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INTRODUCTION

Les premiéres descriptions de coarctation de I’aorte (CoA) furent réalisées par Morgani en
1760, mais les plus grandes avancées ont été réalisées grace aux recherches de Maude Abbott.
Les travaux de Maude Abbott, en 1928, issus des autopsies de 237 cas de coarctation de
I’aorte permirent, & partir des données cliniques et de ses descriptions anatomiques, de

o : 1,2
comprendre les causes de déces de ces patients .

Aujourd’hui considérée comme une cardiopathie congénitale « simple », la prise en charge de
la CoA est désormais bien connue de tous. Le probléme actuel est posé par les patients
considérés comme « réparés ». De nombreuses études rapportent que ces patients « réparés »
sont exposés a une morbi-mortalité plus importante que le reste de la population. « Réparés »
pour ces malades ne signifie pas « guéris» . En dépit des progrés techniques des
réparations par voie chirurgicale et de I’angioplastie par voie percutanée, le suivi au long
court de ces patients s’associe a la survenue d’hypertension artérielle, de récidive de CoA et

progressivement de pathologies aortiques et mitrales >** !

. Plusieurs auteurs ont soulignés
les problemes de corrélation entre les différents moyens disponibles pour le suivi de ces
patients. C’est pourquoi certains auteurs suggerent d’employer des mesures hémodynamiques
se rapprochant davantage des conditions physiologiques, au repos ou a I’effort, de ces
malades *. Un autre probléme rencontré chez ces patients est celui des obstacles modérés dont

I’impact n’est pas clairement établit, rendant difficile la prise de décision thérapeutique '*.

L’intérét de I’échographie cardiaque a I’effort est démontré dans certaines indications. Cet
examen est actuellement recommandé pour [’exploration de pathologies telles que le
rétrécissement aortique asymptomatique, l’insuffisance mitrale peu sévere, la recherche
d’ischémie myocardique a D’effort ou encore pour le bilan des cardiomyopathies

hypertrophiques "*7*°.

Nous pensons que 1’échographie cardiaque a I’effort pourrait apporter des informations plus
proches des conditions de vie quotidienne des patients opérés d’une coarctation de 1’aorte et
pourrait permettre d’améliorer la prise en charge des malades ayant un obstacle considéré
comme modéré ou non significatif au repos. Dans le travail suivant, nous présentons les
premiers résultats de notre étude prospective intitulée « Intérét de I’échographie d’effort dans

le dépistage des récidives de coarctation de 1’aorte ».



PARTIE I

I. LE CEURET LA VOIE AORTIQUE

A. Embryologie

(Figures 1 et 2)

Le cceur est le premier organe fonctionnel de I’embryon humain, sa formation a partir du tube

2™ 3 a 10° semaine de vie intra-utérine. La circulation

cardiaque primitif se déroule de la
sanguine démarre a la fin de la 3° semaine lors des premiéres contractions cardiaques. Le tube
cardiaque primitif n’est pas I’'unique origine embryologique des futures structures cardiaques,
des cellules issues du second champ cardiaque et des crétes neurales participent notamment au
développement de la voie d’éjection ou truncus *. Les cellules de la créte neurale migrent
vers les arcs aortiques pour participer au développement du truncus. Les carotides dérivent du
3¢ arc. A droite, le 4° arc donne naissance a I’artére sous claviére droite, a gauche il est a
’origine de la crosse aortique. Le 6° arc participe a la formation des artéres pulmonaires et du
canal artériel. Parallelement, grace a une succession de mécanismes, 1’aorte (Ao) et 1’artere

pulmonaire (AP) vont s’individualiser a partir du truncus A2

Figure 1. Le ceeur embryonnaire a J28 : les cellules de la créte neurale migrent a travers les arcs

aortiques jusqu’au truncus : T. 3, 4 et 6 - 3%, 4° et 6° arcs aortiques .



Figure 2. Le ceeur embryonnaire a J50 : formation d’un cceur normal a 4 cavités achevée. OD :
Oreillette droite ; VD : Ventricule droit ; OG . Oreillette gauche ; VG : Ventricule gauche ; Ao :
Aorte ; CAo : Crosse aortique ; AP : Artére pulmonaire. 1. Tronc artériel brachio-céphalique ; 2.

Artére sous claviere droite ; 3. Artére carotide commune droite ; 4. Artére carotide commune gauche ;
\ .y L .22
5. Artere sous claviere gauche ; 6. Canal artériel =

B. Anatomie du ceeur normal

1. L’arche aortique

L’Ao est le vaisseau qui fait suite au ventricule gauche (VQG) et qui assure le débit systémique
permettant I’apport d’oxygene aux différents organes. Elle comprend plusieurs segments
(Figure 3). La valve aortique est normalement tricuspide, composée de trois feuillets ou cusps
* La partie initiale, I’aorte ascendante (Ao Asc) est rectiligne. Second segment, cette fois
incurvé, la crosse de I’Ao (ou Ao transverse) donne naissance aux artéres de 1’hémicorps
supérieur avant d’aboutir au 3° segment, I’aorte descendante (Ao Desc), elle aussi rectiligne.

1 o . - ol 25,26
L’ensemble réalise une courbe en épingle a cheveux de calibre régulier. =



Figure 3. L’arche aortique. 1. Tronc artériel brachio-céphalique (TABC) ; 2. Aorte ascendante ; 3.
Artére carotide commune gauche (ACG) ; 4. Artére sous claviere gauche (ASCG) ; 5. Canal artériel.
a. Segment proximal de la crosse aortique entre le TABC et I’ACG ; b. Segment distal de la crosse
aortique entre I’ACG et I’ASCG ; c. Isthme aortique entre I'’ASCG et linsertion du canal artériel *’.

2. L’artere pulmonaire

L’artére pulmonaire (AP) est le 2™ gros vaisseau du cceur et sort du ventricule droit (VD).
Elle est responsable de I’arrivée du sang désoxygéné aux poumons. Le tronc de I’artére
pulmonaire est bref et se sépare au niveau de la zone de bifurcation en deux branches égales,

I’ AP gauche et I’ AP droite .

3. Le canal artériel

Issu du 6° arc aortique, le canal artériel (CA) est une structure embryonnaire permettant le

mode circulatoire particulier feetus. Il relie I’ AP, en regard de sa bifurcation, a la partie distale

22,28

de la crosse de I’Ao en regard de l’isthme aortique . Sa structure histologique est

différente de celle de I’Ao ou de I’AP, la média du CA étant principalement constituée de
cellules musculaires lisses 2. La localisation du CA sur I’Ao est variable selon les individus.
Généralement en dessous de la naissance de I’artére sous claviere gauche (SCG),

22,26

I’abouchement du CA sur I’isthme peut parfois se faire en amont de celle-ci . Durant la

vie feetale, le degré d’hypoxémie dans I’AP et certaines prostaglandines (E;, E, 1) ont une
action vasodilatatrice sur le CA. La principale source de prostaglandines E, (PGE,) est le

28-31
placenta .



C. La circulation feetale

La circulation feetale se démarque de la situation post-natale par plusieurs particularités
anatomiques et hémodynamiques. L’oxygénation du foetus est assurée par la circulation
placentaire. Deux shunts existent de fagon physiologique, le CA et le foramen ovale (FO). La
circulation feetale est dite en série, contrairement a la circulation post-natale qui est un

systéme en paralléle **>°,

Le CA permet le développement des cavités droites tout en autorisant au sang de « court-
circuiter » le poumon ou les résistances vasculaires sont élevées. La différence entre les
résistances vasculaires pulmonaires (RVP) élevées et systémiques (RVS) basses provoque un
shunt de la circulation pulmonaire, la majeure partie du flux sanguin étant alors orientée vers
A 303436

la circulation systémique via le C

’Ao Desc **.

. Le sang du VD est ainsi détourné de I’AP vers

Le FO assure lui le développement des cavités gauches, compte tenu du faible retour veineux
pulmonaire secondaire au shunt de la circulation pulmonaire. Le sang arrivant de la veine

ombilicale passe au travers du FO et pré-charge le VG. Le FO permet une répartition du sang

entre les deux ventricules qui assurent de facon conjointe 1’ensemble du débit cardiaque
29,30,32-34,37

appelé débit cardiaque combiné (Figure 4 )

Figure 4. La circulation fetale. Pourcentage du débit cardiaque combiné retournant au cceur feoetal,
éjecté par chacun des ventricules et circulant a travers des principaux axes vasculaires.

D’apres J. Le Bidois.



En raison de la présence de ces shunts, des régimes différents de résistances vasculaires et de
la circulation placentaire, le sang feetal suit un parcours différent du systéme circulatoire post

natal.

Le sang placentaire riche en oxygene arrive au cceur feetal par la veine ombilicale puis, via le
canal d’Arantius, a la veine cave inférieure (VCI), pour enfin atteindre ’oreillette droite
(OD). Le FO est bas situé sur le septum inter-atrial, & proximité de la VCI *® et le sang
oxygéné arrivant via le canal d’Arantius circule préférentiellement en direction du FO vers
Ioreillette gauche (OG) ****. Ainsi 1’Ao Asc regoit un sang relativement riche en oxygéne,
avec des saturations en oxygene avoisinant les 65%. Seul un faible pourcentage de ce sang

o . . . . 30,32-34,39
oxygéné traverse 1’isthme aortique en direction de I’Ao Desc * "7 """,

Le sang feetal pauvre en oxygene, qui revient au cceur du feetus par la VCI, se mélange au
sang issu de la veine cave supérieure (VCS) dans I’OD. Ce sang désoxygéné est dirigé
préférentiellement de 1’OD vers la valve tricuspide puis PAP ****. Comme les RVP sont
¢élevées, seule une faible proportion du débit cardiaque arrive dans la circulation pulmonaire,
la majeure partie est déviée par le CA vers I’Ao Desc ou les résistance vasculaires sont basses
33,34

. La saturation moyenne dans 1’Ao Desc, qui recoit du sang pauvre en oxygeéne venant du

CA et une faible quantité de sang oxygéné a travers I’isthme aortique, est d’environ 55% ****
34,39

D. Développement de la voie aortique

Le flux sanguin dans la voie aortique a donc plusieurs origines et est différemment réparti

chez le foetus.

Le sang éjecté par le VG a travers I’Ao Asc est distribué principalement aux arteres
coronaires et aux troncs supra-aortiques. En revanche, le sang a destination de I’abdomen, des

extrémités inférieures et de la circulation placentaire, est issu du CA puis de I’Ao Desc.

Depuis les travaux d’Abraham Rudolph, il est communément admis que le développement

des cavités cardiaques, et des vaisseaux qui leurs font suites, est 1i¢ au pourcentage du débit

38,40

cardiaque combiné qui les traverse . Le calibre d’un vaisseau est donc proportionnel au

41
et

flux sanguin le traversant (Figure 4). Les études post-mortem de McNamara
angiographiques de Sinha *2 montrent que le calibre de I’isthme aortique est d’environ 25%

inférieur a celui de I’Ao Asc. Rudolph confirma ces résultats lors d’études angiographiques



43

chez le prématuré et ’enfant né a terme (Figure 5)

Figure 5. Aortographie d’un nouveau-né a 2 jours de vie n’ayant pas d’anomalie. L étroitesse relative
de I’Isthme aortique (Is) comparée a I’Aorte ascendante (AAo) et I’Aorte descendante (DAo) est bien
visualisée. A. Ampoule ductale *.

Toute atteinte pouvant avoir un retentissement sur le débit dans ’Ao Asc ou dans le CA
risque d’altérer le rapport des flux et donc le développement des zones ou le débit sera

diminué, au profit des zones a plus fort débit (Figure 6).

Figure 6. Répercutions hémodynamiques selon le site d ’obstruction et impact sur le développement
cardiaque .

A : Feetus avec atrésie pulmonaire, on notera un canal artériel petit mais une large voie aortique.
B : Feetus avec atrésie aortique, dans ce cas [’aorte ascendante est hypoplasique alors que le canal
artériel est bien développé. Les nombres encerclés représentent les pourcentages de saturation en
oxygene, les autres nombres indiquent les pressions (systoles/diastoles) et m, les pressions moyennes.

Le feetus est, par ailleurs, particulierement sensible aux conditions de post-charge. Ainsi

méme une faible obstruction risque d’avoir des répercutions importantes sur le volume

e . s . 34,37,39,44-47
sanguin ¢jecté et le développement des cavités cardiaques ~7 """ ',



E. L’adaptation circulatoire post-natale

A la naissance une succession d’éveénements vont permettre I’adaptation des systémes cardio-
vasculaire et respiratoire a la vie extra-utérine. Le poumon vient suppléer le placenta comme

9,35

lieu des échanges gazeux **°. Le débit cardiaque et la consommation d’oxygéne augmentent

. \ , , , f s 48
afin de faire face a la montée des dépenses énergétiques ™.

L’évacuation du liquide alvéolaire pulmonaire et I’expansion des poumons lors des premicres
inspirations permettent la vasodilatation pulmonaire. L’augmentation de la pression partielle
en oxygene et la libération de monoxyde d’azote et de prostaglandines I, dans la circulation
pulmonaire lévent de la vasoconstriction pulmonaire, entrainant ainsi la chute des RVP. La
diminution des résistances pulmonaires, d’un facteur 10 a 20, provoque 1’augmentation du

flux sanguin dans I’AP et donc du retour veineux pulmonaire dans 1’0G %2451,

Le clampage de la circulation placentaire induit 1’arrét du retour veineux ombilical et donc la
baisse du flux veineux arrivant dans la VCI et dans I’OD. La pression dans I’OG devient alors
supérieure a celle de I’OD ce qui provoque I’accolement des 2 septa embryologiquement a
I’origine du septum inter-atrial (septum primum et septum secundum), fermant ainsi le FO. Le
placenta est une zone vasculaire a trés faibles résistances et de haut débit. Lors de la ligature

du cordon ombilical les RVS augmentent, multipliées par 2 & 3 %364

Suites a ces changements, le flux sanguin initialement droit-gauche au travers du CA devient
bidirectionnel et peu a peu se réduit *°. Le shunt gauche-droit du CA participe, lui aussi, a
I’augmentation du débit pulmonaire *°. La fermeture du CA se fait en deux temps et s’amorce
a partir de ’extrémité pulmonaire, phénomene en lien avec la baisse de pression du coté
pulmonaire *°. Une premiére occlusion, fonctionnelle, est due a la contraction des muscles

lisses du tissu ductal en réaction a la montée brusque de la pression partielle en oxygene et a

28,37,52

la diminution du taux de PGE, . La chute du taux de PGE; est liée en partie au clampage

2831
~. L

du cordon ombilical. Le poumon a lui aussi un réle dans la clairance des PGE, a

contraction des cellules musculaires lisses du CA entraine son raccourcissement et le
pe s e s 28 . ..

rétrécissement de sa lumiére “°. La fermeture fonctionnelle du CA est suivie d’une
prolifération tissulaire aboutissant a la formation d’une structure appelée le ligament artériel.

Chez le nouveau-né sain et a terme, la fermeture des shunts feetaux, le CA et le FO, se fait

29,38

progressivement au cours des premieres 24h de vie extra-utérines . L’occlusion définitive

) . . 28-30,43
du CA se fait en 2 a 3 semaines i



II. LA COARCTATION DE L’AORTE

A. Définition

La CoA est un rétrécissement congénital de I’Ao a la jonction entre sa crosse et I’Ao Desc en
regard de la zone d’abouchement du CA (Figure : 7). Elle appartient au groupe des anomalies
des troncs artériels extra-péricardiques de la classification des cardiopathies congénitales *°.
La CoA est, en général, située entre I’artere sous-claviere gauche et la partie proximale de

’Ao Desc >+,

Figure : 7. Coarctation isthmique de l’aorte créant une sténose serrée en regard de [’abouchement du
. , . ss
canal artériel sur ’arche aortique ™.

B. Hypoplasie de I’Arche Aortique

La CoA peut étre associée a une hypoplasie de 1’arche aortique d’importance et d’étendue de
degrés divers. Les critéres anatomiques définissant une hypoplasie sont propres a chaque
segment et sont rapportés au diametre de I’Ao Asc : un diametre inférieur a 60% du diamétre
de I’Ao Asc pour le segment proximal, inférieur a 50% pour le segment distal et inférieur a
40% pour I’isthme aortique »’. Une seconde approche permet, chez le nourrisson, de poser
I’indication chirurgicale d’élargissement de 1’arche a partir d’un diameétre inférieur a

27,56
1mm/kg de poids +1 .



C. Processus physiopathologiques

Encore discutée, la geneése précise de la CoA repose actuellement sur deux approches

différentes. Les études sur les récurrences familiales des maladies du spectre du cceur gauche
R .. . , e : 57

suggerent une participation génétique dans la survenue de ces malformations *'. Cependant de

récentes ¢tudes soutiennent les travaux antérieurs et soulignent le rdéle majeur de

, . \ . . . (s 44,5758
I’hémodynamique dans la genése de certaines cardiopathies congénitales ",

Rudolph, a partir de ses études expérimentales sur 1’agneau, développa une théorie

hémodynamique issue de I’hypoperfusion de I’isthme aortique observée chez les modéles

. . 34,38-40,46
animaux d’obstacles de la voie gauche "

. Les besoins énergétiques du cerveau et des
extrémités supérieures étant constants, en cas de diminution du flux a travers I’Ao Asc, c’est
le faible pourcentage du débit cardiaque destiné a I’isthme Ao qui sera d’autant réduit *.
Toute 1ésion entrainant une baisse du débit cardiaque traversant le cceur gauche provoque une
diminution du flux au niveau de I’isthme et perturbe le développement de cette zone déja

30,38

J4 . A . ., . 59
naturellement étroite . Les causes peuvent étre primitives ou secondaires ™ :

Diminution du flux arrivant a I’OG : par restriction du FO ou anomalie du retour

veineux pulmonaire, limitant la pré-charge du cceur gauche.

- Les obstacles de la voie d’admission gauche : cceur triatrial, obstacles mitraux
(rétrécissements valvulaires mitraux, anomalies de ’appareil sous valvulaire mitral),

qui limiteront le remplissage du VG et retentiront sur son volume d’¢jection.

- Les obstructions de la voie d’¢jection gauche : rétrécissements valvulaires ou sous

valvulaires aortiques.

- Les obstacles étagés de la voie gauche avec valve mitrale en parachute, anneau supra-

mitral, obstacle sous aortique et CoA, réalisant le syndrome de Shone **.

Dans les situations ou le VG pourra assurer le débit destiné aux coronaires et aux troncs supra
aortiques uniquement, le flux résiduel arrivant dans 1’aorte isthmique sera nettement réduit,
conduisant au sous-développement de cette portion de ’Ao **. A I’extréme, dans Iatrésie de
la valve Ao ou dans le syndrome d’hypoplasie du cceur gauche, il n’y a que trés peu voir pas
d’¢jection de sang du VG vers I’Ao Asc. Le CA vascularise alors de fagon rétrograde 1’arche

Ao. Aprés avoir vascularisé les troncs supra-aortiques, seule une faible proportion du flux

10



sanguin traverse 1’Ao Asc pour venir alimenter le myocarde uniquement. On comprend ainsi
y

I’extréme hypoplasie de 1’ Ao Asc associée aux atrésies de la valve Ao *°.

Les perturbations expérimentales du débit cardiaque, par constriction des voies d’admission
ou d’¢jection gauches, altérent le développement du VG. Ceci suggere que les hypoplasies de
la voie gauche peuvent survenir secondairement a des déséquilibres hémodynamiques plutot
que par le biais d’anomalies exclusivement génétiques ou intrinséques au ventricule gauche
57

. Ainsi, la réduction du flux au sein du cceur gauche explique ces anomalies de

développement, avec d’un c6té a I’autre de ce spectre : la CoA et le syndrome d’hypoplasie

38,39,44 59 60

du cceur gauche (Figure 6) . Les publications de Hutchins et Shinebourne
renforcent cette idée. Dans leurs cohortes de patients, on ne retrouve pas d’association entre la
CoA et les cardiopathies perturbant le rapport des débits au profit de la circulation

o) \ g . . 59,60
systémique, c’est a dire les obstacles de la voie droites *".

Rudolph a montré par ailleurs, qu’une modification de 1’orientation de la jonction du CA a
I’Ao Desc perturbe le flux sanguin, réalisant un jet a I’origine d’une indentation de la paroi
postérieure de I’Ao Desc. Apreés la fermeture du CA cette variante anatomique serait
accentuée, aboutissant a la constitution de la l1ésion de la CoA. Dans certaines CoA localisées,
une soufflure postérieure de la paroi aortique est parfois retrouvée, juste au dessus ou au
dessous de la zone de CoA, pouvant étre expliquée par les turbulences associées aux
modifications du flux ductal **,

Pourtant, cette théorie hémodynamique explique mal les formes de CoA sans hypoplasie de

. .y 55
I’arche aortique associée .

Une seconde approche mécanique, initialement présentée par Skoda, suggere que la CoA est
due a un effet oblitérant du tissu ductal ectopique qui réalise une striction de I’Ao en regard
de 1’émergence du CA >°. La présence de tissu ductal ectopique a pu étre mise en évidence
lors de ’analyse histologique de zones de CoA (Figure 8) ®%*. Cette théorie a ses limites car
elle n’apporte pas d’explication aux hypoplasies de 1’arche parfois associées ni aux CoA

. ; 43,55
accompagnées d’un CA encore largement perméable ™

. De plus, selon cette théorie,
I’hémodynamique feetale ne devrait pas étre modifiée et le diagnostic anténatal ne devrait pas

étre possible.
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Figure 8. Etude histologique d’une zone de CoA. Du tissu ductal est présent sur les deux versants de
la zone étudiée. La fleche montre [’encerclement complet de la lumiére de I’Ao Desc par le tissu
ductal. Is : Isthme aortique, DA : Canal artériel, DAo : Ao Desc 62,

L’ensemble de ces travaux souligne, certes, I’importance du rdéle joué par les facteurs
hémodynamiques dans la constitution des CoA, mais la mise en évidence de formes familiales
et les données histologiques montrent 1I’implication d’autres ¢léments. La physiopathologie de

la CoA semble donc étre multifactorielle et reste encore incomplétement définie.

D. Epidémiologie

La CoA est une cardiopathie fréquente. Sa prévalence dans le monde est de 0,24 a 0,34 pour

1000 naissances '

11,65

. Elle représente 5 a 8% de I’ensemble des cardiopathies congénitales
. Les garcons sont 2 a 3 fois plus atteints que les filles *°. La prévalence chez ’adulte est
plus difficile a évaluer en raison de formes moins séveéres et donc asymptomatiques.

L’incidence a la naissance est par conséquent certainement sous estimée *,

L’association de la CoA a certains syndromes, dont le syndrome de Turner 45XO, est décrite

13546869 1 a prévalence du syndrome de Turner est de 5,3% chez les filles atteintes de CoA .

Environ 60% des cas de CoA présentent une hypoplasie de 1’arche aortique et chez 26% des

41,55,71

patients on retrouve une communication inter-ventriculaire (CIV) D’incidence

variable, la bicuspidie de la valve aortique est fréquente dans cette population, entre 27 et

55,59,71,72

50% selon les séries . La proportion d’anomalies mitrales chez ces malades est

probablement méconnue, estimée entre 2 et 8% des cas . Les autres malformations sont plus
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rares: communication inter-atriale: 13%, transposition des gros vaisseaux (TGV): 9%,
. o . . . 55 . ,

ventricule droit a double issue: 4% et ventricule unique: 4% °°. Certes parfois isolée, la CoA

est une malformation qui s’associe donc fréquemment a d’autres anomalies, cardiaques ou

extracardiaques.

L’évolution spontanée de la CoA est péjorative. En I’absence de cure chirurgicale, 50% des
nourrissons symptomatiques meurent avant 1’age de 1 an. Sans réparation, I’espérance de vie
moyenne des patients initialement asymptomatiques est de 34 ans, 25% de ces malades
décedent avant ’avant 1’age de 20 ans, 50% avant 1’dge de 32 ans. Chez le grand enfant et
I’adulte, les causes de déces sont principalement liées a I’hypertension artérielle (HTA) et ses
complications : insuffisance cardiaque (IC), 1ésions coronaires, dissection et anévrysme
aortiques, hémorragies intracraniennes. L’insuffisance cardiaque reste rare apres 1’age de 1
ans, mais peut se développer aprés 40 ans, par dysfonction d’une valve aortique bicuspide,
HTA ou lésions de fibrose myocardique. La survenue d’endocardite est plus le faite de la

. .. . A 2,4,55,73-76
bicuspidie aortique que de la CoA en elle méme ~™7>""" ™,

Les progres des techniques chirurgicales et d’angioplastie percutanée ont significativement
améliorés le pronostic des patients atteints de CoA. L’espérance de vie de ces malades reste
cependant inférieure a celle de la population générale, principalement en raison du sur-risque

. . 4977
cardiovasculaire

. Dans une étude rétrospective de 1946 a 2005, 1’équipe de Brown
estimait un taux survie post-opératoire a 30 ans de 73,5% °. L’age tardif de la chirurgie et
I’HTA préopératoire étaient des ¢léments péjoratifs sur I’espérance de vie chez les patients
atteints de CoA isolées °, observations similaires & celles de Cohen ’*. La présence d’autres

. . , . sz L 79
malformations cardiaques est également un facteur de morbi-mortalité élevée .
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E. Signes d’appel anténataux

Outre la présence d’une clarté nucale, d’antécédents familiaux de cardiopathies de la voie
gauche ou d’un feetus atteint d’un syndrome de Turner, qui sont des signes d’appels généraux
de cardiopathies feetales gauches, il existe des signes indirects de dépistage prénatal de la

CoA "% Le point d’appel principal et facilement accessible est 1’asymétrie des gros

82-87 3 éme

vaisseaux aux dépends de la voie gauche . L’apparition au trimestre d’une asymétrie
de taille des cavités cardiaques peut cependant étre physiologique et a ce terme il est difficile
de prévoir le risque de CoA a la naissance. Présente dés le 2™ trimestre, une telle asymétrie
est plus inquiétante et nécessite une réévaluation a 36 semaines d’aménorrhée. Devant tout
déséquilibre des ventricules ou des gros vaisseaux, une échographie cardiaque s’impose lors

2585 1 a réduction du flux a travers le FO avec un shunt

des premiers jours de vie
préférentiellement gauche-droit est un autre signe d’appel important pour la détection des
anomalies de la crosse aortique *°. L’hypoplasie de I’arche aortique, la bicuspidie et les CIV
sont des facteurs de risques plus difficiles a évaluer en anténatal **®. Selon les séries, la

présence d’une VCS gauche est ou non un facteur de risque de CoA **°,

Le taux du dépistage prénatal se situe autour de 40% selon les séries *'

. L’impact du
dépistage prénatal sur la survie des patients est clairement démontré °*. Ce dépistage permet
d’organiser une surveillance a la fermeture du CA et ainsi de prévenir les diagnostics tardifs
au décours de situations d’insuffisance cardiaque ou de choc cardiogénique.

Malheureusement, I’échographie prénatale ne permet pas de dépister toutes les CoA *°.

F. Présentations cliniques

1. Forme néonatale

La CoA réalise un obstacle a la voie d’¢jection du VG qui chez le nouveau-né est souvent mal
toléré. Elle peut aboutir a une défaillance cardiaque précoce et, en 1’absence de traitement
rapide, conduire au déces. La CoA est [’une des principales urgences cardiaques néonatales >,
L’auscultation retrouve parfois un souffle systolique éjectionnel prédominant au foyer

aortique, pouvant irradier aux régions sous claviere et dorsale inter-scapulaire gauches
11,55,69,96
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Les pouls fémoraux seront diminués ou abolis, voir retardés, a la palpation alors que les pouls

radiaux et carotidiens seront nettement marqués =%,

On observe fréquemment un gradient de pression artérielle (PA) avec une hypertension
artérielle en amont de la CoA, si le VG est adapté, le plus souvent au membre supérieur (MS)
droit, et surtout une hypotension aux membres inférieurs (MI). Un gradient de PA systolique
(PAs) d’au moins 20mmHg entre le MS droit et les MI sera considéré comme significatif
113376 T e niveau de PA au MS gauche varie selon que la zone de CoA se situe en amont ou
en aval de la naissance de I’artére SCG. Rarement, 1’artére sous claviére droite (SCD) peut

naitre de I’Ao Desc, en aval de la zone rétrécie, passant en arriére de 1’cesophage et entrainer

une hypotension du MS droit *°. (Figure 9)

Figure 9. Coarctation et arteres sous-clavieres.

A gauche, I’artére sous-claviére gauche nait en aval de la coarctation et les pouls ne sont pas percus
au membre supérieur gauche.

Au milieu, la sous-claviere droite est rétro-oesophagienne, elle nait en aval de la coarctation et les
pouls ne sont pas palpés au membre supérieur droit.

A droite, il y a association des deux variantes anatomiques et les pouls ne sont pergus a aucun

55
membre .

L’évolution vers I'IC se fait dans prés de 5% des cas. Son retentissement est fonction du
degré de sténose, du délai de fermeture du CA, de la qualité du VG *>*7. Les ventricules du
nouveau-n¢ restent peu compliants a la naissance. L’augmentation importante et rapide de la
post-charge du VG en période néonatale ne permet pas une adaptation adéquate du VG. Ceci
expose le nouveau-né au risque de défaillance cardiaque, avec une hypoperfusion
prédominante aux territoires situés en aval de la CoA (reins, foie, tube digestif), létale en
I’absence de traitement rapide *. En cas de collapsus, la palpation des pouls sera parfois trés

difficile, pouvant retarder le diagnostic.
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L’augmentation des pressions de remplissage dans le VG provoque une augmentation des
pressions pulmonaires. Le FO forcé sera le si¢ge d’un shunt gauche-droit qui entrainera la
dilatation des cavités droites. Cette hypertension artérielle pulmonaire post-capillaire, alors

que le VD n’est pas adapté, induit un risque de décompensation cardiaque droite .

La survenue d’IC sévére est plus fréquente chez les patients ayant une CoA associée a une

hypoplasie de I’arche aortique, une CIV ou a d’autres anomalies cardiaques **.

La radiographie de thorax pourra mettre en évidence une importante cardiomégalie, parfois
accompagnée de signes de surcharges pulmonaires. Elle n’est cependant pas indispensable au

diagnostic >°.

2. Forme du grand enfant et de ’adulte

Les formes de CoA du grand enfant et de 1’adulte sont généralement bien tolérées et souvent
asymptomatiques. Il n’est pas rare d’en faire le diagnostic au décours d’un examen
systématique des pouls fémoraux, d’une auscultation cardiaque ou a ’occasion d’un bilan

10,54,76,97
A P06

pour HT . Il est d’ailleurs recommandé lors de la découverte d’une HTA, chez le

grand enfant ou 1’adulte, de comparer les pouls brachiaux et fémoraux et de rechercher la

présence d’un gradient tensionnel MS-MI afin de dépister une CoA '

La circulation collatérale chez ces patients se forme a partir des artéres mammaires internes et
intercostales et rejoint de fagon rétrograde le segment post-CoA de I’Ao Desc proximale '
En cas de développement d’une circulation collatérale, le gradient de pression artérielle entre
le MS droit et les MI peut étre atténué >**>7°. Signe radiologique devenu rare, 1’érosion
costale, induite par la circulation collatérale, est tardive, non pathognomonique et elle ne
permet pas de faire le diagnostic de CoA . L’élévation de la pression artérielle et le
développement d’une circulation collatérale assurent, en cas d’obstruction chronique, une

) . o or L 55
perfusion adéquate de I’hémicorps inférieur .

Chez le jeune enfant, 1’¢lévation de la pression artérielle reste cependant modérée et peu
passer inapercue. Liés a la sévérité¢ de la CoA, les premiers signes d’HTA n’apparaissent

souvent qu’a partir de I’age de 15 ans >°.
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G. Diagnostic échographique de coarctation constituée

Le diagnostic de CoA repose sur 1’échocardiographie qui permet également d’en apprécier la

sévérité et le retentissement '!3H101

. L’échographie cardiaque est une technique non
invasive, rapide et reproductible '*. Cet examen permet de préciser le site et I’étendue de la
zone de CoA "' La vélocité du flux en mode Doppler continu au niveau de 1’isthme est
augmentée et on observe un prolongement diastolique pathognomonique ''*'%%
L’échographiste devra apprécier 1’adaptation myocardique a 1’obstacle a partir de
I’épaississement des parois du VG et des fractions d’¢jection et de raccourcissement, mesurer

les pressions dans I’OG et estimer la pression artérielle pulmonaire '->*'%*1%,

L’incidence longitudinale supra-sternale de la crosse aortique permet de mettre en évidence la

r . . 105,106
sténose isthmique

. Un contréle échographique de 1’arche aortique sur cette coupe est
d’ailleurs recommandé avant toute chirurgie de cardiopathie congénitale afin d’éliminer une

- 105
CoA associée .

L’estimation échographique des gradients de pression au travers de la zone de CoA présente

107 et avec le

une corrélation forte avec les données fournies par cathétérisme (= 0.91)
gradient tensionnel MS-MI (+=0.84) '%2. L’¢étude de Sullivan a montré que la mise en évidence
d’un gradient échographique important pourrait permettre d’éviter le recours au cathétérisme
diagnostique. Cependant cette méme étude incite a la prudence en cas de 1ésions complexes,

, . . . .. 108
la mesure échographique des gradients pouvant parfois €tre sous estimée .

L’équation de Bernoulli permet, a partir de ’accélération du flux observée en regard d’une
zone de sténose, de calculer le gradient de pression instantané maximal de part et d’autre de la
zone de CoA. Cette équation n’est cependant pas applicable en cas de sténose prolongée ou
d’obstacles successifs '*''°. On se sert donc de la vitesse maximale (Vmax) du flux sur

I’isthme et du prolongement diastolique pour porter le diagnostic de CoA "',

Un temps de demi décroissance du flux en diastole >100ms (Figure : 10), c’est a dire la
prolongation du flux en diastole, a une spécificité et une valeur prédictive positive de 100%
pour le diagnostic de CoA. La sensibilit¢ des mesures en diastole est meilleure que celles en
systole ( 79% vs 57%) "2 Lim et Ralston ont confirmé la supériorité des mesures en diastole.
L’analyse Doppler en diastole, avec un temps indexé de demi-décroissance du flux >200ms,

avait dans leur étude une valeur prédictive positive de 87% et négative de 80% s,
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Figure 10. Enregistrement Doppler continu d’'un patient ayant une forme sévere de coarctation de

["aorte. On note l’accélération du flux en systole et la présence d’un prolongement antérograde du

. 112
flux en diastole .

Le flux dans I’Ao abdominale, quant a lui, n’est plus pulsé¢ mais devient amorti ''*.

En cas d’IC, en I’absence de débit suffisant, il est difficile, de mettre en évidence une
accélération significative sur I’isthme. Il faut parfois se fier aux signes indirects : anatomie de

I’isthme et défaillance VG.

Progressivement, en réaction a la surcharge de pression dans le VG, celui-ci va s’adapter et

29,55,97

s’hypertrophier selon le phénoméne décrit par Laplace . L’échographie du grand enfant

ou de I’adulte montrera donc un VG hypertrophié, de fonction généralement conservée et

adaptée a I’obstacle **'*+1%.

H. Traitements

1. Traitement médical

La CoA néonatale avec VG désadapté et dont le CA est fermé ou assure I’ensemble du débit
systémique est une urgence vitale, justifiant une prise en charge réanimatoire associant

. . 55,115,116
perfusion de PGE; et le recours aux inotropes ™ > .
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Méme s’il permet de gagner du temps chez les nouveau-nés symptomatiques, le traitement
médical reste insuffisant **. Le seul traitement 4 envisager pour le long terme est la cure
chirurgicale. L’administration des PGE, n’est efficace que chez le nouveau né et ne peut se
faire que par voie intraveineuse. Les PGE, entrainent des effets secondaires notables :
inconfort général, douleurs diffuses, apnées centrales, troubles digestifs avec intolérance

alimentaire et risque d’entérocolite **.

2. Techniques chirurgicales

La premiére intervention fut réalisée par Crafoord a Stockholm en 1944 ''7. La résection de la
zone ductale associée a ’anastomose termino-terminale des deux extrémités de I’Ao porte
désormais son nom (Figure 11). Les techniques chirurgicales et les voies d’abords différent
selon la présence ou non d’une hypoplasie de 1’arche Ao associée, de la localisation de la
CoA et de la présence d’autres anomalies cardiaques congénitales associées. Les formes sans
hypoplasie associée pourront étre abordées par thoracotomie latérale. Les CoA avec
hypoplasie en amont de la carotide gauche ou associées a d’autres malformations devront étre

1,27,56 118

traitées par sternotomie . Le choix de la technique différe selon 1’age du patient

. o . . 27
Figure 11. Résection — anastomose termino-terminale de Crafoord *'.
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Lorsque que la CoA est associée a une hypoplasie de I’arche, une modification de la
technique de Crafoord est nécessaire. La zone de CoA est réséquée et le segment
hypoplasique de I’arche est incisé au niveau de la concavité de la crosse. L’anastomose est

réalisée immédiatement sous le départ du tronc artériel brachio-céphalique gauche et de la

carotide gauche (Figure 12). En cas de segment hypoplasique plus long, il peut étre nécessaire
1,27

de sacrifier I’artére sous claviére gauche (Figure 13)

Figures 12 (A,B,C) en haut et 13 (4,B,C) en bas. Intervention de Crafoord modifiée 7,

La technique de Waldhausen utilise I’artere SCG pour réaliser une plastie d’¢élargissement en

cas d’hypoplasie prolongée entre I’artére SCG et la zone de CoA '. (Figure 14)

Figure 14. Intervention de Waldhausen *’
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Dans les formes impliquant le second segment de I’arche aortique, il est possible d’élargir
cette zone selon la technique d’Amato qui réalise une premicre anastomose entre la face
inférieure de la crosse et I’Ao Desc puis une seconde entre la face externe de 1’artére carotide

gauche et la face interne de I’artére SCG *™'". (Figure 15).

L3 &

Figure 15. Intervention d’Amato ”’

Les formes du grand enfant ou de 1’adulte et certaines récidives de CoA peuvent parfois étre
réparées a 1’aide d’un patch d’élargissement (Figures 16 et 17) ou d’un tube prothétique
(Figure 18). Dans de rares cas, un tube extra-anatomique, entre 1’artére SCG et ’Ao Desc

A A . 1,27,120
pourra méme &tre employé 7.

27

Figure 17. Plastie d’élargissement de ’arche aortique par patch *’.
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Figure 18. Tube prothétique en position anatomique, termino-terminale *’.

Au vue de la gravité de I’évolution spontanée de la CoA, toute CoA sévere provoquant une

réduction de plus de 50% du calibre de la lumicre aortique nécessite une prise en charge

11,55

chirurgicale . L’American College of Cardiology et I’American Heart Association

recommandent I’intervention lorsque le gradient de pression est > 20mmHg, voire inférieur

s’il existe une circulation collatérale significative (Recommandation de Classe I, niveau

, . 10 . . , N L L. 10,11,69
d’évidence C) . Le choix de la technique étant laissé a 1’appréciation des équipes .

Chez le grand enfant et I’adulte, toute CoA avec HTA au dela de 150mmHg nécessite une
prise en charge chirurgicale . Si la CoA est asymptomatique et 1’élévation de la pression
artérielle peu sévére, la date de ’intervention peut étre discutée >°. L’age de I’intervention

détermine le risque de récidive de CoA (ReCoA), le développement d’une circulation

9,27,121

collatérale et le risque de persistance de ’'HTA en post-opératoire . Il est cependant

difficile a partir de la littérature de déterminer précisément 1’age optimal de la chirurgie Ot

L’¢étude européenne menée par Kansy entre 1999 et 2008, comprenant pres de 2000 enfants
opérés d’une CoA, présentait un taux de mortalité, dans les 30 jours suivant cette chirurgie, de
4,6% '**. Les complications de la chirurgie de la CoA peuvent étre d’une part hémorragiques,
mais les crises d’hypertension artérielle paroxystiques ne sont pas rares et peuvent survenir
dans 30% des cas. La fréquence des paraplégies post-opératoires se situe entre 0,4 a 1,5%

selon les séries. Cette complication lourde est principalement liée au temps de clampage de

1,123,124
i

I’Ao Desc, d’autant plus si la circulation collatérale n’est pas ou peu développée es

mécanismes d’ischémie-reperfusion peuvent étre a 1’origine de douleurs abdominales, d’iléus

125

réflexes voir de Iésions de nécroses digestives Les chylothorax et paralysies

récurrentielles sont des complications, elles aussi, peu fréquentes mais néanmoins possibles

en raison de la proximité du canal thoracique et de ses collatérales et de la présence du nerf

1,55,123
AP

récurrent dont la crosse passe sous le C . Une étude multicentrique, réalisée de 2006 a

2010 et incluant plus de 5000 patients, a rapporté 36% de complications post-opératoire mais

L. , .79
aucun cas de 1ésion médullaire .
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3. Techniques de cathétérisme interventionnel

Depuis le développement des techniques échocardiographiques et d’imagerie, la place du
cathétérisme cardiaque et de ’angiographie a visée diagnostique a quasiment disparut 2% %%,
Avant la réalisation d’un cathétérisme, des examens d’imageries non invasives sont d’ailleurs

i . . - 127
recommandés (Recommandation de Classe I, niveau d’évidence A) '.

L’étude angiographique de la circulation collatérale, parfois demandée avant la chirurgie, est

désormais remplacée par le scanner ou 1’imagerie par résonnance magnétique '>"*°.

Possible chez le nouveau-né et le petit enfant, I’angioplastie des CoA natives par sonde a
ballonnet est un geste risqué avec un taux ¢levé de récidives. Les techniques de cathétérisme

. . ’ ’ s 127,131-137
interventionnel seront, chez 1’enfant, réservées aux récidives de CoA " .

Chez ’adulte, la dilatation par voie percutanée est parfois une bonne alternative a la chirurgie

. 69,9,136,138
des CoA natives ~ 77

. La mise en place d’un stent donne également de bons résultats
avec une survenue des ReCoA moins importante '"'*'**"'**_ Concernant les récidives de CoA,
les résultats a long terme de ’angioplastie par cathétérisme sont cependant inférieurs a ceux

142144

de la chirurgie . Les procédures percutanées peuvent se compliquer par la survenue

d’anévrysme ou, plus rarement, de dissection aortiques .

I. Coarctation de ’aorte et hypertension artérielle

Selon les séries, I’incidence de ’HTA dans la population des patients suivi pour CoA se situe
entre 17 et 47% °. Plusieurs facteurs semblent intervenir dans le développement de 'HTA

chez les patients atteints de CoA. La physiopathologie exacte reste cependant mal établie °.

Menée sur pres de 820 patients avec un age moyen de 17 ans lors de la réparation, I’étude de
Brown retrouvait un taux d’HTA de 83% avant I’intervention. Leurs résultats suggerent que la

r r r . s . 6
présence d’une HTA préopératoire n’est pas associée a la survenue d’une HTA tardive °.

La composante mécanique, réalisée par 1’obstacle, régresse généralement apres la levée de la
CoA. L’impact de cette composante se réduira par ailleurs de fagcon progressive, parallelement

au développement d’une circulation collatérale >°.
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Une autre hypothése suggére la participation de barorécepteurs '*>'*°. Ces barorécepteurs
agiraient en ¢élevant le niveau de pression artérielle en amont de 1’obstruction afin d’assurer
une perfusion correcte des organes situés en aval de la zone de CoA °. Aprés cure de CoA, ces
récepteurs semblent avoir une sensibilit¢ diminuée ne permettant pas de compenser la rigidité

, 145-147
observée de I’Ao .

Par ailleurs, I’hypoperfusion rénale, secondaire a la diminution du débit en aval de la CoA,
provoque une activation du systeme rénine-angiotensine-aldostérone, entretenant elle aussi
I’HTA. Le traitement chirurgical de la CoA permettra également la restauration d’une activité

55,148
normale de cette cascade hormonale ™.

La persistance d’un niveau élevé de pression artérielle peut 1éser le lit vasculaire et provoquer
une augmentation des RVS, elle méme source d’HTA . Cette élévation secondaire de la
pression artérielle n’est parfois observée qu’a I’effort. Ces données justifient une prise en

charge précoce de la CoA ™.

La tendance des patients atteints de CoA a développer une HTA, et ce méme aprés un bon
résultat opératoire, indépendamment du délai de prise en charge, suggere que la CoA puisse

149.130 1 >atteinte artérielle associée a la CoA ne semble

étre une maladie artérielle diffuse
concerner que la zone en amont de la CoA. L’analyse de la réflexion de 1’onde de pression a
travers le systéme artériel, par tonométrie d’aplanation, montre une réflexion précoce de
I’onde de pression témoignant d’une rigidité artérielle accrue et d’une réduction de la

54,151

vasoréactivité artérielle périphérique . Méme apres cure de CoA, ’Ao Asc et la zone

, , . < e qe o 110
réparée gardent une distensibilité réduite et une rigidité élevée

. L’altération des propriétés
élastiques de I’Ao semble participer a 1’augmentation de la PAs observée chez les patients
opérés d’une CoA et s’associe a une détérioration de la fonction diastolique du VG °'™'%3,
L’étude de ces parameétres sur les arteres périphériques retrouve des résultats similaires aux

154,155 1 -
> Lien avec la

MS, alors qu’aux MI les résultats sont comparables a ceux des témoins
chirurgie ou conséquence d’une maladie diffuse de 1’aorte, ces données posent la question de

I’origine de ces perturbations vasculaires.

Cependant aucun de ces mécanismes n’explique a lui seul ’ensemble des cas d’HTA, il

semble plus vraisemblable qu’ils interviennent de facon conjointe .
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En I’absence de CoA résiduelle ou de ReCoA, I’incidence de ’'HTA post-opératoire est
conditionnée par I’age auquel le patient fut opéré *'*°. Peu présente chez les patients pris en
charge avant 1’age de 5 ans, on retrouve déja cette HTA post-opératoire chez pres de 20% des

o 77
enfants opérés entre 5 et 9 ans

. Les adultes opérés apreés 30 ans présentent de fagon
significativement plus fréquente une HTA post-opératoire '’. Brown et al ont rapporté un age
seuil de 9 ans. Les patients opérés a 9 ans ou apres présentaient, dans leur étude, un risque

relatif de développer de ’'HTA 5 a 15 ans apres de 4,1 (IC 95% : 2,1-8,4; p<0.001) 6

Ou et al ont étudié en imagerie par résonnance magnétique (IRM) le lien entre la morphologie
de I’arche aortique aprés réparation chirurgicale et ’'HTA (Figure 19). Bien que dans leur
étude, ils n’ont pas retrouvé de lien entre le type de chirurgie et 1’architecture post-opératoire
de ’arche aortique "', leurs résultats indiquaient que la géométrie de I’arche influe sur le

profil tensionnel. Selon leurs analyses, les patients ayant une arche de type gothique seraient

157,158

plus fréquemment hypertendus

722
545
455
27.8
%
4 6
Gothic Crenel Mormal

Figure 19. Trois morphologies différentes d’arche aortique apres réparation chirurgicale de CoA. De
gauche a droite : la géométrie de type gothique (gothic), la forme en créneau ou en caréne (crenel) et
le type normal ou arche romane. En dessous, pour chaque type, le pourcentage de patients avec une
pression artérielle normale (N en blanc) et hypertendus (HT en noir) "’
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L’angulation anormale de ’arche aortique aboutit a une accélération du flux et a une

159

augmentation des contraintes appliquées contre la paroi de I’Ao . L’équipe de Ou a

¢galement montré que 1’angulation de I’arche aortique provoque, en systole, une réflexion du
flux aortique. Cette réflexion de I’onde est associée a un épaississement de la paroi de I’Ao et

\ . 160
a une augmentation de la masse du VG .

L’architecture de I’arche apres la chirurgie semble participer au remodelage intimal et influer

sur la rigidité¢ de I’Ao Asc avec des parametres significativement plus altérés en cas d’arche

161

gothique . Une autre étude semble confirmer ces données, les auteurs suggéraient

cependant que plus que 1’angulation de I’arche, c’est le degré d’hypoplasie résiduelle qui
conditionne la survenue de ’HTA ', L’équipe de Giardini a montré, sur une population de
patients opérés de CoA, qu’une hypoplasie résiduelle de I’arche aortique pouvait étre

responsable d’HTA a D’effort, d’hypertrophie du VG et du développement d’une circulation

163

collatérale plus importante . Les mesures ambulatoires de la PA chez les patients opérés

confirment 1’impact d’une hypoplasie de 1’ Arche Ao sur la survenue d’une HTA '**,

Dans une méta-analyse, Canniffe et al retrouvaient une prévalence médiane de ’HTA de 35%

121

chez les patients opérés “. L’étude COALA portant sur pres de 400 patients, avec un suivi a

27 ans en post opératoire, rapportait 57% de patients ayant un profil tensionnel anormal '*°. Tl

faut noter que le seuil tensionnel ambulatoire choisit pour cette étude était de 133/78 mmHg,

1

seuil qui serait associé¢ a une augmentation du risque cardiovasculaire '®. Les principaux

facteurs de risques retrouvés par 1’étude COALA et celle de Canniffe étaient, en 1’absence

d’obstacle: I’age lors de I’intervention, la présence de matériel prothétique, le sexe masculin

121,149

et la durée du suivi . L’HTA est fréquemment observée tardivement apres la chirurgie

150,166

méme en I’absence de sténose résiduelle ou récidivante . Elle est un facteur majeur de

morbi-mortalité chez les patients suivi pour CoA °,

Les modifications de la paroi de I’Ao secondaires a ’HTA peuvent étre responsables de
formations anévrismales en aval ou en amont de la zone de CoA. Les anévrismes touchent

55

10% des patients a la fin de la seconde décennie de vie *. L’HTA peut également étre a

I’origine de la rupture de ces anévrismes ou de dissection aortique.

26



III. RECIDIVE DE COARCTATION DE L’AORTE

Malgré une réparation, chirurgicale ou percutanée, la CoA peut récidiver /. Les ReCoA trés
précoces correspondent plus a des CoA résiduelles ”’. Les ReCoA et les obstacles résiduels
exposent tous deux au méme risque d’HTA et de ses conséquences . Lors du suivi d’un
patient opéré d’une CoA, I’apparition d’une HTA doit faire rechercher en premier lieu une

ReCoA ¢

A. Suivi des patients

«Réparés » ou non, tous les malades atteints de CoA requierent un suivi a vie
(Recommandation de Classe I, niveau d’évidence C) '°. Les patients ayant eu une cure
chirurgicale ou par voie percutanée nécessitent une surveillance au moins annuelle "
(Recommandation Classe I, niveau d’évidence C) voire biannuelle '' au sein d’un centre de
compétences pour le suivi des cardiopathies congénitales de I’enfant puis a 1’age adulte ( les

« grown up congenital heart » : GUCH).

. . N . . . s 138
La surveillance des patients, aprés réparation de CoA, reste néanmoins mal défini .

L’examen clinique annuel permet de dépister la survenue d’'une HTA. La fréquence des tests

10,11

d’effort est laissée a 1’appréciation des équipes . Méme apres un résultat de cure CoA

. . . . oy . . 10,11,128
semblant bon, il est recommandé de réaliser une imagerie a distance de I’intervention " .
La réalisation des examens complémentaires sur un rythme de 2 & 5 ans semble raisonnable
1938 "En pratique, les examens d’imagerie sont effectués tous les 2 a 3 ans, et tous les ans en

cas d’anomalie.

B. Risques de récidives
1. Epidémiologie

Dans 1’étude COALA, le taux de ReCoA était de 13% '*°. D’autres équipes ont retrouvé des
résultats proches : 15% selon Seirafi '°®, 16% chez Zehr ', 10% pour JW Brown '®® et un
taux de 10,4% a 30 ans dans 1’é¢tude de ML Brown menée de 1946 a 2005 ® Weber 169, ainsi
que Vriend et Mulder * ont cependant rapporté une plus grande hétérogénéité de prévalences,

de 0 a 60%, selon les études et leurs définitions de la ReCoA.
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2. Facteurs de risques

La ReCoA peut étre due aux particularités anatomiques de la CoA comme la présence d’une
hypoplasie de I’arche aortique. Une malfagon chirurgicale entrainant une résection incompléte
de la zone rétrécie, une tension importante de I’anastomose, un mauvais placement du volet
sous-clavier ou encore de la piece d’élargissement peuvent aboutir a la constitution d’un
nouvel obstacle. Un défaut de croissance de l’anastomose ou la prolifération du tissu

, . . . . 27
mésangial en regard de la cicatrice sont eux aussi source de ReCoA .

Une ReCoA ou une CoA résiduelle ne sont pas rares chez le nourrisson. La fréquence des
ReCoA est intimement liée a I’age du patient au moment de la chirurgie. L’incidence des
ReCoA est plus importante chez les patients opérés avant 1’age d’un an, particuliérement ceux

: : e 6,78,123,167,170,171
ayant un poids de naissance inférieur a 2kg ™" ="

Les taux de ReCoA semblent comparables entre les formes isolées de CoA, celles associées a

une CIV et les formes plus complexes .

Selon les séries, le lien entre type de chirurgie et ReCoA varie. Chez I’enfant I’intervention de

6,77

Crafoord donne de meilleurs résultats a long terme que les autres types de chirurgies ''. Dans

I’é¢tude de Chen et al, les auteurs retrouvaient, eux, un taux de récidive plus élevé apres

71 Malan et al

réparation par la technique de Crafoord que par celle de Waldhausen
retrouvaient 26% de re-sténose aprés cure de CoA par patch '72. Une autre série confirmait ce
résultat et présentait la technique de réparation par patch comme seul facteur

significativement associé au risque de ReCoA ',

Dans la cohorte de Brown, il y avait significativement plus de reprises apres réparation par

1 ére 2nde

voie percutanée que par voie chirurgicale. Le délai médian entre la 17" et la intervention
chirurgicale était de 7,5 ans, ce délai était de 2 ans aprés procédure percutanée '°. Les
techniques de cathétérisme interventionnel ont un taux de re-sténose de 10 a 15% '**. Selon
Chen et al, I’Odd Ratio pour le risque de ReCoA par techniques de dilatation par ballonnet est
de 3.75 (95% IC: 1.16— 12.75, p = 0.03) et de 3.52 pour les procédures avec stent (95% IC:

1.34-10.14, p=0.01) '"".

11 faut cependant rappeler que le choix de la technique employée varie selon I’age du patient,

la sévérité et 1’étendue de la CoA et I’anatomie de 1’arche aortique *'".
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C. Diagnostic clinique

L’absence de diminution des pouls fémoraux ou d’asynchronisme des pouls MS-MI permet
d’éliminer les formes sévéres de ReCoA, mais ne permet pas d’exclure les formes modérées.
En cas de ReCoA non serrée, les patients peuvent étre complétement asymptomatiques ou

spontanément adapter leurs activités afin de ne ressentir aucun symptome ' .

O’Sullivan et al ont montré une corrélation entre la PAs et la présence d’une CoA résiduelle
1% Dans I’étude menée par Therrien, la spécificité de ’'HTA systolique pour le diagnostic des
ReCoA était de 74% '". Plusieurs auteurs fixent un seuil de gradient tensionnel MS-MI au

140,164,169
A ,164,

repos de 20mmHg pour définir les ReCo . La valeur du gradient tensionnel MS-MI

au repos est corrélée au degré de sténose résiduelle '7*. Cependant, dans I’étude de Lee, la

sensibilité de ce test pour le dépistage des récidives était mauvaise (5% ; IC 95% : 0.9-24) '**.

Guenthard et Wyler ont montré qu’en raison de 1’altération des propriétés élastiques de la
paroi de I’Ao Asc et de la circulation collatérale, la mesure du gradient tensionnel MS-MI ne

permettait pas d’évaluer la sévérité d’un obstacle résiduel '7*'".

Si ’examen clinique et la présence de symptdmes présentent de fortes spécificités (89 et
83%), leurs sensibilités pour le diagnostic des ReCoA sont cependant décevantes (29 et 15%)
173 Comme pour la plupart des pathologies aortiques chroniques, les éléments cliniques ne
permettent pas a eux seuls le dépistage des stades précoces de ReCoA, les patients étant alors

. , . . . 69
asymptomatiques et ne présentant pas encore de signe de complication 2173,

L’¢lectrocardiogramme (ECG) peut montrer une hypertrophie ventriculaire gauche (HVG).
Cette HVG électrique peut étre observée en I’absence de ReCoA et étre la conséquence

176,177

directe d’une HTA chronique . La radiographie de thorax apporte peu de renseignements

et ne fait pas partie du bilan'”.
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D. Diagnostic échographique

Dans son rapport de novembre 2012, la Haute Autorit¢ de Santé consideére que
I’échocardiographie est indiquée dans le suivi des cardiopathies congénitales .
L’échographie dans 1’étude de Therrien, est I’examen qui, individuellement, présentait la plus

forte sensibilité pour le diagnostic des ReCoA, avec un taux de dépistage de 87% '".

L’examen devra rechercher la présence d’un gradient résiduel sur la zone isthmique, la
réapparition d’un prolongement diastolique et évaluer le fonctionnement de la valve aortique

138 La fonction et I’épaisseur du VG seront également détaillées.

Une vitesse maximale (Vmax) en systole <2m/s sur I’Ao Desc permet d’éliminer une sténose
sévere '7*. Certains auteurs utilisent un seuil de gradient maximal de 25mmHg pour définir les

' Ce gradient maximal en analyse Doppler présente une forte

ReCoA significatives
corrélation avec le gradient pic a pic (7= 0.95) et le gradient instantané maximal (» = 0,94)
mesurés par cathétérisme '”°, mais la corrélation avec le gradient tensionnel MS-MI est plus
faible (7=0.44) '*°. L’échographie Doppler a cependant tendance a surestimer le gradient pic a
pic du cathétérisme et a sous estimer le gradient instantané maximal '*'””. Aprés correction
chirurgicale, les modifications de géométrie et la longueur variable de la zone de sténose

rendent difficiles I’utilisation de la formule simplifiée de Bernoulli HOLT,

Les recommandations de la Société Européenne de Cardiologie (ESC) de 2010 présentent le
prolongement diastolique comme étant le signe le plus fiable pour le diagnostic des ReCoA

significatives lors de I’échographie au repos ',

Malheureusement, de mauvaises fenétres acoustiques peuvent poser probleme chez les adultes
et les patients opérés, voir multi-opérés. L’étude échographique en 2-Dimensions de la zone

L e . .2 126,129
réparée est parfois difficilement accessible dans sa totalité "= .
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E. Epreuve d'effort

Les mesures de pressions artérielles au repos sont insuffisantes chez les patients atteints de
CoA. La supériorité des mesures ambulatoires par holter tensionnel sur la prise ponctuelle de

9,150,181,182

PA a été soulignée par plusieurs études . I1 a été montré dans cette population une

réponse hypertensive parfois exagérée lors de 1’effort et des activités de la vie courante, méme

r 9,183
en présence de valeurs de PA normales au repos ™

. L’étude de Freed a rapporté que les
patients opérés de CoA avaient une élévation de la PAs a I’effort supérieure a celle des sujets
témoins. Dans cette étude, 1/3 des malades atteignaient un pic de PAs supérieure a 200mmHg
au MS. L’élévation de la PAs a Deffort s’accompagnait d’une majoration du gradient
tensionnel MS — MI '**. La prévalence de 'HTA 4 I’effort chez les malades opérés de CoA de

121

la méta-analyse de Canniffe était de 35% . Correia et al ont, eux aussi, retrouvé une

prévalence significative de ’HTA a I’effort chez des patients normotendus au repos '*°.

Markel et al ont montré, que 1’effort soit focalis¢ aux MS ou aux MI, que les patients opérés
d’une CoA présentaient un gradient de PAs significatif par rapport aux sujets sains. Cette
équipe a également montré, par mesure angiographique, que ce gradient tensionnel MS-MI a
I’effort était associé a la présence d’un rétrécissement significatif en regard de la zone de

réparation de la CoA '™

Utilisant les données de I’IRM, I’étude de Guenthard a souligné la corrélation entre la sévérité

d’une sténose résiduelle et I'importance du gradient tensionnel a I’effort ',

Une étude Néerlandaise a démontré la valeur pronostique des tests d’effort. Dans leur cohorte
de sujets opérés de CoA, 7 des 11 patients ayant une HTA induite par 1’effort ont développé
une HTA chronique, les 4 autres ont gardé une HTA a I’effort. La valeur maximale de la PAs
était, de fagon indépendante, corrélée aux mesures ambulatoires de la PA moyenne '*’. Swan
et al, quant a eux, ne retrouvaient pas différence concernant la PAs au maximum de I’effort
entre les malades apres réparation de CoA et les témoins (186.3 vs 178.5 mmHg, p=0.25) 188,
Cette équipe ne retrouvait pas de corrélation entre la PAs au pic de ’effort et le gradient

¢chographique sur le site de réparation ni avec le gradient MS-MI mesuré au repos 188,
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Ces travaux sont également nuancés par 1’é¢tude de Therrien ou, méme si la spécificité de
I’HTA systolique a I’effort était forte : 84%, la sensibilité de ce critere n’était que de 36%
pour le dépistage des récidives de COA. Les auteurs expliquaient cette faible sensibilité en
rappelant le role de I’altération des barorécepteurs et des perturbations du systéme rénine-

173 7
. Isolée, la valeur de

11,189,190

angiotensine dans le développement de ’HTA chez ces malades
I’HTA a Dleffort pour le diagnostic de ReCoA reste débattue et il n’y a, pour le
moment, pas de consensus sur I’indication de traiter les patients uniquement hypertendus a

effort et/ou durant les activités de la vie courante 1117618191

149,169,189,190,192,193
. Des

Le seuil du gradient tensionnel a I’effort est variable selon les séries
différences existent entre les protocoles de prises de PA dans ces études, notamment le délai
entre ’arrét de I’effort et la premiere prise de PA au MI. La mesure de la PA est par ailleurs

souvent difficile durant les épreuves d’effort '**'%,

F. Cathétérisme diagnostique

Comme pour la CoA native, le cathétérisme reste le « Gold Standard ». Un gradient isthmique
>20mmHg définit la ReCoA et indique une nouvelle réparation 27131419197 'gj] existe une

127

circulation collatérale, ce seuil est abaissé . Pour les raisons précédemment exposées, cet

~ 1e roe . 127
examen ne peut étre utilisé pour un dépistage de routine .

G. Apports des techniques d’imagerie en coupes

1. L’imagerie par résonnance magnétique

Non invasive, I’imagerie par résonnance magnétique permet I’étude précise de la morphologie
de I’isthme et de la crosse aortiques, le dépistage des ReCoA et permet de fagon fiable
d’étudier les flux a travers I’Ao et de rechercher une circulation collatérale '*'%%72%
L’American College of Cardiology Foundation, dans un rapport d’expert, recommande
I"utilisation de I'IRM pour 1’évaluation des CoA '**. L’ American Heart Association en 2008

recommande la réalisation d’une IRM pour le suivi des patients apres réparation de CoA

(Recommandation de Classe I, niveau d’évidence C) '°.
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La présence d’une circulation collatérale ainsi que 1’accélération du flux, qui lui est associée,
entre I’Ao Asc et I’Ao Desc a I'IRM, sont des ¢léments hémodynamiques plus fiables pour le

. . ST . 178,198,203,204
diagnostic des récidives que le gradient MS-MI au repos "™,

Il existe une bonne corrélation entre les gradients mesurés en échographie et ceux calculés en
IRM **| mais I'IRM est supérieure pour la localisation et 1’évaluation du degré de sténose des
CoA '*®. Bien que leurs résultats témoignaient, eux aussi, d’une bonne corrélation entre les
vélocités enregistrées a ’IRM et les gradients calculés en Doppler sur la zone de CoA (r =
0.71), les travaux de Didier et al ont montré la supériorité de I’IRM sur 1’échocardiographie
pour le bilan pré et post-opératoire des CoA. Dans leur étude, 50% des anomalies post-
opératoires, dont les ReCoA et les hypoplasies de I’arche Ao, ne furent pas diagnostiquées par

199

I’échocardiographie seule . En 1995, Miilher a proposé la réalisation d’une IRM pour les

patients opérés d’une CoA présentant a I’échographie une vélocité maximale sur 1’isthme

178

>2,6m/s ou ayant un prolongement diastolique . Les données issues de 'IRM permettent

elles aussi de constater les modifications en diastole du flux a travers la zone de CoA ',
L’obstruction a 1’écoulement du sang au travers de la zone de sténose expliquerait, dans les
formes sévéres de CoA, que le flux Doppler enregistré en systole se prolonge jusqu’en

diastole 2%,

Riquelme et al ont retrouvé, sur 16 patients, une forte corrélation (r= 0.99) entre le degré de
sténose mesuré¢ a I'IRM et les résultats de ’angiographie, avec de fortes sensibilité et
spécificité (100%) . Mais les séquences en Spin-Echo présentaient, dans cette étude, une
tendance a surestimer la sévérité de la sténose **°. La mesure conjointe de la section minimale
de la crosse aortique et de I’amortissement du flux moyen dans I’Ao Desc semble permettre,
avec une forte sensibilité (95%) et une bonne spécificité¢ (82%), de dépister en IRM les

patients ayant un gradient >20mmHg au cathétérisme 2%,

Combinée a I’examen clinique, I’'IRM aurait le meilleur rapport cott-efficacité pour le
dépistage des ReCoA compte tenu de la faible spécificité de la clinique et de celle de

I’échocardiographie '”.

Didier et al ont noté, eux, une faible corrélation entre les mesures de 1’isthmes a I’IRM et les
mesures réalisées lors de la chirurgie et soulignent que 1’exploration des arches tortueuses

reste difficile par cette technique '*°.
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Bien que les critéres définissant la ReCoA a I’IRM soient variables 4, certains auteurs, ainsi

que DI’ESC, conseillent la réalisation d’une Angio-IRM avant toute ré-intervention,

. . r . 126,129
chirurgicale ou per-cutanée = .

L’interprétation des images reste complexe et la collaboration entre radiologues, cardiologues

et chirurgiens, équipes formées aux cardiopathies congénitales, est souvent nécessaire pour

126,128,129
une analyse correcte 7.

Les techniques d’IRM sont limitées par les problémes de compliance du patient durant

128,129
’examen 7.

2. La Tomodensitométrie

Egalement moins invasif que le cathétérisme, le scanner ou examen tomodensitométrique
(TDM) permet 1’étude angiographique 1’aorte et le suivi des CoA *'%*27212 Contrairement
au cathétérisme, le scanner permet une étude tridimensionnelle de 1’Ao *">. Le TDM peut

également mettre en évidence la présence de calcifications au niveau de la zone réparée
100,130,214

Les analyses anatomiques et les mesures des zones de CoA a 1’angio-scanner présentent une

forte corrélation avec les données obtenues par cathétérisme (7= 0.98) *'*. Cependant, dans

214

leurs études, Schaffler *'* et Becker *'° n’ont pas retrouvé de corrélation entre les diamétres de

la zone de CoA réparée et de I’Ao Desc et les valeurs des gradients de pression calculés lors

du cathétérisme (respectivement : 7= -0.04 et +°=0.26). Mauvaise corrélation qui pourrait

. . . . - teala 215
s’expliquer, la encore, par la présence d’une circulation collatérale .

Le scanner posséde une excellente résolution spatiale et permet une étude vasculaire et

130,213

valvulaire détaillée . Les mesures en coupes axiales restent toutefois parfois complexes

215 L’IRM offre, elle, une approche fonctionnelle supérieure en apportant des renseignements

hémodynamiques, particulicrement intéressants chez les patients porteurs d’une sténose

129,210,216

modérée . Le scanner reste, de plus, un examen irradiant, argument non négligeable

S s c . 69,126,129,210211,217
pour une population jeune et soumise a un suivi régulier et prolongé ™ > "> 71 Le

scanner sera toutefois préféré a I’'IRM pour les patients porteurs de pacemaker ou chez ceux

- oo A 126,129,130,209,210,218
ayant eu une CoA traitée par stent, celui-ci pouvant étre source d’artefacts = = 7757,

Le TDM est une bonne alternative chez les malades ayant une contre-indication a I'IRM "%,
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A Tl’instar de ’IRM, I’analyse des données issues du TDM doit étre réalisée par des équipes

pluridisciplinaires formées aux cardiopathies congénitales et leurs traitements ***'°,

H. Traitement des récidives de coarctation

L’indication de reprise est posée devant la présence d’un gradient MS-MI ou trans-aortique
supérieur a 20mmHg au repos ou sur la mise en évidence d’un rétrécissement significatif a

l’imagerie 123,169,172

1. Cathétérisme interventionnel

Les techniques de réparation par cathétérisme sont également efficaces pour la prise en charge
197,219-221 . . . T s
des ReCoA 7" . Les procédures par voie percutanée sont indiquées pour les récidives de

CoA a partir d’un gradient pic a pic d’au moins 20mmHg (Recommandation de Classe I,

10,11,127 . \ .
“50 Les formes discrétes de ReCoA sont souvent accessibles aux

127,137

niveau d’évidence B)

techniques de dilatation par sonde a ballonnet, avec ou sans mise en place de stent

Pour de nombreux centres, la chirurgie est réservée au traitement des formes de ReCoA
inaccessibles a la voie percutanée ou en seconde intention, en cas d’échecs de celle-ci.
Réalisée par une équipe formée, l'intervention par cathétérisme est généralement sans danger

et cette alternative peut, dans certaines indications, étre préférée a la chirurgie 111,127,137

2. Reprises chirurgicales

Dans I’é¢tude COALA, toutes les indications de reprises chirurgicales étaient due aux ReCoA
9 Les récidives de CoA impliquent des procédures chirurgicales complexes ''. Les cures
chirurgicales de ReCoA associées a de longs segments resténosés ou avec hypoplasie
concomitante de la crosse aortique doivent étre confiées a des chirurgiens formés aux
cardiopathies congénitales (Recommandation de Classe I, niveau d’évidence B) 01 Ta

el c s . . 10,11
morbidité associée a ces interventions est €levée

. Les reprises chirurgicales ont un taux
plus important de saignements, d’épanchements pleuraux et de 1ésions récurrentielles ou

- 10
phréniques .
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PARTIE II : L’ETUDE EECoA

« Intérét de I’échographie d’effort dans le dépistage des récidives
de coarctation de ’aorte »

I. CONTEXTE DE L’ETUDE

Le diagnostic de ReCoA a partir de techniques non invasives pose encore des difficultés * et,
comme montré précédemment, ces examens présentent des limites et leurs résultats peuvent
étre discordants. Si le gold standard reste le cathétérisme, cet examen contraignant expose le
patient a des complications. La variabilité de la prévalence des ReCoA selon les études
témoigne du probléme de la définition de celle-ci. On comprend alors la difficulté parfois

rencontrée lorsqu’il s’agit de discuter I’indication d’une ré-intervention *”771¢%173-222,

L’¢étude COALA souléve la question du seuil du gradient tensionnel MS-MI et suggere que
méme un faible gradient résiduel peut de facon significative participer a I’installation d’une
véritable HTA ', L’équipe de Therrien a souligné la forte sensibilité de 1’échocardiographie
dans le dépistage des ReCoA. Cependant, d’aprés eux, la spécificité combinée de
I’échocardiographie et de 1’examen clinique n’était que de 36%. Les épreuves d’effort

permettaient d’améliorer un peu ce chiffre, avec une spécificité « échocardiographie —

173

épreuve d’effort » de 54% . L’apport non négligeable de ’IRM est contrebalancé par les

durées d’acquisitions et par son accessibilité qui ne permettent pas 1’'usage de cet examen en

69,173,200
A 775

routine pour le dépistage des ReCo . L’irradiation due au TDM limite la répétition

de cette technique d’imagerie >’

13,100,126,128,129,210,212

. L’échocardiographie reste donc I’examen de premiere ligne

Les différents examens a la disposition du praticien apportent des informations

complémentaires. Cependant, la possible présence d’une circulation collatérale perturbe la

s : e 3:10,54,55,180,215
corrélation entre les calculs de gradients et les mesures des zones sténosées 7" """, De

plus, tous ces examens se font au repos, parfois sous sédation, peu fideles aux conditions de

charge et de pression imposées par les activités de la vie courante de ces patients jeunes, actifs

223

et souvent sportifs “*°. Un examen se rapprochant des conditions de vie de cette population

172,224
A >

semble donc avoir sa place dans le dépistage des ReCo . L’évaluation des capacités

d’effort fait d’ailleurs partie du suivi recommandé des patients atteints de CoA '*-!7%191225:226
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Weber et al ont souligné I’importance de 1’évaluation a I’effort. Sur 28 malades opérés d’une
CoA, les 8 patients de cette étude ayant une hypertension artérielle systolique a 1’effort
avaient a 1’échographie une ¢lévation du gradient isthmique elle aussi anormale : 12,6 + 10,8
mmHg au repos versus 18,5 + 18,2 mmHg au maximum de [’exercice dans le groupe
normotendus a ’effort (p=0,04) ; contre 18,4 =+ 9,8 mmHg au repos versus 44,8 + 12,9
mmHg au maximum de I’exercice dans groupe hypertendu a ’effort. Les angiographies de
ces 8 patients suggéraient la présence d’une hypoplasie résiduelle de ’arche aortique. Dans
cette cohorte de 28 patients, seuls 18 avaient eu un cathétérisme. Les auteurs ne retrouvaient
pas de différences significatives concernant les diamétres au site de réparation entre les 2

169
groupes .

L’intérét de [I’échocardiographie cardiaque d’effort, a la différence des examens
habituellement demandés pour le suivi de ces patients actifs, est de réaliser une analyse de

I’adaptation cardio-vasculaire a 1’effort **

. Lors des premicres phases de I'exercice, le débit
cardiaque est accru par augmentation du volume d’¢éjection systolique induite principalement
par I’accélération de la fréquence cardiaque. Chez le sujet sain, I'état d'équilibre a I’effort est
habituellement accessible quelques minutes aprés le début de l'exercice; aprés cela, la
fréquence cardiaque, le débit cardiaque et la pression artérielle sont maintenus a des niveaux
relativement constants 2****2°_ Au cours d’un effort intense, le débit cardiaque peut s’élever
4 2 6 fois au dessus du niveau basal. La PAs augmente avec la charge de travail et en fonction
du débit cardiaque, alors que la PA diastolique (PAd) reste généralement la méme ou devient

224,228-230

modérément plus faible . La contractilit¢ du myocarde se majore durant I’exercice

228229 Aprés un exercice maximal, la PAs baisse et rejoint normalement les niveaux de repos

. 228,229
en 6 minutes “°7777.

Les capacités d’effort sont liées a 1’age, au sexe, a I’héréditeé, au conditionnement physique et

228

au statut cardiovasculaire “~. L’exercice est un stress physiologique commun, il peut

démasquer des anomalies cardio-vasculaires qui ne sont pas présentes au repos, et étre utilisé

pour évaluer I’adaptation de la fonction cardiaque 2.

L’échographie cardiaque d’effort permet une étude pendant I’exercice contrairement aux
épreuves standard qui sont confinées aux mesures avant et apres test. La corrélation entre les
données de 1’échographie d’effort et les courbes de survie a ét¢ démontrée pour d’autres
pathologies 13331235 " Cet examen fait actuellement parti des recommandations de suivi des

patients atteints de rétrécissements aortiques asymptomatiques ou d’insuffisances mitrales peu
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"9 Pour les cardiomyopathies hypertrophiques, la Haute Autorité de Santé

séveres
recommande ce test pour dépister une obstruction qui n’existerait pas a 1’état basal .

L’échographie d’effort est par ailleurs réalisée pour la recherche d’ischémie myocardique
14,15

Apres réparation d’'une CoA, un rétrécissement modéré peut provoquer, a travers 1’isthme
aortique, un gradient de pression minime voir non décelable a partir des conditions de charge
et de débit au repos. Suite a 1’augmentation du débit cardiaque a 1’effort, ce méme obstacle

peut générer un gradient significatif a ’effort '**,

De rares séries ont étudié I'utilisation de 1’échographie Doppler a I’effort chez les patients
atteints de cardiopathies congénitales et les transplantés cardiaques, mais nous disposons
actuellement de peu d’informations sur I’utilisation de cette technique échographique pour le

dépistage des ReCoA %

. L’¢étude de Cyran a montré, sur 24 patients considérés « bien
réparés », une corrélation entre ’HTA d’effort et le gradient sur I’isthme lors de 1’exercice.
Dans leur étude, ’augmentation a 1’effort de la Vmax dans 1’Ao Desc en systole était plus
importante chez les patients que dans le groupe controle (p<0,05), et plus importante chez les
malades hypertendus que dans le groupe de malades normotendus (p<0,05). Les Vmax sur
I’Ao Desc étaient respectivement au repos puis a ’effort : 1,50 +£0,27m/s puis 2,26 +0,38m/s
dans le groupe témoins, 2,57 +0,57m/s puis 3,61 +0,7m/s dans le groupe de patients
normotendus a I’effort ; 2,93 £0,43m/s puis 4,26 £0,61m/s pour les malades hypertendus a
I’effort. Certains patients, avec une évaluation échographique satisfaisante au repos,
pourraient donc, selon les auteurs, présenter des obstacles résiduels significatifs a I’effort 222,
Une seconde étude propose d’utiliser 1’échographie d’effort pour sélectionner les patients

', L’¢tude de Freed a montré qu’en dépit d’un bon résultat

nécessitant un controle IRM
opératoire les différences de pressions artérielles systoliques et moyennes entre le MS et le MI
se majoraient a I’effort chez les patients opérés de CoA. Ce gradient tensionnel a 1’effort
pourrait s’expliquer par la présence d’un obstacle résiduel. Lors de ’augmentation du débit
cardiaque durant I’exercice, cet obstacle négligeable au repos deviendrait significatif ™.
Cependant ces études n’évaluent pas I’'impact de ces observations a I’effort sur la prise en

, . . . 175,222
charge thérapeutique ni sur leurs valeurs pronostiques ~"~"".

Notre revue de la littérature ne retrouve qu’un seul article traitant de [ utilisation
I’échographie Doppler a D’effort dans le dépistage des patients nécessitant un geste

thérapeutique. Une équipe portugaise a rapporté dans un cas clinique avoir intégré les
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résultats d’une échographie d’effort, faisant apparaitre un prolongement diastolique, pour
évaluer I’indication d’une ré-intervention chez un patient opéré d’une CoA **. La place de
I’échographie cardiaque d’effort dans la prise en charge thérapeutique des ReCoA est encore
discutée au sein des communautés scientifiques et des équipes. Méme si son utilisation
semble pour certains pouvoir €tre intéressante, il n’y a actuellement pas de normes ni de

criteres de gravité définis.

II. OBJECTIFS DE L’ETUDE

L’objectif de 1’étude EECoA est d’évaluer la valeur de I’échographie Doppler a 1’effort dans
le dépistage des ReCoA en confrontant les résultats obtenus a ceux du suivi standard des
patients et aux courbes de survies. En cas de ré-intervention, les observations faites lors de la

chirurgie ou du cathétérisme seront également reportées.

A. Critére de jugement principal

7,11,111,112,129,178,222,235

A partir des données de la littérature , nous avons utilisé le critere

composite suivant pour préciser I’existence d’un obstacle résiduel a ’effort :
- augmentation précoce des Vmax sur I’isthme >3.5m/s.
- et présence d’un prolongement diastolique en lame de sabre.

La mesure de la Vmax sur I’isthme et la recherche d’un prolongement diastolique sont des

7,11,111,112

criteres simples, reproductibles et qui ont été validés au repos . D’apres la littérature,

un prolongement diastolique significatif est, au repos, un signe pathognomique de CoA ou de

sa récidive #1112,

B. Mesure du critere de jugement principal

La nécessité d’une ré-intervention, chirurgicale ou par voie percutanée, la survenue d’une
HTA ou le déces a 3 ans permettront d’évaluer la valeur de notre critére de jugement
principal ; ces ¢léments de morbi-mortalit¢ sont les plus fréquemment cités pour cette

. 46,11,76,240
population "> 7
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III. MATERIEL ET METHODES

EECoA, protocole de recherche n® ID RCB : 2013-A01854-41, est une étude monocentrique
et prospective. Débutée en Juin 2014, elle est menée dans le laboratoire d’échographie
cardiaque du service de cardiologie d’adultes du Centre Hospitalo-Universitaire de Rouen. Le
promoteur est le service de cardiologie du CHU de Rouen et I’investigateur principal est le Dr
Barre. L’équipe d’investigateurs comprend des médecins cardiologues d’adultes et
pédiatriques, formés aux échographies de repos et d’effort ainsi qu’aux cardiopathies

congénitales.

Les objectifs et le protocole de cette étude, approuvés par le Comité de Protection des
Personnes Nord-Ouest I le 10 Mars 2014 et par I’Agence Nationale de Sécurité¢ du
Médicament le 13 Mai 2014, sont expliqués a tous les patients. Apreés avoir regu une
information éclairée, les patients ont un délai de réflexion minimum de 15 jours avant de
pouvoir donner leur accord. Le consentement est recueillit pour chaque patient. Les
documents d’informations ont été rédigés de facon adaptée pour le patient mineur et ses

parents et pour le patient adulte.

A. Recrutement des patients

Notre étude cible les patients suivis en Haute Normandie pour une CoA, traités
chirurgicalement ou par voie percutanée. Cette cohorte comprend environ 130 patients,
adolescents et adultes. La participation au protocole est proposée lors de consultations ou

d’examens de suivi.

Critere d’inclusion :

- Patients suivis pour CoA réparée, quelque soit 1’age lors de I’intervention, le type de

réparation ou le résultat.

Critéres de non-inclusion :

- Taille <150cm.

- Patients porteurs d’une cardiopathie complexe (Sd de Shone, TGV...).
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- Patients présentant une contre-indication a I’épreuve d’effort '****’;

= obstacle symptomatique : IC, syncope ou douleurs thoraciques a 1’effort,
* fonction d’éjection du VG <50%,

= HTA >200mmHg de systolique ou >110 mmHg de diastolique au repos,
* arythmie non contrdlée,

= patient ne pouvant réaliser I’épreuve d’effort pour des raisons d’incapacités
physiques ou de difficultés de compréhension des consignes.

- Femmes enceintes.
- Patients placés sous sauvegarde de justice.

A partir de cette population et aprés avoir exclus les patients perdus de vue, ceux présentant
une contre-indication au protocole d’épreuve d’effort EECoA et les patients ayant une

cardiopathie congénitale complexe, nous prévoyons d’inclure 80 patients.

La durée des inclusions fixée est de 2 ans avec une durée de suivi prévue de 3 ans. L’émission

du rapport final se fera 1 an apres la dernicre visite du dernier sujet inclus.

Les conditions de sortie d’étude peuvent étre secondaires a la décision du patient, ou par
décision de I’investigateur en cas de survenue d’éveénements indésirables graves ou de
pathologies ne permettant pas au patient de poursuivre 1’étude. En cas de refus ou de contre-
indication a la poursuite de 1’étude, les patients sortis d’étude ou perdus de vue ne seront pas
remplacés. Les patients sortis d’essai suite a un évenement indésirable recevront la prise en

charge nécessaire jusqu’a disparition ou stabilisation de I’événement.

Si au cours de 1’étude, la balance bénéfice / risque semble défavorable, la recherche sera
arrétée sur avis du comité de surveillance indépendant ou sur demande des autorités

competentes.
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B. Données du suivi standard des patients

Aprées inclusion au protocole, les données du suivi habituel des patients sont récupérées a

partir des dossiers médicaux.

1. Historique de la coarctation

Pour chaque patient sont relevés le mode de découverte et I’age au diagnostic, la technique de

réparation employée ainsi que 1’éventuel recourt a une ou plusieurs ré-interventions.

Les anomalies cardiaques associées : hypoplasie de 1’arche aortique, bicuspidie, CIV ou artére

SCD rétro-oesophagienne sont recherchées.

La présence d’une HTA, sa chronologie par rapport a la prise en charge de la CoA et la

nécessité ou non d’un traitement médical sont notés.

2. Explorations du suivi habituel

Les symptomes ressentis par le patient: dyspnée, douleurs thoraciques ou palpitations

survenant au repos ou a I’effort sont rapportés.

Les données issues des derniers examens cliniques, mesures de PA, ECG, échographies
cardiaques, épreuves d’effort et examens d’imagerie en coupes sont récupérées ainsi que leurs

conclusions.

Les résultats sont analysés selon les criteres présentés dans le tableau 1.
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Tableau 1 : Critéres diagnostiques de récidive de coarctation de |'aorte

Examen Résultat

Souffle

Palpation des pouls asymétrique ou asynchrone
11,98,99

Clinique HTA : PAs >140 et/ou PAd >90 mmHg ou
>95° percentile au repos

Gradient tensionnel MS-MI >20mmHg au repos

PAs >220mmHg

Epreuve d'effort
7,184,241-244 Gradient tensionnel MS-MI >45mmHg au

maximum de |'effort

Obstacle sur l'isthme aortique
Echographie

standard Vmax >3m/s sur I'Ao Desc
7,11,245

Présence d'un prolongement diastolique

IRM / TDM Rapport Isthme / Ao diaphragmatique <50%

11,246

Développement d'une circulation collatérale

Le prolongement diastolique est considéré significatif lorsqu’il est holo-diastolique et

d’aspect dit en lame de sabre * (Figure : 20).

—1-.62

[m/s]

Figure : 20. Echographie Doppler : flux diastolique antérograde dans [’aorte descendante avec aspect
en « lame de sabre » *.
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La figure 21 montre un flux Doppler dans 1’aorte isthmique normal, sans flux antérograde en
diastole. Sur la figure 22 on observe une persistance du flux durant la diastole, le tracé a un

aspect linéaire, ne permettant pas d’évoquer la présence d’un obstacle sur I’isthme aortique.

Figure : 21. Flux Doppler normal sur l'isthme aortique. Absence de prolongement antérograde en
diastole. Image issue du protocole EECoA.

Figure : 22. Prolongement diastolique linéaire. Image issue du protocole EECoA.

C. Protocole de I’étude EECoA

1. Examen au repos

Avant test d’effort, un examen clinique complet du patient est réalisé. La PAs est prise au MS
droit (en I’absence d’artére SCD rétro oesophagienne) et au MI au niveau de la zone du pouls

tibial avec un brassard adapté. L’HTA au repos est définie par PAs >140 mmHg et/ou PAd

98,99.,247

>90 mmHg . L’investigateur recherche un souffle a I’auscultation et palpe les pouls aux

10,98

4 membres . La présence de signes d’IC est notée. Un ECG est réalisé a la recherche de

176

signes d’HVG et de troubles de rythmes . Les patients hypertendus traités médicalement ne

doivent pas arréter leur traitement avant de réaliser 1’épreuve d’effort %%,

44



2. Déroulement de I’examen

Le patient est installé sur un ergométre semi couché Schiller ERG 911 S/L, équipé d’un
brassard de mesure de la tension artérielle BP/LS (Figure 23). La position semi-couchée, a
45° d’inclinaison, permet au patient de développer une puissance similaire a celle observée
sur tapis roulant ou sur ergometre assis tout en limitant les artefacts lors des prises de PA et
des enregistrements ECG "**'*>** A partir des données du fournisseur de I’ergométre et de
I’expérience de 1’unité, et afin d’obtenir des conditions d’examen optimales, nous avons fixé a

150cm la taille du patient minimale requise pour la participation au protocole ***.

Figure : 23. Ergomeétre Schiller ERG 911 S/L.

Aprées acquisition des mesures au repos, 1’exercice débute avec une charge imposée initiale de

249
.L

30 watts. Toutes les 3 minutes, la charge de travail augmente d’un palier de 30 watts a

surveillance du patient et de la survenue des critéres d’arrét de I’effort se déroulent selon les

: 228,250
recommandations L

Chaque épreuve est réalisée en présence d’un médecin investigateur et d’une infirmicre

228,250,251

formée a la surveillance du patient durant une échographie d’effort . Tout au long de

I’épreuve, le nombre de tour minute réalisé par le patient est controlé, avec pour objectif 60

. 252
tours/min

. L’ECG est monitoré de fagon continu. La survenue éventuelle de symptomes
est notifiée. La performance de chaque patient est comparée a la performance théorique pour
I’age. Une charge de travail développée inférieure a 85% des capacités maximales théoriques
définit une épreuve sous maximale. La fréquence maximale théorique (FMT) est calculée
selon la formule de Fox : FMT = 220 — age du patient (années) 24 Un arrét prématuré de

. . . o . 190,194,226,229,228,248-250
I’épreuve est provoqué par I’une ou plusieurs des situations suivantes =7 :
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- symptdmes a I’effort : dyspnée précoce et mal tolérée, angor, malaise ou syncope,
- ¢lévation anormale de la PAs >250mmHg ou chute de la PAs a I’effort,

- apparition d’une modification significative du segment ST a I’effort,

- trouble du rythme ventriculaire,

- patient demandant ’arrét de I’épreuve.

Au repos, a chaque palier, au pic de D’effort, puis toutes les 2 minutes en phase de
récupération, ’ECG et la PA sont enregistrés. Juste au moment de I’arrét de 1’effort une
nouvelle mesure de la PAs au MS droit et MI est effectuée. La phase de récupération dure au

moins 6 minutes 2252%

3. Protocole échographique

L’échographie cardiaque est réalisée en utilisant un appareil VIVID 9 GE 2013. Les
acquisitions échocardiographiques se font au repos, a chaque palier et au maximum de
I’effort, ainsi qu’en phase de récupération. L’évaluation du VG comprend : le calcul de la
fraction d’éjection (FEVG) et de raccourcissement (FRVG), la mesure des épaisseurs
pariétales, des diameétres télésystoliques et télédiastoliques du VG a partir des coupes TM.
L’estimation de la FEVG est réalisée selon la technique de Simpson et celle de la FRVG se
fait en M-Mode **°. Les mesures sur I’isthme aortique sont réalisées en coupe supra sternale:
estimation de la Vmax par mesure en mode Doppler continu et recherche d’un prolongement

diastolique **.

4. Modalités de suivi

Apres réalisation de I’échographie cardiaque d’effort, une visite de suivie annuelle est prévue.
Les patients seront revus a 1, 2 et 3 ans (Visite V1, V2 et V3). Ces visites s’inscrivent dans le
suivi courant des patients opérés d’une CoA. Le médecin recueillera les symptdmes, notera
les données issues de I’examen clinique (souffle, palpation des pouls, signes d’IC). La PA et

I’ECG seront contrdlés. Une échographie cardiaque au repos sera réalisée.

46



5. Analyse des données

Les données du suivi antérieur des patients sont é¢tudiées de fagon rétrospective.

Les différences entre les PA mesurées en consultation et celles observées le jour de I’épreuve,
ainsi que les différences de performances (FMT) et de gradients tensionnels obtenus sur tapis

et sur ergometre furent analysées selon le test de Wilcoxon.

Un test de Spearman fut utilisé pour étudier la corrélation entre les Vmax mesurées au repos

et celles mesurées au pic de I’effort sur ergometre.

Nous avons comparé, au pic de I’effort, les Vmax associées a un prolongement diastolique en

lame de sabre au Vmax qui restaient isolées par un test de Mann-Whitney.

Le seuil de significativité retenu pour nos tests était une valeur alpha de 0,05.

IV. RESULTATS PRELIMINAIRES DE L’ETUDE

A. Population de I’étude

A partir de la base de données de I’unité de cardiologie pédiatrique du service de pédiatrie du
CHU de Rouen, prés d’une quarantaine de patients ne répondaient pas aux critéres de
sélection de 1’étude principalement en raison de comorbidités ou de cardiopathies complexes
associées. Un patient a développé une paraplégie spastique au décours de la chirurgie et 2 sont
décédés en post opératoire immédiat. Prés d’une quinzaine de patients ont déménagés ou

semblent perdus de vus.

Depuis le début de la période d’inclusion, en juin 2014, preés de 25 patients ont remplis les
criteres d’inclusions. Aucun patient n’a, jusqu’a présent, refusé la participation au protocole.
Deux patients n’ont pu étre contacté et n’ont pas répondus aux convocations envoyées. Cing

patients ne se sont pas présentés le jour de I’examen.

De juin a septembre 2014, nous avons réalisé 15 examens. Le groupe de patients comprend 13
sujets de sexe masculin. L’age moyen des patients était de 19.3 + 5.4 ans. Les caractéristiques

de notre population et modes de découvertes de leurs CoA sont présentés dans le tableau 2.
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Ces patients ne portaient pas de stimulateur cardiaque et avaient tous un rythme sinusal

normal lors de I’épreuve d’effort. Parmi les patients inclus, aucun n’avait d’artere SCD

anormale rétro-oesophagienne.

Tableau 2 : Caractéristiques de la population et circonstances du
diagnostic initial de coarctation aortique.

Caractéristiques de la population

med (min-max)
oun (%)

Sexe (masculin)

13 (87%)

Forme néonatale <1mois
Age au diagnostic (jours)
Forme du grand enfant / adulte

Age au diagnostic (années)

7 (47%)
5 (0-17)
8 (53%)

3 (0,2-14,7)

Mode de découverte  Prénatale
Souffle
Anomalie des pouls
Signes d'IC
Choc cardiogénique
HTA

Cathétérisme

Anomalies cardiaques Bicuspidie

initialement associées . , .
Hypoplasie de I'arche aortique

Clv

10 (67%)
4 (27%)

2 (13%)

Age lors de la premiére réparation (années)
Réparation avant 1 an
Age (mois)
Réparation aprés 1 an

Age (années)

9 (60%)
1,2 (0,3-2,5)
6 (40%)

9,5 (1,6-15)

Age a l'inclusion (années)

18,8 (11,5-32,5)

L’dge au diagnostic sépare les formes néonatales de celles survenant apres [’age d’'un mois en raison

de la plus grande séverité des CoA du nouveau-né. L’age seuil lors de la premiére réparation est fixé

a 1 an du fait du risque plus important de récidive en cas d’intervention avant cet dge.
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La cohorte de patients suivis pour une CoA réparée de notre centre est composée a 58% de
sujets de sexe masculin, 1’échantillon de patients jusqu’a présent inclus n’est pas représentatif
de cette population sur ce critére. On retrouve 66% de bicuspidies aortiques chez nos patients,
cette incidence est variable dans la littérature. Quatre patients avaient une hypoplasie de
I’arche aortique lors du diagnostic de CoA, soit un peu moins que ce que rapportent les
¢tudes, cependant ici encore les définitions sont variables. Dans notre échantillon, pour un
patient, le diagnostic de CoA fut porté au décours d’un cathétérisme réalis¢ dans le but
d’explorer une CIV dont le retentissement hémodynamique modéré expliquait mal 1’état

clinique du patient.

B. Données du suivi standard de ces patients

Les tableaux 3 et 4 renseignent sur le profil tensionnel et les techniques de cures de CoA

employées pour notre groupe de patients.

Tableau 3 : Hypertension artérielle et prise en charge

Evolution de la pression artérielle et prise en charge n
HTA 13 (86%)
Préopératoire 11
dont persistante en post opératoire 4
Postopératoire paradoxale transitoire 2
Apparue au cours du suivi 1
Traitement antihypertenseur actuel 5 (33%)
Equilibre tensionnel sous traitement 3
Patients normotendus n=10
PAs moy tec (mmHg) 126 +11
PAd moy tec (mmHg) 66 +11
Patients hypertendus n=5
PAs moy tec (mmHg) 138 +17
PAd moy tec (mmHg) 68 +12
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La cure de CoA a permis la normalisation de la PA chez 7 sujets, mais on note la réapparition
de chiffres tensionnels ¢élevés a long terme chez 1 d’entre eux (patient n°3). Deux patients ont

présenté une HTA paradoxale transitoire au décours de la chirurgie.

Parmi les 2 malades non équilibrés malgré un traitement antihypertenseur (patients n°2 et 8),
un sujet (patient n°8) a nécessité 2 reprises par dilatation par voie percutanée, avec pose d’un
stent lors de la derniére procédure, sans normalisation des chiffres tensionnels au décours de

ces procédures.

Tableau 4 : Techniques de réparation initiales et ré-interventions

éventuelles
Techniques de réparation et ré-interventions n
. . . Avant 1an | Aprés1lan
Premiére réparation
n=9 n=6
Chirurgie 9 6
Crafoord 0 1
Crafoord modifié 9 1
Waldhausen 0 0
Crafoord modifié + 0 1
Waldhausen

Patch 0 0
Tube 0 2
Technique non renseignée 0 1
Cathétérisme interventionnel 0 0
Dilatation au ballon / /
Dilatation par Stent / /
Nécessité d'une 2nd intervention 3 0
Chirurgicale 1 /
Cathétérisme 2 /

Délai entre 2 réparations
3 pa 7,1 (4,1-9) /

(années) med (min-max)

Délai derniére réparation - inclusion EECoA

f dernicre reparation - inclusi 14,7 (3,5-30,8)

(années) med (min-max)

Dans notre série de patients, toutes les premicres réparations de CoA furent réalisées par voies
chirurgicales. La technique modifiée de Crafoord fut employée pour I’ensemble des patients
opérés avant 1’dge d’un an. Les 2 patients ayant eu une seconde intervention par voie
percutanée eurent des dilatations par sonde a ballonnet; pour I’'un d’eux, une troisi¢me

intervention fut nécessaire 7 ans plus tard avec mise en place d’un stent.
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Les résultats du suivi standard des patients sont rapportés dans le tableau 5.

Tableau 5 : Synthese du suivi habituel des patients

Examens réalisés n (%) Résultats n
Présence d'un souffle 5
Pouls asymétriques ou asynchrones 0
Examen clinique 15 (100%) |HTA au repos 4
Gradient >20mmHg au repos 3
Examen en faveur d'une ReCoA 3
HTA a l'effort : PAs >220mmHg 3
Gradient a I'effort >45mmHg 10
Epreuve d'effort 15 (100%)
Examen en faveur d'une ReCoA 10
Difficulté a conclure 0
Rétrécissement sur I'isthme 2
Arche hypoplasique 3
Vmax sur l'isthme >3m/s 4
Echocardiographie . . I

de repos 15 (100%) |Prolongement diastolique significatif 2
HVG 4
Nombre d'opérateurs différents 2
Examen en faveur d'une ReCoA 2
Difficulté a conclure 2
Rapport isthme / Ao Desc <50% 0
Arche hypoplasique 3

Architecture de I'arche aortique
Romane 2
Créneau 1
TDM 5 (33%) Gothique 1
Non renseignée 1
Circulation collatérale 1
Nombre d'intervenants différents 5
Examen en faveur d'une ReCoA 1
Difficulté a conclure 1
Rapport isthme / Ao Desc <50% 2
Arche hypoplasique 1

Architecture de I'arche aortique
Romane 0
Créneau 2
IRM 5 (33%) Gothique 3
HVG 1
Circulation collatérale 0
Nombre d'intervenants différents 9
Examen en faveur d'une ReCoA 1
Difficulté a conclure 1




Les intervalles de temps entre I’examen du protocole et les examens du suivi sont présentés

dans le tableau 6.

Tableau 6 : Délais entre les examens du suivi et le protocole
EECOA

Délais (années)
Examens .
med (min-max)

Examen clinique 0,23 (0,08 - 0,68)
Echographie de repos 0,23 (0,08 - 0,68)
Epreuve d'effort std 1,8 (0,1-6,1)
Imagerie en coupes 0,5 (0,1-4,9)

L’examen clinique était en faveur de la présence d’un obstacle sur I’isthme avec présence
d’un gradient tensionnel MS-MI au repos chez 3 patients. Quatre patients étaient hypertendus
lors de la derniére consultation, dont 1 habituellement normotendu et sans antécédents

d’HTA.

Sur 15 épreuves d’effort sur tapis, 11 ont été supervisées par le méme médecin sénior, 3 ont
été réalisées par un interne mais les interprétations ont été faites par le médecin sénior. Un
patient a effectué son épreuve dans un autre centre. Les critéres d’interprétations ont été les

mémes pour tous les patients et il n’y a pas eu de difficulté d’analyse en fin de test.

Les échographies cardiaques de repos ont été réalisées par 2 opérateurs séniors. Pour 2
patients, il était difficile de conclure en raison de données discordantes. Le sujet n°8 présentait
une diminution franche de calibre sur 1’isthme avec une Vmax sur I’isthme >3m/s mais il n’y
avait pas de prolongement diastolique et le flux était correctement pulsé¢ dans 1’aorte
abdominale. La Vmax était également >3m/s chez le patient n°12, on notait par ailleurs une
angulation sur la crosse aortique de ce malade, le flux en diastole sur I’isthme et le flux dans
I’aorte abdominale étaient tous 2 normaux. L’architecture de la crosse aortique paraissait de

type gothique pour 3 patients (n°3, 7 et 12).

L’équipe de radiologie qui a interprété les examens d’imagerie en coupes était composée de
12 médecins : 5 médecins séniors et 7 internes. Tous les examens ont été relut par un médecin
sénior et 4 furent discutés lors de réunions multidisciplinaires. Cinq patients ont eu un scanner
thoracique et 5 une IRM. La crosse était de type gothique pour 4 sujets (n°1, 3, 4 et 10) et en
créneau chez 3 patients (n° 6, 7, et 10). Il a été difficile de conclure pour un TDM (n°7) et

pour une IRM (n°3). Au scanner, le patient n°7 présentait une HVG et une arche de type
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romane avec une franche hypoplasie, il n’y avait pas de circulation collatérale et le tube
prothétique ne semblait pas sténosé. En dépit de cette hypoplasie de 1’arche, I’ensemble des
¢léments au scanner semblait en faveur d’un bon résultat opératoire. L’IRM du patient n°3
montrait une HVG et une arche de type gothique. Il n’y avait pas de signe franc de ReCoA sur
cet examen mais I’angulation de 1’arche était responsable d’une accélération de la Vmax en
regard. Un patient (n°2) présentait une circulation collatérale. Découverte tardivement, la
CoA de ce malade était déja associée a une circulation collatérale importante lors du bilan

pré-opératoire initial, celle-ci semblait se majorer lors du dernier contrdle par TDM.

C. Données issues du protocole EECoA

Les échographies du protocole EECoA ont été réalisées par les 2 médecins séniors qui ont

effectués les échographies du suivi des patients.

1. Données échographiques au repos

Les résultats des échographies standard sont présentés dans le tableau 7.

Au repos, aucun patient ne présentait de dysfonction VG. En coupe supra-sternale, la Vmax
sur I’isthme était supérieure a 3m/s chez un patient (n°8) et un prolongement diastolique était

retrouvé sur un examen (patient n°2).

Tableau 7 : Données échocardiographiques de repos

Echographie cardiaque de repos moy (EC) ou n
DTDVG (mm) 48 16
DTSVG (mm) 28 +5
FEVG (%) 70 6
FRVG (%) 41 55
Vmax (m/s) 2,3 0,4
Vmax >3m/s 1
Prolongement diastolique significatif 1
Prolongement significatif + Vmax >3m/s 0

DTDVG et DTSVG : diametres télédiastolique et télésystolique du ventricule gauche. FEVG et
FRVG : fractions d’éjection et de raccourcissement du ventricule gauche.
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2. Données des épreuves d’effort du protocole EECoA

Les résultats principaux des épreuves d’effort sur ergometre sont présentés dans le tableau 8.
Sur les 15 malades inclus, 8 ont réalisés une épreuve d’effort maximale (>85% de la FMT).
Aucun patient n’a été symptomatique et le motif d’arrét a été la fatigue pour 1’ensemble des
sujets. Il n’a pas été nécessaire d’arréter une épreuve sur décision médicale. Une réponse

tensionnelle anormale a I’effort fut observée chez 9 patients.

Tableau 8 : Données issues de |'épreuve d’effort
selon le protocole EECoA

Epreuve d'effort du protocole moy tec ou n
Patient symptomatique 0
Motifs de I'arrét

Fatigue 15
Patient symptomatique 0
Demande de I'investigateur 0
Fc max ( /min) 167 +19
FMT (%) 83 48,5
FMT >85% 8
PAs MSD au pic de I'effort 221 +30
PAs >220mmHG 9
Gradient MS-Ml a I'effort 57 34
Gradient >45mmHg 9
PAs >220mmHG et Gradient >45mmHg 6

Lors de ces épreuves d’effort 6 sujets ont présentés 1’association d’'une HTA a un gradient

tensionnel MS-MI significatif a 1’effort.

Nous avons observé des écarts entre les gradients tensionnels estimés apres épreuves sur tapis
et ceux obtenus lors de notre protocole, ces différences n’étaient pas statistiquement
significatives (p= 0,31). Les performances des patients sur ergometre étaient significativement

inférieures a celles des efforts réalisés sur tapis roulant (p = 0,04).
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3. Données échographiques a I’effort

Le tableau 9 rapporte les premiers résultats des échographies a 1’effort réalisées depuis le
début de I’étude.

Il n’a pas été observé de dysfonction VG a I’effort. Pour I’ensemble des patients le VG était
adapté et hyperkinétique. Pour 15 patients nous avons observé un prolongement diastolique a
I’effort. Ce prolongement diastolique est devenu significatif chez 8 patients et a persisté en
phase de récupération pour 5 d’entre eux. Le palier moyen d’apparition du prolongement
diastolique était le 1¥. La Vmax a été supérieure a 3,5m/s pour 10 patients. L’association

Vmax >3,5m/s et prolongement diastolique significatif a été retrouvée chez 7 patients.

Tableau 9 : Echographie cardiaque a I'effort : EECOA

Données au maximum de I'effort

moy (ec) oun

DTD mm 45 +7

DTS mm 22 6

FEVG (%) 78 8,5

FRVG (%) 51 +7,5
Vmax au pic de I'effort

Vmax (m/s) 3,9 10,7

Vmax >3,5m/s 10

Prolongement diastolique

nou
med (min-max)

Palier d'apparition 1 (0-3)
Prolongement significatif 8
Palier de significativité 2 (0-2)
Présence en phase de récupération 5
Vmax >3,5m/s + Prolongement significatif 7

Résultats des échocardiographies d’effort réalisées depuis les premiéres inclusions.

La Vmax est devenue supérieure a 3,5m/s durant 1’effort chez les patients n°4, n°13, et n°15

alors qu’ils n’ont pas présenté de prolongement diastolique significatif associé.

Pour le patient n°12, il n’a pas été possible de conclure en raison de la présence d’un

prolongement apparaissant durant 1’épreuve mais avec une Vmax <3,5m/s au pic de 1’effort.
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4. Syntheése des échographies cardiaques a I’effort

Les tableaux 10 et 11 montrent les différences de résultats obtenus lors des échographies

standard et mesures tensionnelles au repos et au cours de I’effort sur ergometre.

Tableau 11

Tableau 10 : Comparaison des données échographiques de repos et au
maximum de |'effort

Repos (n) Effort (n)
Dysfonction VG 0 0
Vmax >3,5m/s 1 10
Prolongement diastolique significatif 1 8
Vmax >3,5m/s + prolongement 0 7

diastolique

Comparaison repos et maximum de I'effort

: Récapitulatif pour chaque patient des résultats du protocole EECoA.

PAs MSD (mmHg) Gradient MS-MI FEVG (%) Vmax (m/s) Prolongement diastolique
Patients (mmHg)
Repos Effort Repos Effort Repos Effort Repos Effort Repos Effort
1 160/80 240/84 - 28 73 75 2,5 5 - S
2 160/65 249/76 22 86 74 87 2,6 4,2 S S
3 153/80 240/74 - 77 70 64 2,2 4,1 - S
4 156/82 251/94 - 86 65 90 2,23 4 - L
5 140/80 217/72 - 47 65 82 1,62 2,34 - L
6 119/76 195/54 - 60 72 80 2,64 4,73 L S
7 155/75 255/72 37 86 60 77 2,3 3,81 - S
8 183/73 267/77 26 140 70 63 3,11 4,76 L S
9 150/70 209/72 - 38 79 74 2,22 3,45 - L
10 121/89 160/108 - 28 67 81 1,65 3,17 L L
11 128/71 220/55 - 4 83 69 2,3 3,45 - L
12 125/74 194/103 - 38 70 83 2,4 3,17 - S
13 133/70 223/110 8 28 62 78 2,1 3,9 - L
14 127/59 175/80 5 49 64 86 2,36 4,55 - S
15 147/69 225/82 2 59 73 90 2,3 3,67 - L

Comparaison des résultats au repos et au maximum de ’effort. En gras les valeurs anormales.

Prolongement diastolique : - : absent ; L : linéaire ; S : en lame de sabre et significatif. MSD : membre

supérieur droit.

On note que 9 patients ont des PAs élevées au repos, dont 4 patients non hypertendus

habituellement. Les PAs mesurées au MSD le jour de I’épreuve sont significativement

différentes de celles observées lors du suivi (Test de Wilcoxon : p=0,004).
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La PAs du patient n°7 était supérieure a 250mmHg au maximum de I’effort, ce patient a

arrété de lui méme 1’épreuve en raison d’une fatigue musculaire.

Le patient n°8 avait une PAs mesurée a 267 mmHg dés le 3° palier. Pour ce patient trés
sportif, nous avons décidé, devant la bonne tolérance clinique, de poursuivre le test afin de
rechercher des signes de dysfonction VG. Malgré I’absence de symptdmes et la bonne
adaptation VG a I’effort, la pratique des sports de compétition fut contre-indiquée en raison

de ’HTA sévére a I’exercice.

Chez 7 patients on observe ’apparition d’un prolongement diastolique significatif a 1’effort
alors qu’il n’y en avait pas au repos. Neuf patients ont une Vmax supérieure a 3,5m/s au pic
de I’effort alors qu’au repos la valeur de leur Vmax était en dessous du seuil diagnostique de

ReCoA.

Entre les mesures au repos et celles au maximum de I’effort, on observe une augmentation
moyenne de la Vmax sur I’isthme aortique de 1,6 +0,5 m/s avec un taux de corrélation Vmax

repos — Vmax au pic de I’effort : rhos= 0.68 , p=0,005.

Au pic de I’effort, les patients avec un prolongement diastolique en lame de sabre ont une
Vmax statistiquement supérieure a celle des malades n’ayant pas de modifications

significatives du flux en diastole (p=0,02).

D. Confrontation : échographies d’effort — données du suivi

Le tableau 12 montre pour chaque patient la conclusion de chaque test de dépistage ainsi que

le résultat de I’échographie réalisée selon le protocole de notre étude.
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Tableau 12 : Confrontation des données issues du suivi standard des patients aux résultats de I'’échographie cardiaque d’effort de
notre protocole.

Patients Clinique Echographie Std  Ep effort Std TDM IRM EECOA : Vmax | EECoA : Prigt D
1 - - + - / + +
2 + + + + / + +
3 - - + / * + +
4 + - + / = + -
5 - - + - / - -
6 - + - / + + +
7 + - + t / + +
8 - + + / + + +
9 - - - / / - -
10 - - - / = - -
11 - - - / / = -
12 = + + / / - o
13 - - - / / + -
14 - - + / / + +
15 - - + - / + -

Les signes « - » indiquent des résultats satisfaisants, les signes « + » les examens en faveur d 'une
récidive de coarctation. Les examens non réalisés sont notifiés par le symbole « / ». Les examens pour
lesquels les résultats sont discordants sont représentés par le symbole « + ». Std : Standard ; Ep effort :
Epreuve d’effort ; Prigt D : Prolongement diastolique significatif.

Les 7 patients ayant une échographie d’effort positive (Vmax >3,5m/s sur I’isthme et
prolongement diastolique en lame de sabre) ont en moyenne 1,9 examens du suivi positifs

(médiane : 2, minimum : 1, maximum 4).

Seul les examens a I’effort du patient n°l montrent des signes de ReCoA. Sur ergométre le

gradient MS-MI de ce malade est de 28mmHg, sur tapis il était de 100mmHg.

Le sujet n°2, bien qu’asymptomatique, est le seul chez qui ’ensemble des examens s’accorde
en faveur d’'une ReCoA. L’HTA de ce malade n’est pas équilibrée sous traitement. La
discussion de reprise reste difficile en [’absence de symptome et surtout devant un refus de la

famille.
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Le patient n°3 ne présente pas de signe de récidive a ’examen clinique ni en échographie.
Son HTA est équilibrée médicalement. Si I’'IRM met en évidence une arche aortique de type
gothique avec une accélération en regard de cette zone d’angulation, il reste difficile de
déterminer s’il existe un obstacle significatif. L’épreuve d’effort sur tapis et I’échographie
d’effort sont positives chez ce malade : gradient MS-MI sur tapis de 80mmHg et PAs a
250mmHg au pic de I’effort ; I’échographie d’effort montre 1’apparition d’un prolongement

diastolique en lame de sabre dés le 2" palier et une Vmax a 4,1m/s au pic de 1’effort.

Pour les sujets n°4, 13 et 15, I’échographie de repos montre de bons résultats mais 1’épreuve
d’effort démasque un gradient tensionnel au I’effort. Pour ces 3 patients, lors de I’échographie
d’effort la Vmax sur I’isthme est >3,5m/s mais on ne retrouve pas de prolongement
diastolique significatif. En imagerie, le malade n°4 avait une arche de type gothique, celle du
patient n°15 était romane. Le patient n°13 n’a pas eu d’imagerie en coupes et en échographie
I’architecture de I’arche était difficile a déterminer. Le patient n°4 a atteint le 5° palier et les

patients n°13 et 15 ont tous deux atteint le 6° palier d’effort.

Seul le sujet n°5 présente une épreuve d’effort standard positive alors que le protocole
EECoA conclut a un résultat favorable. Son HTA est contrdlée sous traitement
antihypertenseur. Il avait un gradient tensionnel de 60mmHg lors de 1’épreuve sur tapis et une
PAs a 210mmHg au pic de I’effort. Ce gradient est de 47mmHg sur ergométre. Lors de
I’échographie d’effort la Vmax reste <3,5m/s (2,5m/s) et il n’est pas observé de prolongement
diastolique significatif. Le patient n°5 a atteint le 5° palier et 72% de la FMT en fin d’épreuve

sur ergometre.

Un gradient tensionnel MS-MI de 37mmHg est noté au repos pour le patient n°7 et son HTA
est équilibrée sous traitement (120/60mmHg). L’échographie au repos de ce patient ne
rapportait pas de signe de ReCoA mais on notait une arche angulée. La zone isthmique de ce
patient, porteur d’un tube prothétique, étant mal visualisée a I'IRM, un TDM avait été
demandé. Celui-ci était plutot en faveur d’un bon résultat, en dehors une hypoplasie marquée
mais semblant stable. Chez ce patient I’échographie d’effort est positive avec une Vmax
>3,5m/s et un prolongement diastolique significatif apparaissait dés le 1° palier et persistait

lors de la phase de récupération.
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L’échographie standard du patient n°8 était discordante avec une diminution franche de
calibre sur la zone isthmique et une Vmax sur ’isthme >3m/s mais sans prolongement
diastolique associé. Son épreuve d’effort sur tapis était positive avec un gradient MS-MI a
I’effort de 110mmH. Le rapport isthme / Ao Desc était de 0,47 a I’'IRM. Pour ce patient on
note une Vmax >3,5m/s (4,7m/s) et un prolongement diastolique significatif dés le 1* palier

de ’effort.

Les examens du suivi habituel des patients n°9, 10 et 11 concluent de facon concordante a
I’absence d’obstacle résiduel. Pour ces 3 patients, I’échographie cardiaque a I’effort est

négative.

Le suivi du sujet n°12 montre au repos une Vmax >3m/s sans anomalie du flux en diastole.
Cette patiente a mené une premicre grossesse sans difficulté. Au cours de I’effort on note chez
patiente un prolongement diastolique significatif apparaissant entre le 1 et le 2™ palier. La
Vmax de cette patiente reste <3,5m/s durant I’effort. L’opérateur notait une mauvaise
échogénicité et une difficulté a aligner le tir Doppler au flux aortique. Le gradient tensionnel
MS-MI au maximum de I’effort est <45mmHg sur ergométre, avec une épreuve menée
jusqu’a 76% de la FMT. Ce gradient MS-MI a I’effort était de 68mmHg pour 84% de la FMT

sur tapis.

Diagnostiqué en anténatal, le patient n°14 est longtemps resté asymptomatique, initialement
les examens étaient discordants : Vmax >3m/s sans prolongement diastolique au repos, un
gradient limite a I’effort et un TDM montrant une CoA peu serrée. Suite a une discussion
pluridisciplinaire au centre de référence, ou les avis étaient partagés, I’indication opératoire de
la CoA native fut portée devant les résultats d’une premicre échographie d’effort montrant
une Vmax >3,5m/s et associée a un franc prolongement diastolique. Ce patient présente
actuellement une crosse de géométrie gothique sans signe de ReCoA lors de 1’échographie de
repos (Vmax : 2,8m/s, sans prolongement diastolique significatif et avec un flux normalement
pulsé dans I’aorte abdominale). L’épreuve d’effort sur tapis de ce patient est positive (gradient
tensionnel MS-MI : 50mmHg), et I’échographie sur ergométre montre une Vmax ¢élevée a

4,5m/s ainsi qu’un flux anormal en diastole.
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PARTIE III : DISCUSSION

Le protocole EECoA

Notre étude souligne la problématique du diagnostic de récidive de coarctation de 1’aorte
HTTLIINT3.222 7 »interprétation des examens de ce dépistage est complexe et leurs résultats

peuvent étre discordants.

Contrairement a ce que nous aurions pu attendre, aucun patient n’a présenté¢ de dysfonction
ventriculaire gauche lors de notre protocole, méme pour des obstacles semblant significatifs a
I’exercice. Dans cette étude, tous les sujets avaient un VG de bonne fonction et normalement
hyperkinétique a I’effort. L obstruction significative chez ces patients jeunes semble limitée a
I’effort. Nous pensons que ces sujets ne présentent pas d’obstacles séveres ou significatifs au
repos, ce qui a moyen terme limite I’atteinte du VG. Au terme de notre étude nous espérons
avoir davantage de renseignements permettant de préciser le retentissement a plus long terme
de ces obstacles prédominant a I’effort. Il est possible que notre échantillon de patients inclus

ne soit pas représentatif de notre cohorte en terme de sévérité des ReCoA.

Les premicres données de notre étude suggeérent une bonne sensibilit¢ de 1’échographie
d’effort pour le dépistage des récidives de CoA. Les patients ayant plus d’un examen du suivi
montrant des signes de ReCoA ont tous une échographie d’effort positive. Seul le patient n°5
pourrait étre un faux négatif potentiel. La spécificité de notre test semble également bonne car
aucun test positif n’est opposé a un suivi strictement normal, donc nous n’avons possiblement

aucun faux positif sur cet échantillon de malade.

Pour quatre échographies d’effort, I’interprétation est plus complexe. Les patients n°4, 13 et
15 ont, de fagon isolée, une Vmax anormalement élevée a 1’effort ; respectivement : 4 - 3,9 et
3,7m/s. L’architecture de la crosse aortique est gothique pour le patient n°4 et romane pour le
sujet n°15. Le malade n°13 n’a pas eu d’imagerie en coupes. Comme pour 1’échographie de
repos, la technique est limitée par 1’échogénicité du patient 126129 " Concernant I’examen de la
patiente n°12, chez qui I’on note un prolongement diastolique a D’effort, un mauvais

alignement du tir Doppler pourrait expliquer que la Vmax soit restée inférieure a 3,5m/s.
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Dans notre échantillon de patients, on ne retrouve pas d’anomalie lors de la palpation des
pouls fémoraux. L’intensité des pouls fémoraux, de méme que le gradient tensionnel MS-MI,
est dépendant du niveau de PAs, de la présence circulation collatérale et de la fonction VG et

du niveau de PAs que celui-ci développe. La circulation collatérale tend a équilibrer les seuils

. 10,54,127,174,175,215 253
tensionnels MS-MI “7>% =50 522202222

Le jour de I’examen plusieurs patients ont présentés des PAs au repos élevées. Nous pensons
que ces chiffres tensionnels anormalement hauts sont probablement dus a une part de stress lié

au caractére inhabituel de I’examen et & la participation a un protocole de recherche °.

L’épreuve d’effort standard sur tapis roulant parait avoir une forte sensibilité et une forte
spécificité. Cependant, dans notre étude, cette sensibilité semble inférieure a celle de
I’échographie d’effort. Sur notre échantillon de patients, une échographie d’effort positive est
toujours accompagnée d’au moins un examen du suivi évoquant une ReCoA. En revanche, le
patient n°6 présente une épreuve d’effort sur tapis négative alors que 2 de ses examens font
craindre une ReCoA (soit une épreuve sur tapis peut étre faussement négative). L’échographie
d’effort de ce patient est également positive : Vmax a 4,7m/s et présence d’un prolongement
diastolique dés le 2™ palier de 1’effort. La spécificité de 1’épreuve sur tapis tend également a
étre inférieure a celle de notre examen. L’épreuve d’effort sur tapis du patient n°5 est positive
alors que I’ensemble des ¢éléments de son suivi, y compris les résultats du protocole EECoA,
est en faveur d’une bonne réparation. Pour le sujet n°15 le suivi est négatif et a ’effort seule
la Vmax est >3,5m/s. Les épreuves d’effort standard de ces 2 patients semblent donc
potentiellement faussement positives en ce qui concerne le diagnostic de ReCoA, et sont
possiblement attribuables aux conséquences hémodynamiques des modifications des
propriétés de la paroi aortique. Parmi les 4 échographies d’effort négatives seule celle du
patient n°5 est associée a un examen du suivi positif (I’épreuve d’effort sur tapis) tandis que

pour les 3 autres patients, le suivi ne montre pas de signes de ReCoA.

Les spécificités de 1’échographie de repos et d’effort paraissent identiques dans notre cohorte,
les résultats négatifs sont les mémes pour ces deux examens. En revanche, la sensibilité de
I’échographie parait meilleure a 1’effort. Seulement 2 échographies de repos sont positives.
Pour les 2 patients qui avaient de facon isolée au repos une Vmax sur 1’isthme >3m/s (sujets
n°8 et n°12), on note "apparition d’un prolongement diastolique a 1’effort (respectivement au
1 et 2™ palier de Ieffort). Pour le patient n°12, il n’a pas été possible de conclure ni au repos

ni au terme de I’examen a ’effort.
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Seulement 10/15 sujets avaient une imagerie en coupes datant de moins de 5 ans dans notre
échantillon de patients. Il semble que certains patients ne soient pas venus a la date prévue de
ces examens. Pour d’autres, ’examen n’était pas encore réalisé¢ au terme de cette analyse
préliminaire. Du fait du faible effectif actuel de notre cohorte, il est difficile d’estimer les
sensibilité et spécificité de ces examens pour notre échantillon de patient. L’échographie
d’effort semblerait 1égérement supérieure a ces 2 examens réalisés au repos. L’IRM et le
scanner restent des examens d’interprétation complexe. En dehors du rapport Isthme / Ao
Desc au niveau du diaphragme '', on ne retrouve pas d’autre critére clairement recommandg,

ce qui renforce cette difficulté d’analyse.

Notre étude montre la corrélation entre les valeurs de Vmax au repos et a I’effort. Les malades
ayant une Vmax proche de la valeur seuil de 3m/s au repos ont plus de risques d’avoir une
vitesse sur l’isthme dépassant les 3,5m/s a I’effort. On note également une différence
significative en terme de Vmax selon que le patient présente ou non un prolongement
diastolique significatif a I’effort. Cependant 3 sujets (n°4, 13 et 15), dont les suivis sont peu
évocateurs d’une récidive de CoA, ont une Vmax >3,5m/s au pic de I’effort sans anomalie
significative du flux en diastole. Ces 3 observations nous ameénent a nous interroger sur la
valeur de la Vmax a I’effort. Les modifications des propriétés de la paroi et de ’architecture
aortique rapportées dans la littérature et leurs conséquences hémodynamiques pourraient étre

£z r ‘ : 110,146,151,159
un des éléments de réponse a cette question >,

Les données de la littérature sont d’un autre c6té, unanime en ce qui concerne la valeur du
prolongement diastolique au repos '!11212%178:203:206 o eyt toutefois se demander si toute
les CoA ou ReCoA sont bien associées a la présence d’un prolongement diastolique en lame
de sabre et qu’elle est la valeur du prolongement diastolique plus linéaire que nous avons pu
observer chez nos patients a I’effort. Au terme de notre étude, nous espérons avoir davantage

d’arguments et peut étre pouvoir répondre a ces questions.
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Indication de ré-intervention dans les récidives de CoA

11,76,10

Actuellement une réparation des CoA dés le diagnostic est recommandée . Une prise en

4,6,78

charge précoce améliore la survie et réduit le risque d’HTA ultérieure . Bien que la

réparation a un age jeune s’associe a un taux plus important de récidives, la balance bénéfice /

risque reste largement en faveur d’une réparation tot dans 1’enfance **%1%°,

Si les recommandations concernant la prise en charge des CoA natives sont claires, celles-ci

. . e 11,240
le sont moins en ce qui concerne les récidives

. Des recommandations européennes,
américaines ou canadiennes, aucune ne défini précisément la stratégie a adopter concernant
les ré-interventions pour ReCoA '"'"°. Cependant, en pratique, I’attitude choisie dans de
nombreux centres est de procéder a une ré-intervention précoce en cas d’obstacle significatif.
La décision est généralement prise a 1’issue de discussions multidisciplinaires et repose sur
I’ensemble des ¢léments du suivi plus que sur les résultats d’'un examen pris isolément. Les

données du cathétérisme cardiaque diagnostique, que nous n’avons pas a disposition a ce

stade de notre étude, jouent un réle important au cours de ces discussions.

Autre probléme encore mal définit, la conduite a tenir face un obstacle peu sévere pose encore

beaucoup de difficultés '***.

Le seuil a partir duquel I’obstacle sur 1’isthme devient
significatif est moins bien établi. La charge hémodynamique imposée par une ReCoA
implique une interaction complexe entre parametres anatomiques (dimensions de ’orifice
d'écoulement efficace, géométrie, longueur), mécaniques (compliance aortique), de débit, et
de variables ventriculaires (fonction ventriculaire et couplage ventriculo-artériel) **°. La

balance bénéfice / risque est complexe a évaluer et il semble difficile d’exposer ces patients

encore asymptomatiques a une chirurgie complexe ou a un cathétérisme invasif alors que le

12,76

bénéfice apporté n’est pas encore démontré . L’¢étude de Vriend a cependant montré que,

A N4 O r . .y N r1r . 12
méme modéré, un obstacle résiduel était associé a une élévation de la PAs ~. Selon les

auteurs, les criteres actuels définissant I’indication de ré-intervention ne seraient pas optimaux

) n ' L 12
et devraient étre réévalués .

L’absence de définition précise et les possibles discordances entre les examens rendent

difficile d’établir précisément le diagnostic de ReCoA et la conduite a tenir face a un obstacle

149,180

modéré, le praticien devant alors s’appuyer sur un faisceau d’arguments . L’examen

69,173-175

clinique présente ses limites . La présence d’une HTA doit faire évoquer en premier

lieu une récidive, mais des valeurs é¢levées de PAs sont rapportées chez des patients
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considérés « bien réparés » et plusieurs mécanismes semblent participer au développement de

9,11,149,150,173,188,189
A b0,

I’HTA chez les patients suivis pour Co . L’¢échographie au repos reste

I’examen de premiére intention pour le dépistage des ReCoA mais sa sensibilité reste
moyenne '>'00126128129.173:210.212 11 o oxamens d’imagerie en coupes apportent de précieux
renseignements mais présentent également des limites : critéres diagnostiques variables selon
les études, interprétation complexe et difficulté a évaluer certaines morphologies d’arche
aortique, examens irradiants (TDM) et dépendants de la compliance du patient

211,217 s : . : .
69:126,128,129.173,199.200.210.211217 * Enfin le cathétérisme diagnostique est un examen invasif

. . , 4. . —128
difficilement réalisable en routine '%¢

. Le cathétérisme et les examens d’imagerie en
coupes restent des examens au repos, ne reflétant pas les conditions de charges exercées en

cas d’efforts ou d’activités de la vie courante.

Parallelement aux difficultés diagnostiques des ReCoA, un autre probléme est rencontré
lorsqu’il s’agit de porter I’indication de reprise des ReCoA : celui du bénéfice attendu.
Exposer ces patients qui pour la plupart sont asymptomatiques, a une nouvelle chirurgie ou a
un cathétérisme et leurs complications éventuelles est un élément non négligeable de la

5,12,76

discussion . De plus, ’'HTA, complication redoutable dés le jeune age, persiste parfois

malgré les ré-interventions, principalement en cas d’hypoplasie associée, comme ce fut le cas

. 49,150,164,166
pour ’un de nos patients (n° 8) '2!:14%150:164.166

r . . sk 10,11,76,173,188-191,194,195
En dehors de I’épreuve d’effort, qui elle aussi a ses limites > "™ ' 7P I’ensemble

des explorations se faisant au repos, nous avons voulut évaluer l’intérét que pouvait
représenter I’échographie d’effort dans cette prise de décision thérapeutique. Les premiers
résultats de notre étude tendent a confirmer notre hypothése. Si I’ensemble des examens du
suivi est parfois discordant, 1’échographie d’effort parait anormale chaque fois qu’un ou
plusieurs examens font craindre une ReCoA. L’échographie cardiaque a 1’effort semble donc
avoir une forte sensibilité. La spécificité de ce test semble également forte car lorsque

I’ensemble des explorations du suivi est rassurante, notre test a I’effort est lui aussi normal.

Ces premiers résultats suggérent donc que 1’échographie cardiaque a I’effort puisse permettre
de démasquer a I’effort des ReCoA douteuses ou non considérées significatives lors des
examens au repos et permettre ainsi d’aider les praticiens dans le choix de leur prise en

charge.
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CoA et effort

Plusieurs auteurs recommandent les tests d’efforts dans 1’évaluation post-opératoire des
patients atteints de CoA *'7*180187189-22% " A partir des données de la littérature, il est difficile
de conclure précisément face a la survenue d’une HTA limitée a I’effort pour le diagnostic de
ReCoA. Cascade hormonale, rigidité de la paroi aortique ou role de la géométrie de 1’arche, la
physiopathologie de ’'HTA semble multifactorielle et I’intérét d’une reprise sur ce seul critére

9,110,121,145-150,157,158,161,174,185

est débattue . L’¢étude de Correia souléve la question de la valeur

de cette HTA a Deffort '*. Leurs résultats n’ont pas montré de corrélation entre ’HTA

% L’estimation du gradient tensionnel MS-MI au

d’effort et les reprises chirurgicales
maximum de ’effort n’est pas aisée. La diminution rapide de la PAs a ’arrét de I’effort
impose une prise rapide de la PAs au MI '®""*'° Ceci pourrait expliquer 1’absence de
gradient MS-MI chez la patiente n°12 lors de Dl’effort sur ergometre alors qu’il était
significatif sur tapis. Cependant, et toujours d’apres la littérature, le prolongement diastolique
observé lors des échographies de repos semble étre lui un signe pathognomonique de CoA
102 I38178.203 “Dans notre étude, pour 10 cas d’augmentation de la Vmax sur I’isthme a
I’effort, 6 de ces examens étaient associés a I’apparition d’un prolongement diastolique
significatif a I’effort, de plus ces patients étaient suspects de ReCoA sur d’autres examens du
suivi. Pour les 3 patients présentant une élévation isolée de la Vmax a I’effort sans
prolongement diastolique significatif, nous admettons I’hypothése que ces patients présentent
une rigidité aortique élevée ou une architecture aortique anormale, d’autant plus que ces

malades semblent avoir un bon résultats sur d’autres examens du suivi %4611,

« GUCH » et effort

L’évaluation des capacités d’effort est recommandée chez les patients atteints d’une

cardiopathie congénitale et devenus adultes (Grown Up Congenital Heart : GUCH)**>**, L

253,255-259
’ .La

€S

bénéfices sur la santé apportés par une activité physique réguliére sont prouvés

223,259-261

surprotection est commune chez ces enfants et adolescents . Le mode de vie

sédentaire qui en découle conduit a diminuer leurs capacités physiques et met ces patients a

risque de développement précoce de maladies cardio-vasculaires a I’age adulte ou autres

. . . . .., 253 r . 3
maladies favorisées par l'inactivité¢ =>°. L'épreuve d'effort peut inspirer de la confiance chez les

223,226,259,260
enfants et rassurer les parents ~=> """,
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Dans son étude, Diller a montré que 1’auto-évaluation des capacités d'exercice n'était pas
fiable chez les adolescents et jeunes « GUCH » et que la classification de la New York Heart
Association (systeme de classification basé sur les symptomes déclarés par le patient) sous-
estimait le degré réel de limitation a l'effort de cette population. En effet, les patients
asymptomatiques (New York Heart Association de classe 1) avaient des capacités d'exercice
comparables a celles des sujets adultes plus agés et atteints d'insuffisance cardiaque
congestive secondaire a une maladie cardiaque acquise. Cette différence est probablement due
en grande partie au fait que les patients « GUCH » n'ont, pour certains, jamais vécu avec un
systéme cardiorespiratoire normal et ont donc un concept différent de 1'état normal

"asymptomatique" >

. Par ailleurs, les patients atteints, comme dans notre population, de
pathologie de 1’aorte, restent longtemps asymptomatiques ou peuvent avoir tendance,
inconsciemment ou non, a adapter spontanément leur niveau d’activité afin de prévenir la

. .. , . . , . 69,173
survenue de symptomes, faussant ainsi les résultats des questionnaires d’évaluation ™ .

« GUCH » et suivi

Les résultats a long terme montrent, cependant, une réduction de l'espérance de vie en lien
avec l’altération des paramétres hémodynamiques observés chez les patients opérés d’une
CoA. Par conséquent, 1’évaluation précise de ces facteurs est un élément clé pour les

263 La morbi-mortalité observée

décisions de traitement et les résultats de succes a long terme
chez ces patients en dépit d’une « bonne » réparation est a confronter aux complications
éventuelles des techniques chirurgicales et de cathétérisme. La balance bénéfice / risque
impose donc de porter précisément les indications de reprises sans pour autant négliger une
récidive de CoA significative '°. L’intérét de ce diagnostic alors que les patients sont encore

asymptomatiques est démontré 2%

. L’objectif du suivi des patients opérés de CoA est de
dépister précocement les récidives avant 1’apparition des symptomes ou des premiers signes

de décompensation.

La prévalence exacte des complications a long terme reste inconnue car de nombreux patients
J o . PR A 7

opérés dans I’enfance ne poursuivent pas leur suivi a I’age adulte . Le nombre de perdus de

vue est important et [’apparition tardive des signes cliniques des complications renforce la

7,209
A

nécessité du diagnostic précoce des récidives de Co . Un moment clé dans la prise en

charge des « GUCH » est la transition, parfois délicate, entre le suivi cardiologue pédiatre — et
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le cardiologue de malades adultes. Les études montrent que cette transition représente un
risque supplémentaire de perte de vue des patients et de mauvaise observance **. Du fait des
conditions de réalisation de 1’échographie cardiaque d’effort, le moment a partir duquel il

nous est possible de proposer cet examen coincide avec le moment de cette transition.

Le travail et les pratiques d’activités sont des déterminants majeurs de la qualité¢ de vie des
« GUCH y *#2°%260:264266 Dans notre échantillon, le patient n°8 a une HTA non équilibrée
sous traitement mais une échographie de repos discordante. Pour ce patient I’échographie
d’effort est dés le premier palier nettement positive, t¢émoin d’un obstacle significatif a I’effort
alors qu’il reste asymptomatique et cour le semi-marathon. Les renseignements que pourrait
apporter 1’échographie d’effort, notamment sur I’évaluation des capacités d’effort de ces
patients jeunes et actifs, pourraient renforcer leur adhésion au suivi et leur faire prendre
conscience de la nécessité de poursuivre leur prise en charge. Cependant, en multipliant les
examens chez ces patients actifs pour lesquels il est souvent compliqué de suspendre leurs
occupations ou de venir de loin, compte tenu du peu de compétences spécifiques en
cardiopathies congénitales adultes actuellement dans notre région, le risque de fragiliser le
suivi n’est pas nul. Méme si cette étude fut I’occasion de faire le point avec quelques patients
dont le suivi était irrégulier, certains patients ont exprimé la difficulté qu’ils avaient a pouvoir

venir lors des examens ou des consultations.

Autre question fréquemment soulevée lors du suivi des GUCH est le probléme posé par la

259,267-271

grossesse et ses conséquences hémodynamiques maternelles et feetales . Durant la

grossesse, le débit cardiaque augmente de 30 a 40% >

. Pendant le travail la PA augmente et
les contractions utérines provoquent une élévation supplémentaire de pres de 25% du débit
cardiaque *’>. Beauchesne et son équipe ont montré qu’une sténose sur le site de CoA pouvait
étre responsable d’une HTA significative au cours de la grossesse *°*. Les modifications
hémodynamiques au cours de la grossesse semblent démasquer certains obstacles résiduels
pourtant considérés comme non importants lors de I’évaluation au repos *°. Toute CoA ou
ReCoA significative doit €tre traitée avant un projet de grossesse en raison de la morbi-
mortalité maternelle associée mais également de risque d’hypoperfusion placentaire 225,287,268
L’échographie d’effort pourrait étre un bon examen pour le bilan pré-conceptionnel de ces
patientes et pourrait permettre d’évaluer, dans des conditions plus proches de celles

rencontrées lors de la grossesse, le risque d’HTA gravidique, de dissection aortique ou

d’insuffisance cardiaque durant la grossesse.
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Bénéfices attendus de I’étude

Nous pensons que cet examen pourra permettre de démasquer a 1’effort des critéres de ré-
intervention : mauvaise adaptation du VG a I’effort, ¢lévation anormale des vitesses du flux
sur I’isthme ou apparition d’un prolongement diastolique en lame de sabre. Confronté aux
autres examens du suivi réalisés en routine, I’échographie d’effort pourrait conduire a un
dépistage des ReCoA précoce et permettre de réduire la morbi-mortalit¢ due aux lésions

résiduelles.

En fin d’étude, avec I’augmentation du nombre de patients, nous espérons pouvoir préciser les
seuils de significativités de la Vmax sur I’isthme, I’apparition du prolongement diastolique et
estimer la force de I’association de ces 2 critéres pour le dépistage des ReCoA a I’effort. Si les
résultats s’aveérent concluant, cet examen pourrait méme avoir un intérét chez les femmes en

age de procréer et améliorer I’évaluation préalable a un projet de grossesse.

Risques liés a I’examen étudié

L’échographie en elle méme ne présente pas de contre-indication. Depuis plus de 50 ans de
cet appareil diagnostique, correctement utilisé, n’a pas montré d’effets secondaires.
L’imagerie par ultrasons est la seule technique recommandée pour le suivi des femmes

) ) . . 274-276
enceintes et son emploi chez I’enfant n’a pas montré de risque .

L’épreuve d’effort sur ergometre présente les mémes risques que ceux observés lors des
épreuves d’effort sur tapis roulant recommandées pour le suivi habituel des patients opérés de
CoA "% Les patients sont informés du risque de troubles du rythme, d’ischémie ou de
syncope a l’effort. Ces risques sont évalués durant les visites pré-inclusions et surveillés
durant I’échographie d’effort. Le bénéfice apporté par les résultats des épreuves d’effort en
milieu surveillé surpasse le risque présenté par 1’activité physique quotidienne et non limitée

. : 194,223,224,226,253,256
de ces jeunes patients = 7RI,
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Limites de I’étude

Les capacités d’effort maximal d’un sujet sont en partie influencées par sa familiarisation et
son niveau de formation avec le matériel utilisé, et par ’environnement et les conditions de
réalisation de I’effort. Les limites principales liées aux tests sur cyclo-ergométre sont
I’inconfort et la fatigue musculaire centrée sur les quadriceps. Comme pour toute épreuve
d’effort, la coopération du patient influence les performances obtenues en fin d’épreuve
190.193:22% 1 a fatigue des jambes chez un patient non entrainé a ce type d’exercice peut lui
imposer I’arrét précoce avant d’avoir atteint ses capacités maximales. Les études montrent
que la fréquence cardiaque maximale est de 5 a 10% plus basse *** et que la consommation
d’oxygene maximale est de 10 a 15% plus basse sur cycle en comparaison aux tests sur tapis
roulant chez les patients non accoutumés a ce type d’effort *******_ Ceci pourrait expliquer
que certains patients n’aient pas atteint 85% de leur FMT. Cependant lors de ces premicres
observations, les prolongements diastoliques significatifs sont apparus dés les premiers paliers
de Deffort, ce qui correspond aux données de physiologie cardiaque a I’effort 224226228230,

Ainsi, méme en cas d’épreuve sous maximale, il semble qu’il soit possible d’interpréter les

résultats de I’échographie cardiaque a I’effort.

Les différences de gradients tensionnels observées entre les épreuves sur tapis et celles
réalisées sur ergomeétre peuvent s’expliquer par des conditions différentes de réalisation
d’examen : position du patient, difficulté technique et rapidité de mesure de la tension au MI,

appareils de mesures différents.

L’échographie a I’effort reste également limitée par les problémes de fenétres acoustiques et
d’échogénicité. Les mouvements du patient durant I’épreuve rendent également plus difficile
I’acquisition des images et une formation a cette technique échographique est un préalable

nécessaire au bon déroulement de 1’examen.

Notre étude n’inclus pas de sujet témoin. Les données de la littérature montrent, dés 1’état de
base, une différence entre les propriétés de la paroi aortique des sujets opérés de CoA et celles

. oo 146,147,157,158,160,161
des sujets témoins ~RTRR

. L’objectif de notre étude n’est pas d’évaluer ces
différences a I’effort mais de mettre en évidence des différences entre les sujets ayant un bon
résultats opératoire et ceux chez lesquels se pose la question de la présence et des
répercussions d’un obstacle paraissant non significatif au repos. De plus de précédentes

¢tudes ont montrés I’absence d’¢lévation de la Vmax >3,5m/s ou de prolongement diastolique
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chez les groupes témoins a ’effort **.

Autre limite, notre étude est réalisée en ouvert. L’absence d’analyse en aveugle risque
d’induire un biais en influencant les discussions concernant l’indication d’une éventuelle
reprise pour le patient. La décision de proposer ou non une nouvelle intervention repose sur
un faisceau d’arguments, I’intérét de 1’échographie d’effort n’est pas de porter a elle seule la
décision finale mais plutot d’apporter une donnée supplémentaire aux praticiens. Méme si
I’analyse en ouvert des données risques d’apporter un biais, celui ci devrait étre minimisé car
I’ensemble des données du suivi sera également pris en compte lors des réunions

pluridisciplinaires.

En I’absence de résultat de cathétérisme, qui reste le « gold standard », ou de confirmation
chirurgicale, nous ne pouvons conclure de fagon définitive ni affirmer de fagon certaine quels
sont les patients ayant une ReCoA et ceux ayant un bon résultat opératoire. Nous ne pouvons
donc calculer précisément la sensibilité¢ ou la spécificité ni les valeurs prédictives de notre
test. L attitude actuelle dans notre centre est de proposer un cathétérisme a visée diagnostique
lorsque plusieurs examens du suivi standard semblent en faveur d’une ReCoA, au terme de

notre étude nous pourrons opposer 1’échographie d’effort aux données de cet examen.

Forces de I’étude

Méme si le CHU de Rouen est un centre de compétences pour le suivi des cardiopathies
congénitales, notre étude prévoit d’inclure des patients suivis pour CoA sans sélection des

sujets en fonction de la sévérité de leur atteinte ni de la qualité de leur réparation.

Cette étude est, a notre connaissance, la premiére a analyser de fagcon prospective et sur une
aussi large cohorte le comportement a I’effort de I’aorte apres réparation de CoA et a

comparer ces résultats a I’ensemble des examens réalisés dans le suivi des patients.
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CONCLUSION

Les premiers résultats de notre étude suggerent que 1’évaluation des patients opérés d’une
CoA et les critéres définissant un résultat satisfaisant devraient inclure une étude fonctionnelle
a Deffort. L’échographie d’effort permet une approche dynamique et plus physiologique que
I’échographie cardiaque standard ou que les examens d’imagerie en coupes réalisés au repos.
Elle devrait apporter un meilleur reflet du fonctionnement cardiovasculaire quotidien de cette
population de patients jeunes et actifs. A la différence des épreuves d’efforts classiques,
I’échographie d’effort fournit une étude plus complete, durant I’effort, et ne se limite pas aux
mesures avant et apres exercice. Malgré 1’absence de certitude sur les diagnostiques de
ReCoA, nos premicres estimations tendent a montrer que I’échographie cardiaque a I’effort
pourrait avoir une forte sensibilité et une forte spécificité pour le dépistage des récidives de
CoA, voir méme les meilleures en comparaison aux examens réalisés en routine pour le suivi

de ces patients.

Actuellement le dépistage des récidives de CoA souffre a la fois de la multiplicité des critéres
employés par les auteurs et de [Dinsuffisance de critéres précis définis par les
recommandations. Pour les praticiens, le diagnostic de ReCoA est complexe. Les examens
disponibles sont nombreux mais leurs interprétations restent difficiles. A cela, ’absence de
conduite a tenir clairement définie et de données pronostiques en cas d’obstacle modéré

perturbe I’évaluation de la balance bénéfice / risque pour ces patients.

Au terme de cette étude, nous espérons pouvoir préciser la valeur pronostique de la Vmax sur
I’isthme et celle du prolongement antérograde du flux en diastole a ’effort afin de pouvoir
proposer un examen permettant d’aider le praticien dans sa prise de décision. Si ces criteéres
s’averent discriminants, une étude en aveugle, évaluant leurs facilités d’acquisitions et leurs
reproductibilités inter-opérateurs, sera nécessaire car en plus des problémes d’échogénicité,

I’acquisition des données a 1’effort reste difficile.
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RESUME

Contexte: Le suivi des patients opérés de coarctation de 1’aorte (CoA) vise a dépister
I’hypertension artérielle et la récidive de CoA (ReCoA). Les différents examens réalisés ne
sont pas toujours concordants et les critéres diagnostiques sont mal définis ce qui rend
difficile la prise en charge. Nous voulons évaluer l'intérét de I'échographie d’effort dans l'aide

a la décision.

Objectif: Evaluer en échographie la valeur de la vitesse maximale sur I’isthme aortique
(Vmax) et celle du prolongement diastolique a I’effort dans le dépistage des ReCoA. Ce
travail présente les premiers résultats de 1’étude « Intérét de 1’échographie d’effort dans le

dépistage des récidives de coarctation de 1’aorte ».

Matériel et méthode: Notre étude prospective est menée au sein du service de cardiologie du
CHU de Rouen et cible les patients opérés de CoA. Les patients inclus réalisent un effort sur

ergometre couplé a une échocardiographie évaluant la Vmax et le flux diastolique.

Résultats: De Juin a Septembre 2014, 15 patients ont été inclus. Cinq sujets étaient
hypertendus au repos. Aucun patient n’a présent¢ de symptome ni de dysfonction
ventriculaire. La Vmax a I’effort est corrélée a celle au repos (rhos= 0.68, p=0.005). Une
Vmax >3,5m/s était associée a un prolongement diastolique significatif a 1’effort chez 7
sujets. Nos premieres estimations montrent que 1’échographie a 1’effort pourrait avoir une

sensibilité et une spécificité fortes pour le dépistage des ReCoA.

Conclusion: L’évaluation des patients opérés d’une CoA devrait inclure une étude
fonctionnelle a I’effort. L’échographie cardiaque a I’effort permet une approche dynamique et

plus physiologique que les examens réalisés au repos.

MOTS-CLES

Coarctation de 1’aorte. Récidive de coarctation. Echographie cardiaque. Effort. Diagnostic.

Dépistage.
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