténatal

Le dépistage prénatal de la majorité des cardiopathies congénitales est possible par
I’échocardiographie. La détection de ces malformations en anténatal permet une optimisation de
la prise en charge périnatale avec le but d’améliorer le pronostic pour I’enfant a naitre, mais

aussi réduire la mortalité périnatale. [75, 76, 77]

Dans notre étude aucun cas n’a été diagnostiqué en anténatal. Cela est expliqué par le

manque de suivi de la grossesse qui atteint un taux de 67.2%.

1.1. Population a haut risque pour les cardiopathies congénitales

a. Antécédents familiaux de cardiopathies congénitales

Un antécédent de cardiopathie chez un sujet apparenté au premier degré majore le

risque.

Cet antécédent peut concerner I’un ou les deux parents ou un enfant précédent. [78,79]
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Globalement, le risque est d’environ 4% si c’est la mere qui est porteuse de la
cardiopathie, et 2% si c’est le pere. Lorsqu’un précédent enfant est concerné, le risque de
récidive pour le couple est de 2 a 3% mais il peut atteindre 10% si deux des enfants ont présenté

une malformation cardiaque. [26]

Dans notre étude, une seule meére était suivie pour cardiopathie, mais sans précision dans

le dossier médical.

b. Augmentation de la clarté nucale au ler trimestre

L’association d’une clarté nucale et les cardiopathies congénitales a été rapportée, chez
des feetus trisomique mais aussi en cas de caryotype normal. Les anomalies décrites sont

essentiellement des hypoplasies du cceur gauche et les anomalies des gros vaisseaux. [80]

Les études [26,80] faites dans ce sens confirment que pour des valeurs de clarté nucale
supérieur a 3,5mm, quelque soit la valeur de la longueur craniocaudale, la prévalence des
cardiopathies congénitales était voisine de 5%. Ces données justifient alors la réalisation d’une

échocardiographie de référence en présence d’une clarté nucale supérieure a 3,5.

Dans notre étude aucune information concernant la clarté nucale n’a été révélée.

c. L’échographie prénatale

Le développement de I’échocardiographie haute résolution permet désormais une qualité

d’image autorisant I’étude de I’anatomie du cceur foetal dés 15-16 semaines d’aménorrhée.

L’examen des gros vaisseaux de la base et des quatre cavités est possible dans pres de
90% a 98% des cas apres 13 semaines d’aménorrhée par voie vaginale. Les limitations du premier
trimestre sont évidentes, en particulier pour les anomalies plus difficilement identifiables, méme

plus tard dans la grossesse (telles les communications interventriculaires). [26]
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2. Diagnostic postnatal

2.1. L’examen clinique général

L’examen clinique général peut attirer l'attention sur une éventuelle cardiopathie
associée, comme c’est le cas en présence d’un syndrome dysmorphique ou d’une anomalie
chromosomique. En plus des enfants présentant un syndrome dysmorphique, les prématurés et
les enfants avec un retard de croissance intra-utérin représentent deux catégories a risque, car

chez eux, I'incidence de cardiopathie est plus élevée que dans une population normale. [80]

a. Le poids de naissance

Le poids a la naissance est déterminé par le génotype maternel et foetal et par des
facteurs environnementaux. Yerushalmy a rapporté dans "Etude sur la santé et le développement
de l'enfant en Californie" que les malformations, en particulier celles du systéeme
cardiovasculaire, étaient plus fréquentes chez les enfants a faible poids a la naissance. Levin et al
ont constaté une prévalence élevée de cardiopathies congénitales chez les enfants a faible poids.

[82]

Des poids de naissance bas ont été décrits chez les enfants présentant différents défects
septaux, la tétralogie de Fallot et la coarctation de I'aorte. A l'inverse, les enfants souffrant de
transposition des gros vaisseaux présentent généralement un poids normal ou parfois plus élevé

a la naissance. [83]

Une comorbidité connue des malformations cardiovasculaires congénitales est le faible
poids a la naissance, Mais les raisons de cette association restent obscures. Plusieurs auteurs ont
déja signalé des observations de faible poids a la naissance chez les enfants atteints de

cardiopathie congénitale. [84]

Dans notre étude, le retard pondéral chez les nouveau nés était de 55%, chez les
nourrissons I’hypotrophie était de 71.24% et 75% des enfants avaient un poids diminué. Malgré
ce taux élevé, le résultat du test de Chi-deux calculé suggere qu’il n’y pas d’association entre le

poids de naissance et les cardiopathies congénitales, ceci est non représentatif de la littérature.
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b. La saturation artérielle en oxygéne

Un oxymeétre est un appareil permettant la mesure de la concentration en oxygeéne
moléculaire dans le sang. Il a été développé au début de 'année 1970 basé sur des différents
spectres d’absorption entre I’hémoglobine oxygénée et désoxygénée [85]. C’est un moyen

largement répandu dans tous les hopitaux, trés fiable et peu onéreux.

Meberg et al [86] ont conclu que I'oxymétrie de pouls est utile pour le dépistage des
cardiopathies congénitales. Les nouveau-nés qui n’ont pas bénéficié d’'une mesure de la
saturation, ont un risque, d’avoir une cardiopathie congénitale, 17 fois supérieur a celui du
groupe de nouveau-nés ou une mesure de la saturation a été effectuée, toutefois, environ 60 %
des nouveau-nés avec cardiopathie congénitale avaient une valeur de saturation normale, et la
plupart de ces cardiopathies congénitales ont été diagnostiquées lors d’un examen clinique de

routine ce qui souligne son importance.

Plusieurs études récentes ont montré I'intérét de son utilisation pour le dépistage des

cardiopathies congénitales cyanogenes.

Dans notre étude, le test de Chi-deux objective une association entre la saturation
artérielle en oxygéne et les cardiopathies congénitales, et le test V de Cramer nous indique que

la force de cette association est modérée.

Selon une méta-analyse britannique publiée dans le Lancet, le dépistage des
cardiopathies congénitales critiques par oxymétrie de pouls chez les nouveau-nés
asymptomatiques, aurait une sensibilité de 76,5%, et une spécificité de 99,9% 111, La question du
délai du dépistage, cruciale puisque le diagnostic échographique doit idéalement étre porté
avant que le nouveau-né ne quitte I'nopital. Les résultats de cette méta-analyse sont des
arguments solides pour l'introduction de I'oxymétrie de pouls comme méthode de dépistage en
pratique clinique », concluent les auteurs. « La sensibilité du test est supérieure a celle des

stratégies actuelles, basées sur le dépistage anténatal, et la clinique, tandis que le taux de
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fauxpositifs est tres faible, en particulier lorsque I'examen est réalisé plus de 24 heures apres

lanaissance. ».

Verifier les saturations en oxygéne a la main
droite et I'un des deux pieds de tous les nouveau-
nés de 24 & 36 heures aprés leur naissance

!

Unrésultatde 90% 2 94 % a la
main droite et au pied OU une

différence supérieure a 3 % entre
la main droite et le pied est
LIMITE.

¥

Reprendre le test de dépistage une heure plus tard

v

Unrésultatde 90% 2 94 % & la
main droite et au pied OU une

différence supérieure & 3 % entre
la main droite et le pied est
LIMITE.

k.

Reprendre le test de dépistage une heure plus tard.

v

Unrésultatde 90% 2 94 % a la
main droite et au pied OU une

différence supérieure & 3 % entre

+-

Figure 50:Algorithme du dépistage des cardiopathies congénitales a I’aide de I’oxymeétre de

pouls [60]

la main droite et le pied est
LIMITE.
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c. L’examen cardio-vasculaire

L’examen cardiaque doit étre effectué de facon systématique et comprend, en plus des
signes vitaux et de la palpation abdominale a la recherche d’une hépatomégalie, I'inspection et
la palpation cardiaque, I'auscultation, la palpation des pouls périphériques, et la recherche de

signes d’insuffisance cardiaque. [86]

e L’inspection :

L’inspection a pour but principal I’exclusion d’une cyanose centrale. Bien qu’il soit
possible de détecter cliniquement une cyanose en présence d’une saturation au dessous de 80-
85%, cela reste trés difficile, en particulier chez les nouveau-nés avec peau pigmentée, ou
anémiques, ou examinés sous un mauvais éclairage. Une cyanose centrale peut avoir une origine
respiratoire ou cardiaque, elle nécessite toujours des investigations complémentaires et, le cas

échéant, un traitement approprié. [86]

Parfois le diagnostic par l'inspection seule est difficile méme dans les cardiopathies

congénitales cyanogénes.

e La palpation :

La palpation d’un précordium hyperactif est le signe clinique le plus méconnu de
cardiopathie congénitale. Il est néanmoins trés important d’apprendre a détecter un précordium
hyperactif persistant, car il peut étre le premier et parfois le seul signe clinique de cardiopathie

congénitale, et il nécessite en général une investigation cardiologique. [86]

e L’auscultation :

L’auscultation cardiaque doit étre effectuée de facon systématique et comprend le
rythme cardiaque, le premier bruit, le deuxiéme bruit, éventuels bruits supplémentaires et la
présence d’un souffle systolique et ou diastolique. Le deuxiéme ton est un élément important de
I’auscultation cardiaque, car la plupart des nouveau-nés avec une cardiopathie complexe

présentent un deuxiéme bruit unique et souvent accentué. L’existence d’un souffle cardiaque
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présente une hantise: en effet, jusqu’a 60% des nouveau-nés a terme sains ont un souffle
cardiaque durant les premiers jours de vie. Dans la grande majorité des cas, il s’agit d’un souffle

fonctionnel. [87]

Dans notre étude le souffle cardiaque était présent dans 76.6%, ce rejoint les résultats de

I’étude Cloarec qui estime que le souffle a été retrouvé dans 84% et I’étude Hawa (82.35%).

e Les pouls périphériques :

La palpation des pouls périphériques peut étre difficile chez le nouveau-né, surtout s’il
est vigoureux ou agité. En présence de pouls fémoraux faibles et simultanément de bons pouls
brachiaux, il faut penser a des cardiopathies avec perfusion systémique canal dépendante, la
coarctation de I'aorte en étant I'exemple le plus classique. D’autre part, il faut étre conscient que
des pouls fémoraux normaux ne permettent pas d’exclure une telle cardiopathie, car ils sont
palpables aussi longtemps qu’un shunt droite-gauche au niveau du canal artériel garantit une

bonne perfusion systémique de la moitié inférieure du corps. [87]

Dans notre étude I'absence du pouls fémoral a été objéctivé dans 7 cas, tous ces patients

avaient une coarctation de |’aorte.

d. Signes d’insuffisance cardiague

Une insuffisance cardiaque doit étre recherchée soigneusement. Le signe clinique le plus
fréquent est une fatigue ou un essoufflement lors des repas, symptome trés souvent
accompagné d’une tachypnée .Lorsqu’une tachypnée au repos, définie par une fréquence
respiratoire supérieure a 60 par minute, persiste, il ne faut pas seulement envisager une cause

respiratoire, mais également une potentielle insuffisance cardiaque.

L’insuffisance cardiaque peut également se manifester par une hépatomégalie (foie> 3

cm au-dessous du rebord costal) ou des cedemes périphériques.

Dans notre série 55 patients ont présenté des signes d’insuffisance cardiaque soit 15.66%

ce la rejoint les résultats de Cloarec qui estime qui le taux d’insuffisance cardiaque était 14%.

75



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

Dans notre série 5 nouveau nés avaient une insuffisance cardiaque soit un taux de

2.92%, ceci conforte que I'insuffisance cardiaque est rare chez le nouveau-né.

3. Bilan radiologique

3.1. Radiographie thoracique

Dans certains pays, la radiographie du thorax fait partie des investigations de routine
chez toute suspicion de cardiopathie congénitale ou méme chez tout enfant avec un souffle
cardiaque. Plusieurs études ont démontré cependant que la sensibilité et la spécificité de cette
investigation est insuffisante pour permettre de détecter une lésion cardiaque chez les enfants,

une Radiographie normale n’exclue en aucun cas une cardiopathie congénitale.

En revanche, cette méthode d’investigations complémentaires fait généralement partie
du bilan pratiqué lorsqu’une cardiopathie congénitale a été diagnostiquée. Du fait que la
radiographie thoracique ne permet pas d’accroitre les chances de diagnostic, cet examen

complémentaire ne peut pas étre recommandé de facon systématique.

Dans notre étude la radiographie thoracique était tres utile, elle a objéctivé dans 82.9% la

présence d’une cardiomégalie.

Quelques aspects radiologiques évocateurs de cardiopathies congénitales :

il / —a - -

Figure 51[42]:Cceur ovoide, en "ceuf couché sur le diaphragme"=transposition des gros vaisseaux
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— Dans notre série cet aspect a été retrouvé chez 5 patients atteints d’une transposition des

gros vaisseaux.

Figure52[41] : Image en "bonhomme de neige"=retour veineux pulmonaire anormal total

— Dans notre formation cet aspect a été retrouvé chez un seul patient porteur d’un retour

veineux pulmonaire anormal total

.

Figure53[41] : "Le sighe du Cimeterra"=retour veineux pulmonaire anormal partiel

Dans notre série, cet aspect n’a pas été retrouvé chez les patients porteurs d’un retour

pulmonaire anormal partiel
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Figure 54[41]: "Cceur en sabot"=tétralogie de Fallot

Dans notre série, cet aspect a été retrouvé dans 11 patients porteurs d’une tétralogie de

Fallot.

3.2. Echocardiographie doppler couleur

L’échocardiographie est une méthode non invasive et reproductible. Le mode TM (temps
mouvement) permet le calcul précis des dimensions de la cinétique ventriculaire. Le mode 2D
(bidimensionnel) offre la possibilité d’analyser I’architecture cardiaque en deux dimensions, les
débits et les fractions d’éjection ventriculaires. L’échocardiographie par voie cesophagienne est
surtout utile chez les adultes et les adolescents, ou dans le contexte postopératoire.

MOUSSAQUI, ARWA 05/12/2017 PHILIPS
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Figure 54: Vue sous xiphoidienne montrant une communication interventriculaire
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Figure 55 : Aorte a cheval et communication interventriculaire dans le cadre d’'un APSO

Au service de néonatologie de centre hospitalier universitaire de Marrakech,
I'échocardiographie doppler reste le moyen de diagnostic le plus utilisé pour le diagnostic et

I'évaluation des cardiopathies congénitales.

L'introduction des techniques d'imagerie 3D, dans |'échocardiographie, permet d'affiner
le diagnostic et la compréhension des relations dans l'espace, qui sont essentiels pour planifier

une intervention chirurgicale ou interventionnelle. [104]

Chez les enfants atteints d'une cardiopathie congénitale, I'’échocardiographie en 3D
parait particulierement intéressante dans [’évaluation de la fonction cardiaque grace a
I'excellente échogénicité des enfants permettant d'obtenir des images de trés bonne qualité. Le
caractére non invasif, indolore et portable permet de le répéter facilement par rapport aux autres
techniques d'imagerie. Cependant, la fréquence cardiaque élevée, et la non-coopération des

enfants durant I'examen sont les principales limites. [104]

L'échographie 3D a évolué de facon trés importante, grace aux progrées techniques tant

dans les sondes (en particulier pédiatrique a haute fréquence) que dans le traitement
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e
informatique du signal et cette technique est maintenant considérée comme une technique

d'imagerie complémentaire a [I'évaluation conventionnelle 2D dans les cardiopathies

congénitales. [104]

JPEG GR 931
Echo adulte TiS1.4 MI11

M4 M4

Figure 56: Echocardiographie transthoracique bidimensionnelle (A) et tridimensionnelle (B) d'une

CIV périmembraneuse. La forme ainsi que la position de la CIV par rapport aux autres structures

cardiagues sont bien visualisées a I'écho 3D a partir du VD. [106]

Figure 57: Calcul automatique du volume atrial et ventriculaire gauche a partir d'acquisition 3D

volume total transthoracique.[104]
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3.3. L’IRM cardiague :

L'IRM cardiaque est reconnue comme une imagerie appropriée dans [’évaluation
morphologique des cardiopathies congénitales. Au vu de ses avantages et de sa polyvalence,
I'IRM cardiaque a été décrite, dans les trés récents guidelines européens pour la prise en charge
des cardiopathies congénitales, « comme la méthode de choix pour I’évaluation du volume et de
la fonction du ventricule droit, de I'insuffisance pulmonaire, de la forme et la pulsatilité des
artéres pulmonaires, de 'aorte ascendante et de la position des gros vaisseaux ou conduits
chirurgicaux en relation avec le sternum ». Compte tenude I’hétérogénéité de la population des
personnes
porteusesdecardiopathiecongénitale,leprotocoled’IRMdoitétreindividualiséachaquepatientenfonct
iondesacardiopathiedebase,descorrectionschirurgicalesqu’ilasubiesetdelaprésentationcliniqueact

uelle.

Des recommandations conjointes issues de la Société Européenne d’IRM et de la Société
européenne pour la prise en charge des cardiopathies congénitales ont été récemment émises,
décrivant avec précision, sous forme de modules, les séquences indispensables (de méme que

des séquences optionnelles) a I’évaluation complete d’une anomalie donnée.

Ces examens doivent s’effectuer dans un centre spécialisé ayant I’expérience des
cardiopathies congénitales et une connaissance approfondie de ces protocoles. L'IRM cardiaque
est contre-indiquée pour les patients porteurs de matériel ferromagnétique mais la majorité des

valves et conduits prothétiques sont IRM-compatibles.

Soulignons qu’il existe actuellement des boitiers et sondes de pacemaker compatibles

avec le champ magnétique de I'IRM.

Il est néanmoins indispensable de contrbler la compatibilité de tout matériel étranger
avant de considérer une IRM cardiaque. Des ressources continuellement remises a jour sont

disponibles sur internet.
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3.4. L’angiographie de contraste

Angiographie tridimensionnelle apres injection d’un bolus intraveineux de gadolinium.
Selon le délai entre I'injection et I'acquisition, on obtient une anatomie de I’arbre artériel
pulmonaire, du retour veineux pulmonaire et de I'oreillette gauche, ou de I'arc aortique. Cette
imagerie est trés utile pour évaluer la morphologie et la disposition des gros vaisseaux, pour
détecter la présence de collatérales anormales et pour confirmer la perméabilité des shunts

chirurgicaux palliatifs.

3.5. Le cathétérisme cardiaque diagnostiqgue

Un cathétérisme cardiaque peut étre réalisé soit dans un seul but diagnostique, soit dans
un but thérapeutique (interventionnel) ou encore en complément a une chirurgie cardiaque par

thoracotomie ou stérnotomie.
Il existe différente technique de cathétérisme, et selon les voies d’abord, on distingue :

Cathétérisme droit : il consiste a opacifier le cceur droit c’est-a-dire les veines
systémiques, |'oreillette et le ventricule droit ainsi que les arteres pulmonaires leur li et
capillaire. Le trajet du cathéter suit toute veine périphérique d’un calibre assez large pour

remonter vers le cceur et le ventricule droit.

Cathétérisme gauche : c’est I'opacification du cceur gauche, qui comprend les artéres
systémiques (aorte et ses branches), et le ventricule gauche. La ponction est généralement
réalisée au niveau de I'artére fémorale et lecathéter est avance par voie rétrograde vers le

ventricule gauche en passant par I'artére iliaque et I’aorte.

Cathétérisme gauche et droit peuvent bien évidement étre combinés chez le méme
patient. La voie d’acces est choisie en fonction de la procédure a réaliser et des antécédents

vasculaires du patient.

Plusieurs voies d’abord sont parfois nécessaires par une seule procédure.
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Le cathétérisme diagnostique a un rble de plus en plus limité dans le diagnostic des
cardiopathies congénitales mais reste un examen clé dans certaines situations :

a. L’hypertension artérielle pulmonaire

Il permet d’affirmer le diagnostic de la maladie et d’en préciser le mécanisme, il intervient
dans le suivi et I’évaluation des thérapeutiques. Le cathétérisme cardiaque droit est le seul
examen qui permet de confirmer le diagnostic d’hypertension pulmonaire qui se définit comme
une augmentation de la pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) supérieure ou égale a 25

mmHg au repos ou 30 mmHg a I’effort.

b. Cartographie de I’arbre pulmonaire

Dans les pathologies du ceceur droit, en particulier I'atrésie pulmonaire a septum ouvert,
définie par une obstruction compléte de la voie de sortie du ventricule droit, qui se vide en
totalité dans la grande circulation par une communication interventriculaire (CIV) et qui s’associe
presque toujours d’anomalies complexes de la taille et de la distribution de I’arbre pulmonaire. Il
est généralement utile de réaliser un cathétérisme cardiaque, en complément de I'imagerie non
invasive (scanner), pour étudier précisément la vascularisation pulmonaire avant d’envisager une

attitude chirurgicale palliative ou correctrice.

c. Evaluation des shunts intracardiagues

Cette indication est devenue quasi obsoléte. Il garde une place importante dans quelques
rares cas de cardiopathies congénitales complexes ou vieillies qui demandent encore une
exploration fonctionnelle supplémentaire en vue de mesurer le débit pulmonaire et les

résistances vasculaires pulmonaires.

Ces mesures sont faites sur un patient stable, avant les angiographies et nécessitent
plusieurs prélevements sanguins en séries qui doivent étre simultanés ou tout au moins

suffisamment rapprochées les unes des autres pour éviter les moindres variations.

83



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

IV. Traitement et évolution

Le traitement médical est proposé chez 73.2% des patients, et 23% de nos malades ont

été opérés.

1. Traitement médical

Dans notre série, le traitement médical a été prescrit dans 259 cas (73.2%) avec 46
associations dediurétiques+Digitaliques. Ce qui se rapproche de la série de NIHAD (103) ou le
traitement médical a été indiqué chez 63% des malades, et [I’association

Diurétiques+Digitaliques a été indiqué chez 86 patients,

Dans I’étude CHERRABI le traitement médical a été indiqué dans54% des cas, mais dans

la série de MENTA il était indiqué chez tous les patients.

Dans la littérature, le traitement médical s’adresse aux patients atteints de cardiopathies
congénitales, responsables d’insuffisance cardiaque congestive en attendant [’intervention

chirurgicale ou ’'amélioration spontanée [73].

o Diurétiques et Digitaliques

Chez les enfants en insuffisance cardiaque, les diurétiques diminuent les pressions
veineuses pulmonaire et systémique [74]. Le furosémide est le diurétique de choix chez le
nourrisson en raison de son efficacité, de sa rapidité d’action et de son excellente tolérance. La
déperdition potassique urinaire peut étre compensée par un apport oral de potassium ou par
I’adjonction d’aldactone. L’utilisation prolongée de furosémide peut entrainer une hypercalcémie
et une hypercalciurie avec risque de lésions rénales [73]. Le recours a la digoxine est indiqué
surtout en cas d'insuffisance cardiaque par augmentation de la précharge, la dose administrée
est en fonction du poids de I'enfant, on donne une dose de charge puis une dose d'entretien en

2 prises par jour.

Dans notre série I’association Diurétiques+Digitaliques a été indiquée dans 17.9%, par

contre dans I’étude NIHAD cette association a été indiquée dans 52.4%.
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. Inhibiteurs de I’enzyme de conversion :

Les médicaments vasodilatateurs artériels agissent en diminuant plus les résistances
systémiques que les résistances pulmonaires, ce qui entraine une réduction du shunt gauche-
droite. Les effets bénéfiques de ces produits ont été vérifiés dans des études chez I’enfant avec

les inhibiteurs de I’enzyme de conversion.

Actuellement, les médicaments réduisant la postcharge systémique jouent un role
important dans le traitement des enfants qui ne répondent pas suffisamment aux diurétiques et
a la digoxine. Le captopril et I’énalapril sont les deux inhibiteurs de I’enzyme de conversion les

plus utilisés, en général en association avec le furosémide et la digoxine [73].

Dans notre série les IEC ont été indiqués chez 15 patients, dans I'étude NIHAD ce

traitement a été indiqué chez 5 cas seulement.

e lbuproféne :

Le premier essai clinique a été réalisé par PATEL [94] en 1995 qui avait trouvé que
I'ibuprofene en administration veineuse pouvait fermer le canal artériel persistant chez 55% des
prématurés. Ce chiffre ne prédisait pas un long avenir a I'ibuproféne jusqu’a ce que VAN
OVERMEIRE a publié un essai clinique ou I'ibuproféene a pu étre efficace dans la fermeture

canalaire a 80% [95].

Dans notre étude, I'ibuproféene a été administré seulement chez 18 patients soit 18%.
L’'indométacine est également utilisée dans le méme but thérapeutique, mais il est

responsabled’effets secondaires importants.

e Le paracétamol:

Le paracétamol semble étre une nouvelle alternative prometteuse a l'indométacine et a
I'ibuprofene pour la fermeture du canal artériel persistant, comportant éventuellement moins
d'effets indésirables. Des études supplémentaires sur cette intervention avec un suivi a plus long

terme sont nécessaires avant de pouvoir recommander le paracétamol comme traitement

85



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

standard pour la persistance du canal artériel. Plusieurs études actuellement en cours fourniront

par la suite des informations supplémentaires.

e Prostaglandines:

Le but du traitement par les prostaglandines consiste a assurer le maintien du canal
artériel ouvert et, en fonction du type de cardiopathie, a améliorer la perfusion pulmonaire, la
perfusion systémique ou le mélange intra cardiaque. Ceci amene a une diminution de

I’hypoxémie, et donc aussi de I’acidose métabolique.

La posologie initiale est de 0,025 a 0,1yg/kg /min, avec une réduction a 0,025yg/kg
/min sans perte d’efficacité dés que I'effet thérapeutique est atteint. Si I’état hémodynamique du
patient se détériore sous PG, il y a un fort risque qu’il s’agisse d’un probleme d’obstruction au

retour veineux pulmonaire ou au niveau de I’oreillette gauche.
o  Sildénafil:

Une étude rétrospective a été réalisée a I’hopital NECKER-enfants malades en 2013 et
qui avait comme but d’évaluer I'efficacité et la tolérance en pédiatrie du sildénafil per os dans les
formes secondaires d’hypertension artérielle pulmonaire, 88% des malades ont été sevré

d’oxygéne aprés un délai de 5,1 + 3,7 jours d’utilisation de la sildénafil. [109]
Dans notre série, ce traitement a été indiqué chez 17 malades soit un taux de 6.61%.

e Monoxyde d’azote : [110]

En 1991, I'équipe de Warren Zapol a montréque l'inhalationde monoxyde d’azote est
responsable d’une vasodilatation artérielle pulmonaire chez labrebis respirant un mélange
gazeuxhypoxique [46]. Les effets hémodynamiques de I'inhalation du monoxyde d’azote
ontétéétudiés dans diverses espéces animales puis chez I’lhomme. La vasodilatation artérielle
pulmonaire induitepar le monoxyde d’azote est rapide, soutenuedurant tout le temps de
I'inhalation, rapidement réversible apres I’arrétde I'inhalation. L’effet dépend de laconcentration,

décelable apartir de5 ppm, maximum a20-40 ppm de monoxyde d’azotegazeux. Une
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caractéristique tout afait originale et particulierementintéressante du monoxyde d’azote
inhaléest sa sélectivité pour la circulation pulmonaire : I'inhalation ne s’accompagne d’aucune

modification du débit cardiaque ni de la pression artérielle systémique.

e LeBosentan:[111]

Le Bosentan est un antagoniste non peptidique des récepteurs de I’endothéline ( ET-A et
ET-B) utilisable par voie orale ayant un effet vasodilatateur artériel pulmonaire important.
Deborah Shure (Jackson, MS-USA), au cours de son exposé sur les maladies vasculaires
pulmonaires, a cité le premier essai thérapeutique randomisé, Bosentan versus placebo, dans
I'HTAP. Cette étude portant sur une trentaine de patients au total a montré une bonne efficacité

et une bonne tolérance de cette molécule.

2. Traitement chirurgical

Les cardiopathies congénitales ont fait I’objet des premieres tentatives chirurgicales il y a
plus de 60 ans : ligature du canal artériel (Gross) en 1938, résection-anastomose de la
coarctation isthmique (Crafoord), et palliation de la tétralogie de Fallot (Blalock) en 1944,
valvulotomie pulmonaire (Brock) en 1948, et surtout premieres corrections intracardiaques en
1954 par Lillehei, sous circulation croisée, puis en 1955 par Kirklin, sous circulation

extracorporelle mise au point par Gibbon en 1953.

Les progres constants sur le plan technologique (machine cceur-poumons, biomatériaux,
homogreffes, fils de suture, tubes synthétiques), les innovations techniques, I'évolution des
connaissances physiopathologiques pré- et postopératoires, et la sophistication des techniques
de réanimation sur le plan de la ventilation, du monitoring, et de la pharmacologie, ont permis
d’aborder la plupart des malformations complexes de facon de plus en plus sire, puis de plus en

plus précoce.

Le but actuel de la chirurgie est en effet non seulement de transformer le pronostic vital

immédiat, mais aussi et surtout, dans la mesure ou elles sont optimalement correctibles,
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d’interrompre le plus tét possible leurs conséquences physiopathologiques néfastes, pour

permettre a distance la poursuite d’un développement somatique et neuropsychique normal.

Détailler les procédés de correction de toutes les malformations cardiaques congénitales

aboutirait a un catalogue fastidieux de gestes techniques ésotériques.

Dans notre étude le traitement chirurgical a été réalisé chez 23% des malades, cela rejoint

les résultats de I’étude NIHAD 25% et CHERRABI 27%.

Tableau XXVI : Pourcentage des patients ayant une cardiopathie congénitale opérés selon la

littérature
Etude Lieu Pourcentage
Martinez [4] Espagne 30.8%
NIHAD [101] Maroc 25%
MENTA [105] Mali 59.25%
CHERRABI [113] Maroc 27%
Notre étude Maroc 23%

e Cerclage de I’artére pulmonaire :

Lors de cette intervention, le chirurgien enserre le tronc de Il'artére pulmonaire dans un
manchon tissulaire afin d'en réduire le diamétre. Ce rétrécissement est a l'origine d'une
augmentation de pression dans le ventricule droit et donc d'une diminution du gradient de
pression entre les deux ventricules, ce qui soulage d'une part l'insuffisance ventriculaire gauche,

d'autre part I'hyper vascularisation pulmonaire.

L'intérét de cette intervention réside dans le fait qu'elle est réalisable a tout age, qu'elle
ne nécessite pas de circulation extracorporelle ni de mesures de réanimation sophistiquées en
per ou post-opératoire.Ses inconvénients sont, outre le fait qu'elle ne corrige pas la
malformation et qu'elle ne peut donc étre que transitoire (sauf cas particulier), la difficulté a

« calibrer » correctement le cerclage (ni trop serré ni trop lache), le risque d'entraver le jeu des
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valves pulmonaires s'il est placé trop bas, celui d'étrangler une artére pulmonaire s'il est trop
haut et enfin le risque de lésion au niveau du tronc pulmonaire lui-méme nécessitant une plastie
d'élargissement secondairement lors du retrait du cerclage.

Dans notre série cette technique a été réalisée chez 18 patients avec un taux de 34.61%
ce qui rejoint I’étude ABDELAOUI [106] avec un taux de 33%, par contre dans I’étude NIHAD le

recours a été moindre avec un taux de 13.15%.

A\

= Fledget fixation suture :

Figure 58 : Schéma expliguant la procédure du cerclage de I'artére pulmonaire[111]

e |’anastomose de Blalock-Taussiq :

L’anastomose ou shunt de Blalock-Taussig est une intervention chirurgicale palliative
pouvant étre proposée dans certaines cardiopathies congénitales cyanogénes .Dans son
principe, cette opération vise a créer un shunt circulatoire permanent en dérivant une partie du
flux sanguin aortique vers la circulation pulmonaire. En créant I’équivalent d’un canal artériel
permanent, elle permet d’améliorer I'oxygénation sanguine et de diminuer la cyanose.
L’anastomose de Blalock-Taussig est l'intervention de choix pour suppléer une circulation
pulmonaire insuffisante. Elle présente en effet a son actif :

e Une technique chirurgicale bien codifiée. Ne nécessitant pas de circulation
extracorporelle ni de réanimation, elle est particulierement bien adaptée aux pays en voie

de développement ;
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e Un résultat trés souvent parfaitement équilibré. L’anastomose atteint son but en
corrigeant suffisamment le défaut d'oxygénation sanguine mais sans créer une
hypervascularisation pulmonaire a I'origine d’une insuffisance cardiaque et/ou

d’hypertension pulmonaire ;
e Un démontage aisé lors de I’intervention définitive.

Actuellement, elle est le plus souvent réalisée de facon transitoire, dans I'attente d'une

intervention chirurgicale correctrice de la malformation causale.

Dans notre série, cette technique chirurgicale a été réalisée chez 11 patients soit un taux
de 21.15%, ce résultat est supérieure au résultat de I’étude ABDELAOUI qui estime que le recours

a cette technique chirurgicale était de 12.25%.

\ RA - N

Figure 59:Schéma d’un coeur aprés réalisation d’un Blalock-Taussig[111]
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o La Manceuvre de Rashkind :

La manceuvre de Rashkind ou atrioseptotomie de Rashkind est un geste interventionnel
pratiqué le plus tot possible apres la naissance chez les nouveau-nés présentant une
transposition des gros vaisseaux. Cette manceuvre vise a créer artificiellement une large
communication entre l'oreillette droite et I'oreillette gauche, Parallélement a la réalisation d'une
manceuvre de Rashkind, on s'efforcera de maintenir ouverte l'autre communication, le canal

artériel, par la mise en place d'une perfusion de prostaglandine.

Dans notre série 5 patients qui ont bénéficié de cet acte opératoire, soit un taux de

9.61%.

Figure 60:Schéma décrivant la manceuvre de Rashkind[111]

3. Evolution :

Les tendances temporelles des cardiopathies congénitales varient selon les pays. La
mortalité par maladie cardiaque congénitale a diminué au cours des dernieres années au Canada
et dans 16 pays européens, en particulier pour les enfants de moins de 1 an. [97] Une
diminution de la mortalité par maladie cardiaque congénitale a également été observée aux

Etats-Unis entre 1970 et 1997, ce qui a contribué a une réduction de 59% de la mortalité
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infantile au cours de cette période. En revanche, le taux global de mortalité par maladie

cardiaque congénitale en Chine a augmenté de 62% entre 2003 et 2010. [97]

En 2013 au Mexique, Torres-Cosme et al [97] ont rapporté que les anomalies
congénitales étaient responsables de 24% de la mortalité infantile et les cardiopathies
congénitales représentaient 55% des déceés totaux découlant d’anomalies congénitales chez les
enfants de moins d’un an. Dorra et al [9] ont retrouvé, en Tunisie sur une durée d’'un an, que
23,5% des enfants porteurs d’une cardiopathie congénitale sont décédés. Dans notre étude
13.70% des patients sont décédés ce qui est inférieure au résultat que Dorra a trouvé, ceci peut

étre expliqué par la rapidité du diagnostic et de la prise en charge des malades.

Chaabouni M et al [98], au centre hospitalier universitaire de Sfax et sur une durée de 5
ans ont objectivé que 59,5% des enfants porteurs de cardiopathie congénitales non opérées sont
décédés. Hawa et all [33] a I’hopital Gabriel Touré et sur une durée de 1an ont objéctivé un taux

de mortalité estimé a 45.09%.

Malgré les progres et les grands pas dans le diagnostic et la prise en charge des
cardiopathies congénitales, ces affections restent encore responsables d’'une mortalité élevée,
surtout dans notre contexte ou des efforts ministériels doivent étre déployés pour

I’laméliorationde la prise en charge.
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Les cardiopathies congénitales sont des affections relativement fréquentes, de grands

pas ont été faits ces dernieres années concernant les méthodes diagnostiques et les stratégies
thérapeutiques ainsi que dans le domaine génétique pour identifier les causes de ces

malformations.

Dans notre contexte les cardiopathies congénitales sont encore grevées d’un taux de

mortalité non négligeable et d’une morbidité importante.
L’amélioration du pronostic repose sur :

— La prise en charge adéquate des grossesses surtout dans les milieux défavorisés, ce qui
impose la réalisation de campagnes médicales afin d’assurer une bonne éducation
maternelles et faciliter I'acces a I’échographie foetale qui reste un moyen de diagnostic

anténatal des cardiopathies congénitales.

— Il faut faciliter I'accés aux structures de santé afin d’assurer la médicalisation des
accouchements et ainsi réalisé un examen clinique qui permet de dépister plusieurs

malformations en particuliers les malformations cardiaques.

— Il parait nécessaire et urgent d’implanter la politique de dépistage des cardiopathies
congénitales en maternité en mettant a disponibilité les oxymeétres de pouls comme

outil.

— La mise en disponibilité de I’échocardiographie et les autres moyens de diagnostic car
malheureusement ces examens sont peu accessible a la grande majorité de la population

pédiatrique au Maroc.

— La nécessité d’un conseil génétique méme en absence d’un syndrome génétique afin de
déterminer le risque de récurrence et prévoir une surveillance adéquate pour les

grossesses ultérieures.

— 1l faut régler le probleme de couverture sociale afin d’assurer une bonne prise en charge

des cardiopathies congénitales.
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— [La mise en place des différents moyens de diagnostic et suivi des cardiopathies

congénitales a savoir I'IRM cardiaque, I’angiographie et le cathétérisme diagnostic.

— ‘Enfin une coordination multidisciplinaire est un élément clé pour la prise en charge des

enfants cardiaques.
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Annexe 1
Fiche d’exploitation :

Fichen®:

Fiche d’exploitation de la prévalence des cardiopathies congénitales

I. Identité :IP : tél :
-Nom : Prénom :
-Age au diagnostic : Sexe :
- Origine:  -urbain: rural : ville :
-Niveau socio-économique : RAMED : Mutualiste : Privé :
- Consanguinité : oui nondegré :Fratrie : diagnostic d’admission :

Il. Les antécédents :
1. ATCD maternels:

Age maternel :Diabéte : oui non type: TTT suivi :
HTA : oui non Maladie de systeme : oui non

Autres pathologies

2. Grossesse :

-Suivie : oui non

-Prise de Toxique : oui non  sioui précisez le type :
Médicamentstératogenes:oui non Irradiation : oui non
Sérologies TORSH : faite non faite normale anormale :

3. ATCD familiaux :
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-Présence de pathologies maternelles et/ou paternelles: oui  non
si oui précisez :

-Cardiopathie congénitale : oui non type :
-Maladie génétique : oui non type:

lll. Clinique :

1. Poids: ( DS) Taille : ( DS) hypotrophie : oui non

Mauvaise prise pondérale : oui non
FC: FR: Saturation :

3. Syndrome malformatif : oui non sioui précisez le type :

4. Cyanose :oui non

5. Fatigabilité lors des tétés : oui non

6. Infections pulmonaires a répétitions : oui non

7. Hippocratisme digital : oui non

8. Déformation thoracique: oui non

9. Insuffisance cardiaque : oui non
si oui précisez les signes cliniques :

10. Pouls fémoraux pergus : oui non

11. Souffle : oui non siege :
irradiation : intensité :

12. Eclat de B2 : oui non

13. Présence de rales pulmonaires : oui non si oui précisez le type :

14. Autres anomalies auscultatoires :
15. Autres anomalies a I'’examen clinique :

IV. Paraclinique :

1. Radiothorax: oui non Cardiomégalie : oui non
Présence d’anomalies de la forme du coeur : oui non
si oui précisez :

Présence d’anomalies de vascularisation des poumons : oui non
si oui précisez :

2. Caryotype : fait non fait : Résultat :

3. Echo-coeur

98



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

Type de cardiopathie :

CG cyanogene : CG non cyanogene :
Clv: Taille : Siege :
CIA : Taille : Type :
PCA:
CIAV :
Coarctation aortique :
HTAP FEJ :

Sténose aortique
Sténose pulmonaire
Tétralogie de Fallot :
Ventricule unique
Transposition des gros vaisseaux :
Atrésie mitrale :
Autres :

V. Traitement de la cardiopathie:

1. Chirurgical : oui non
Cure complete cerclage
Cerclage puis cure complete Blalock
Autres :
2. Médical : oui non
- molécules :
3- patient en attente de la chirurgie : oui non
4- PEC réanimation : oui non

Si oui précisez : Les gestes réalisés :

Les traitements administrés :

VI. Evolution:
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Favorable
Complications : oui non
Si oui précisez le type de complications :

Déces : oui non
Si oui précisez la cause du déces :

100



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

101



Epidémiologie hospitaliére des cardiopathies congénitales en Pédiatrie

Résumé

Les cardiopathies congénitales regroupent I’ensemble des malformations cardiaques et
vasculaires, elles représentent environ un tiers de toutes les malformations congénitales et
constituent un grand probleme de santé publique surtout dans les pays en voie de
développement.

L’étude que nous avons menée est rétrospective, descriptive, et analytique ayant porté
sur 351 malades, hospitalisés a I’hopital mere-enfant au centre hospitalier universitaire
Mohammed VI de Marrakech, durant la période allant du 1er Janvier 2012 au 31Décembre 2016.
Elle a visé I'étude des caractéristiques épidémiologiques et les facteurs étiologiques des
cardiopathies congénitales.

La prévalence hospitaliére des cardiopathies congénitales était de 1.85%, I’dge moyen
était de 37.8mois avec des extrémes allant de 1jour jusqu'a 15ans, le sex-ratio est de 1.01
(50.4% masculin, 49,6% masculin). L'origine urbaine était dominante (66%), 76.3% étaient des
patients ramédiste, la consanguinité a été retrouvée chez 20.3% des patients (16.23%
consanguinité de 1 er degré).

L’age maternel moyen était de 30.23 ans, le suivi de la grossesse a été noté chez 32.8%
des mamans, 14.52% des mamans avaient un antécédent gynéco-obstétrique (15% fausses
couches) Les maladies chroniques ont été retrouvée chez 15.38% (Diabete de type et 2 6.20%).
La prise médicamenteuse pendant la grossesse était constatée chez 38.18% des meres avec
p>0,05.

La détresse respiratoire était le symptome évocateur le plus fréquent
(54.13%).L’hypotrophie a été objectivée chez 59.25% des patients avec p>0,05. L’association
souffle cardiaque et cardiopathies congénitales a été prouvée avec p <0,05. 228 malades avaient
une saturation diminuée soit 64.95% et p<0,05. 35.9% des patients avaient des malformations
congénitales associées et p>0,05. Les cardiopathies congénitales non cyanogéne représentaient

82.13% et cyanogéne 17.87%. 73.2% des patients ont recu un traitement médical et 64% avaient
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une indication chirurgicale et 14.81% des patients ont bénéficié d’une intervention chirurgicale
ou d’un geste de chirurgie interventionnelle,16% des patients ont bénéficié d’une prise en charge
dans un milieu de réanimation et la mortalité était de 13.7%.

A la lumiere de ce travail, nous insistons sur I'importance de la mise en place d’une

stratégie de dépistage et de prise en charge des cardiopathies congénitales.
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Abstract

Congenital heart diseases include all of cardiac defects and vascular malformations, they
represent about a third of all congenital malformations and constitute a major problem of public
health, especially in developing countries.

The study that we conducted is retrospective, descriptive and analytical on 351 patients,
hospitalized in the mother-child hospital at the University Hospital, Mohammed VI in Marrakesh,
during the period from T1January 2012 to 31December 2016. It aimed the study of
epidemiological characteristics and etiological factors of congenital heart diseases.

The hospital prevalence of CHD was 1.85 percent, the average age was 37.8mois with
extremes ranging from 1 day up to 15 years, the sex ratio is 1.01 (50.4% male, 49.6% male).
Urban origin was dominant (66%), 76.3% were patients with basic health-care coverage(RAMED),
the consanguinity was found at 20.3% of patients (16.23% consanguinity of 1 degree).

The mean maternal age was 30.23 years, follow-up of pregnancy were noted at 32.8% of
moms, 14.52% moms had a Gynecologic-obstetric history (15% miscarriages) chronic disease
have been found at 15.38% (diabetestype 2 6.20%). The medication during pregnancy was found
at 38.18% of mothers with p > 0.05.

Respiratory distress was the most frequent symptom (54.13%). The failures to thrive have
been identified at 59.25% of patients with p> 0.05. Association heart murmur and CHD has been
proven with p < 0,05. 228 patients had a low saturation (64.95%), and p< 0.05. 35.9% of
patients had associated congenital malformations, and p> 0.05. Non cyanosic CHDwas found in
82.13% and cyanosic CHD were 17.87 percent. 73.2% patients have received medical treatment
and 64% had a surgical indication and 14.81% have received a surgical treatement, 16% of
patients needed a hospitalization in Cardiac intensity care unity (CICU) and mortality was 13.7%.

In the light of this work, we emphasize the importance of the implementation of a

strategy of screening and support for congenital heart disease.
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