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INTRODUCTION 

La bicuspidie aortique, définie par la présence de 2 sigmoïdes à la place de 3, est la 

malformation congénitale cardiaque la plus fréquente. La première description connue de 

cette pathologie date du XVIème siècle. Elle figure sur l’une des planches de dessin de la valve 

aortique et de l’aorte de Léonard De Vinci conservée dans la collection de la couronne 

britannique. 

Sa prévalence est de 0,5 à 2% (1) dans la population générale avec une prédominance 

masculine (3 hommes pour 1 femme). La morbi-mortalité qu’elle génère est plus importante 

que la somme de celles des autres cardiopathies congénitales réunies (2).  

Il s’agit d’une pathologie complexe et hétérogène, ayant un impact clinique important, dont la 

connaissance est imparfaite et ce malgré l’intérêt qu’elle suscite ces dernières années. 

L’histoire naturelle de la bicuspidie a fait l'objet de deux études prospectives nord-

américaines (3, 4) qui ont permis d’apporter quelques éléments de réponse concernant sa 

morbi-mortalité. 

La 1ère étude menée par l’équipe de la Mayo Clinic (4) portant sur 212 patients d’âge moyen 

de 32 ans suggère que la mortalité est semblable à celle de la population générale après 20 ans 

de suivi  (taux de survie au terme du suivi à 90 ± 3%) mais que la morbidité est conséquente 

puisque 24% des patients ont bénéficié d’une chirurgie de remplacement de la valve aortique 

et 5% d’une chirurgie de l’aorte ascendante au cours du suivi. La 2ème étude réalisée au 

Canada (3) a inclus 642 patients bicuspides d’âge moyen de 35 ans et a montré que la 

mortalité n’était pas différente de celle de la population générale après 9 ans de suivi (taux de 

survie au terme du suivi à 96% ± 1) mais que la morbidité était importante puisque 22% des 

patients ont bénéficié d’une chirurgie cardiaque. 

Son origine semble être génétique, avec une transmission autosomique dominante à 

pénétrance variable (5), impliquant plusieurs gènes (6, 7) non encore tous identifiés codant 
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pour des éléments protéiques constitutifs de la matrice extracellulaire qui semblent être 

impliqués dans ce processus. De multiples voies de signalisation (TGF-β, VEGF, Notch, Wnt/ 

β-caténine ou encore Gata) semblent avoir un rôle dans la genèse de la valve aortique (8). 

Ainsi, une altération de ces voies pourrait contribuer à la formation d’une valve bicuspide. 

Actuellement, les éléments les plus solides concernent deux mutations mises en évidence en 

2005 par Garg, et al. (9) dans le gène NOTCH1 (R1108X et H1505del), gène localisé sur le 

chromosome 9q34.35. Ce gène code pour une protéine transmembranaire qui active une voie 

de signalisation ayant un rôle majeur dans l’embryologie cardiaque incluant la formation de la 

valve aortique et pulmonaire ainsi que le développement de l’aorte et des gros vaisseaux (10). 

Une implication du chromosome X est également évoquée devant la prédominance masculine 

et son association au syndrome de Turner (11, 12). D’autres ont montré qu’il existe un lien 

entre la forme familiale de la bicuspidie, la présence de malformations cardiaques et les 

chromosomes 5q, 13q et 18q (13, 14). Chez les apparentés au premier degré, on trouve une 

bicuspidie dans environ 9% des cas (1) d’où l’importance du dépistage familial. 

Longtemps asymptomatique, la bicuspidie aortique est souvent découverte de façon fortuite 

sur une échocardiographie systématique ou révélée par une anomalie auscultatoire, par des 

complications valvulaires ou vasculaires aortiques  (15). Toutefois, elle peut être parlante dès 

la naissance nécessitant alors une intervention rapide.  

La classification de Sievers et Schmidke (16) est la plus utilisée et repose sur des critères 

anatomiques et fonctionnels, permettant de classer la bicuspide aortique en 3 types. Ainsi, le 

critère majeur, à savoir le nombre de raphés, détermine le type de bicuspidie. Les types 0, 1 et 

2 correspondent respectivement à l’absence, la présence d’un et de deux raphés. S’ajoutent 

deux critères mineurs, le premier décrivant la localisation des valves ou des raphés, le second 

la fonction valvulaire (normale, sténose prédominante, régurgitation prédominante, 

association d’une sténose et d’une régurgitation). 
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La bicuspidie de type 1 est la forme la plus fréquente (environ 90% des cas) et comprend une 

fusion symphysaire de deux sigmoïdes qui forment un raphé et trois sinus de Valsalva. Ce 

raphé est composé de fibrose et de calcification et favorise le processus de dégénérescence 

accélérée avec l’âge.  

Dans la majorité des cas, le raphé fusionne les deux sigmoïdes coronaires (droite et gauche). 

La bicuspidie de type 0 (absence de raphé associé à deux sinus de Valsalva) est la forme dite 

classique mais ne représente que 6 à 7% des cas. Le type 2 qui comporte deux raphés avec 

une ouverture réduite et excentrée est plus rare (environ 5% des cas). 

Les anomalies histologiques concernent à la fois les sigmoïdes aortiques mais également 

l’ensemble de la racine aortique ce qui conduit à considérer bicuspidie aortique et dilatation 

aortique comme l’expression d’une même maladie génétique. 

En effet, la bicuspidie aortique est associée à une dilatation de l’aorte ascendante dans près de 

50% des cas (prévalence variable selon les études) en particulier au niveau de l’aorte tubulaire 

et peut être potentiellement évolutive. Elle apparait indépendamment de la pathologie 

valvulaire (1, 17) et peut exister très tôt chez le nourrisson in utero. Les mécanismes à 

l’origine de l’atteinte aortique sont encore incomplètement compris, mais associent, dans des 

proportions variables, une fragilité constitutionnelle liée à une origine embryologique 

commune de la valve aortique et de l’arche aortique, et à la modification des contraintes 

hémodynamiques engendrées par la morphologie spécifique de la valve aortique bicuspide. La 

complication vasculaire la plus redoutée est la dissection et/ou la rupture aortique qui 

semblent toutefois être peu fréquentes (18).  

Par ailleurs, elle peut se compliquer à plus ou moins long terme d’une atteinte fonctionnelle 

sévère de l’appareil valvulaire aortique sur un mode fuyant et/ou sténosant (pouvant faire 

ainsi le lit d’endocardite). 

Les objectifs de notre travail étaient d’étudier les caractéristiques cliniques et 
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échocardiographiques de patients porteurs d’une bicuspidie sans indication opératoire au 

moment du diagnostic, d’évaluer la morbi-mortalité à long terme et de suivre l'évolution de 

l’atteinte valvulaire aortique et des diamètres de l’aorte ascendante dans cette population. 

 

MATÉRIEL ET MÉTHODES 

Population d’étude 

Du 1er janvier 2005 au 31 décembre 2017, les patients chez qui le diagnostic de bicuspidie 

aortique a été porté au sein du laboratoire d’échographie du CHU d’Amiens (n = 541), ont été 

identifiés de façon prospective et inclus dans une base de données électronique. Le suivi a été 

complété jusqu’au mois de mai 2018. 

 Les critères d’exclusion pour cette étude étaient les suivants : 1) Les patients porteurs d’une 

fuite mitrale de grade II ou plus, 2) Les patients porteurs de prothèses valvulaire, d’une autre 

cardiopathie congénitale, de sténose aortique sous valvulaire ou supra valvulaire ou d’une 

obstruction dynamique intraventriculaire gauche, 3) Les patients ayant une indication 

chirurgicale d’emblée ou ayant été opérés dans les 6 mois suivant la découverte de la 

bicuspidie, 4) les patients dont le diagnostic de bicuspidie valvulaire aortique a été réalisé au 

décours d’une endocardite infectieuse ou d’une dissection aortique et 5) Les patients ayant 

refusé de participer à l’étude. Au total, 350 patients ont été inclus dans cette étude. 

 

Caractéristiques générales  

Nous avons recueilli les caractéristiques démographiques et cliniques au moment de 

l’inclusion comprenant l’âge, le sexe, les facteurs de risque cardiovasculaire (hypertension 

artérielle (HTA), diabète, dyslipidémie, obésité, tabagisme actif), la présence d’une 

fibrillation atriale (FA) ou d’une cardiopathie ischémique (définie par un antécédent de 

syndrome coronarien aigu, d’une coronaropathie confirmée par angiographie [sténose ≥ 50% 
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du tronc commun ou ≥ 70% de la coronaire droite de l’interventriculaire antérieure ou de la 

circonflexe], ou par un antécédent de revascularisation coronaire), la présence d’une 

insuffisance rénale et l’ensemble des comorbidités. La pression artérielle et la fréquence 

cardiaque étaient mesurées pour tous les patients au moment de l’échocardiographie. L’index 

de comorbidité de Charlson, détaillé dans l’annexe I, a été calculé pour tous les patients (19). 

 
Circonstances de découverte  

Nous avons précisé le mode découverte de la bicuspidie (à savoir s’il s’agissait d’une 

découverte fortuite, d’une découverte au cours d’une enquête familiale ou dans le cadre de  

l’exploration d’un souffle, d’un rétrécissement aortique (RA), d’une insuffisance aortique 

(IA), d’une coarctation de l’aorte ou d’une dilatation de l’aorte ascendante). 

 
Paramètres cliniques  

Nous avons précisé la symptomatologie à l’inclusion, en utilisant le stade NYHA (New York 

Heart Association) pour évaluer la dyspnée et en recherchant la  présence ou non d’un angor 

d’effort. 

 

Paramètres échographiques  

Tous les patients ont bénéficié d’une échocardiographie complète dans le laboratoire 

d’échographie du CHU d’Amiens. Les mesures étaient établies sur la moyenne de trois cycles 

cardiaques. La surface aortique était calculée en utilisant l’équation de continuité 𝑆𝑆𝑆𝑆𝑆𝑆 =

 (𝜋𝜋𝑅𝑅2/4) × 𝐼𝐼𝐼𝐼𝐼𝐼 aortique/ITV 𝑠𝑠𝑠𝑠𝑠𝑠𝑠𝑠 𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎𝑎. Le diamètre de la chambre de chasse 

ventriculaire gauche (CCVG) était mesuré en para-sternal grand axe en zoomant sur la valve 

aortique en systole. L’ITV sous aortique était mesurée en apical 5 cavités et le gradient moyen 

aortique ainsi que la Vmax par différentes voies (apical 5 cavités, para-sternal droit, sus-

sternal et sous costale). La fraction d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) était estimée par 
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le Simpson biplan ou de façon visuelle quand la réalisation du Simpson était difficile. Les 

diamètres ventriculaires gauches et les épaisseurs pariétales étaient mesurés en télé-diastole et 

télé-systole en mode temps mouvement (TM) quand cela était possible ou en bidimensionnel 

en para-sternal grand axe. Nous avons utilisé la classification de Rosenhek afin de quantifier 

le degré de calcification valvulaire aortique à l’échocardiographie (20).  

L’aorte ascendante a été mesurée par échocardiographie en incidence para sternale haute.  Le 

diamètre des sinus de Valsalva (SV), le diamètre de la jonction sino-tubulaire (JST) et le 

diamètre du manchon ascendant (MA) ont été mesurés en accord avec les recommandations 

(bord d’attaque à bord d’attaque) (21).  

Le diagnostic de RA était porté lorsque la surface valvulaire aortique était inférieure à 2 cm² 

et l’insuffisance aortique a été gradée de I à IV selon une approche multiparamétrique en 

utilisant les différents paramètres de quantifications disponibles et était considérée comme 

significative à partir d’un grade II. La surface de l’oreillette gauche a été mesurée en apical 4 

cavités. 

Nous avons défini une valve bicuspide sans atteinte fonctionnelle comme ne comportant ni 

insuffisance aortique significative (IA < grade II), ni de rétrécissement aortique significatif 

(surface aortique > 2 cm²). 

Une dilatation de l’aorte ascendante était définie par une dilatation d’un de ses segments (SV, 

JST ou MA) à plus de 40 mm, puis, nous avons réalisé une classification de cette dilatation 

selon 3 types (Figure 1) : 

• Le type A comporte un diamètre des SV > 40 mm et un MA < 40 mm. 

• Le type B est défini par un diamètre du MA > 40 mm et un SV < 40 mm. 

• Le type C est défini par une dilatation dite « homogène » avec des SV et un MA supérieurs 

à 40 mm. 
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Figure 1. Classification en 3 types de la dilatation de l’aorte ascendante. 

 

Suivi  

Le suivi médian a été de 78 [30-115] mois. Chez les patients survivants (n = 316), le suivi a 

été mené jusqu’à la fin de l’étude (2017 ou 2018) pour 92% (n = 287) d’entre eux. Il a porté 

sur différents paramètres cliniques et échographiques dont la survenue de complications 

valvulaires et leurs éventuelles conséquences (apparition ou progression d’une valvulopathie 

aortique (sténosante ou fuyante) et survenue d’épisode d’endocardite infectieuse) et 

vasculaires (formation ou progression d’une dilatation de l’aorte thoracique et dissection 

aortique). Les patients étaient suivis soit au CHU d’Amiens, soit en ville par leur cardiologue 

traitant. Les indications opératoires étaient prises par le cardiologue du patient en accord avec 

les recommandations en vigueur. Les causes des décès étaient recueillies à partir des comptes 

rendus d’hospitalisation, des certificats de décès, des rapports d’autopsie ou en contactant les 

médecins traitants et les cardiologues des patients. L’analyse de l’évolution de l’atteinte 

valvulaire aortique et des diamètres de l’aorte ascendante a pu être effectuée chez les 106 

patients qui ont bénéficié d’au moins une échocardiographie au cours du suivi. 
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Etude statistique 

Nous avons utilisé le logiciel SPPS v 18.0 (IBM) pour les analyses statistiques. Les variables 

continues étaient exprimées en moyenne ± déviation standard (DS) et les variables ordinales 

en nombre et pourcentage. Les patients ont été séparés de façon rétrospective en 3 groupes 

selon la présence ou non d’une atteinte valvulaire puis en 4 groupes selon la présence ou non 

d’une dilatation aortique et le type de dilatation aortique. Les relations entre les variables 

continues et les différents groupes étaient calculées en utilisant le test ANOVA. Le test du χ² 

était utilisé pour analyser la relation entre les quatre groupes et les variables ordinales. La 

significativité entre le groupe de référence et les autres groupes était recherchée s’il y avait 

une différence significative globale. Les différences individuelles étaient recherchées en 

utilisant le test de Tukey pour les variables à distribution normale. Les taux d’événements ± 

erreur standard ont été estimés par des courbes de survie de Kaplan-Meier et comparés par le 

test log-Rank. 

 

RÉSULTATS 

Caractéristiques démographiques et cliniques de la population à l’inclusion  

Les caractéristiques de la population d’étude à l’inclusion sont résumées dans le Tableau 1. 

L’âge moyen était de 53 ans avec une nette prédominance masculine (71,1%, soit un sexe 

ratio de 2,5 hommes pour 1 femme). L’étude des facteurs de risque cardiovasculaire retrouvait 

une part importante de patients hypertendus (46,8%). Trois cent trente-trois patients 

présentaient une dyspnée stade NYHA 1-2 au moment du diagnostic. Dans 44% des cas, une 

sténose aortique était associée à la bicuspidie contre seulement 25% d’insuffisance aortique. 

Cent trente-neuf patients (40%) avaient une aorte dilatée à l’inclusion. 
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Tableau 1. Caractéristiques cliniques de la population étudiée 

 Population (n = 350 patients) 
Age (années) 53 ± 16 
Sexe masculin 249 (71.1%) 
Poids (kg) 78 ± 17  
Taille (cm) 171 ± 8   
Surface corporelle (kg/m²) 1.98 ± 0.23 
NYHA 1-2 333 (95.1%) 
NYHA 3-4 17 (4.9%) 
ANGOR 29 (8.2%) 
HTA 164 (46.8%)  
Diabète 48 (13.7%) 
FA 136 (38.8%) 
Coronaropathie 31 (9.5%) 
Indice de Charlson 1.14 ± 1.7 
RA (SAO < 2 cm²) 154 (44%) 
IA ≥ grade II 87 (25%) 
Dilatation de l’aorte ascendante 139 (40%) 
 
Les variables continues à distribution normale sont exprimées en moyenne ± 1 déviation standard et les variables 
catégorielles en nombres et pourcentages.  
RAC : rétrécissement aortique calcifié ; SAO : surface aortique ; IA : insuffisance aortique  
 

Mode de découverte 

Dans notre population, la découverte de la bicuspide s’est faite le plus souvent de façon 

fortuite (48%). Arrive secondairement un mode de découverte au décours d’un bilan de 

rétrécissement aortique (23,3%) puis dans le cadre d’un bilan de souffle dans l’enfance 

(10,5%). Plus rarement, elle s’est faite au cours d’une enquête familiale (4,4) ou encore dans 

le cadre d’une coarctation de l’aorte (1,2%) (Figure 2). 
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Figure 2. Mode de découverte de la bicuspidie valvulaire aortique 

 

Etude valvulaire  

Calcifications valvulaires aortiques  

Nous avons évalué le degré de calcification valvulaire aortique à l’aide de la classification 

proposé par Rosenhek, et al. (20) (Figure 3). Parmi les 350 patients, 53% (n = 185) ne 

présentaient aucune calcification. 21% (n = 75) avaient des calcifications minimes, 17% 

(n = 58) avaient des calcifications modérées et 9% (n = 32) des calcifications sévères. 

En considérant les calcifications modérées et sévères comme des calcifications significatives, 

nous avons trouvé 26% des sujets atteints de calcifications significatives (n = 90). 
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Figure 3. Calcifications selon le score de Rosenhek, et al. (20). 

 

Etude selon l’atteinte valvulaire 

Les patients porteurs d’un RA étaient plus âgés (p < 0,001), plus souvent diabétiques 

(p < 0,05), hypertendus (p < 0,05) et avaient un index de comorbidité de Charlson ainsi qu’un 

Euroscore logistique plus élevés (p < 0,05) comparativement aux sujets ayant des valves 

saines (Tableau 2). Cliniquement, ils avaient une valeur de la créatinine plus importante que 

les sujets à valve saine (p < 0,05). Concernant les paramètres échographiques, ils présentaient 

logiquement une surface valvulaire aortique indexée et non indexée plus petites (p < 0,001) 

ainsi que des valeurs de la vitesse maximale transaortique et du gradient moyen transaortique 

plus grandes (p < 0,001). Ils avaient par ailleurs une surface de l’oreillette gauche plus 

importante que celle de la population ayant des valves aortiques saines (p < 0,001). 

 

 

 

 

 

 



20 

Tableau 2. Caractéristiques cliniques et paramètres échographiques en fonction de la 
présence ou non d’une dysfonction valvulaire 

Variable 
Valve 

« saine » 
(n = 128) 

Rétrécissement 
aortique 
(n = 135) 

Insuffisance 
aortique 
(n = 68) 

Maladie 
aortique 
(n = 19) 

p 
 

Caractéristiques démographiques et 
cliniques      

Age (années) 48 ± 15 60 ± 16† 50 ± 16 54 ± 15  < 0.001 
Sexe masculin (%, n)      85 (66.4%) 93 (68.9%) 55 (80.9%) 16 (84.2%) 0.091 
Surface corporelle (m²)   1.95 ± 0.2 1.99 ± 0.2 2 ± 0.19 1.98 ± 0.19 0.384 
NYHA (%, n)      

1-2         126 (98.4%) 125 (92.6%) 65 (95.6%) 17 (89.5%) 0.100 
 3-4 2 (1.6%) 10 (7.4%)* 3 (4.4%) 2 (10.5%) 

Angor (%, n) 6 (4.7%) 17 (102.6%) 6 (8.8%) 0 (0%) 0.065 
Créatinine (µmol/l) 50 ± 43 76 ± 70* 53 ± 61 40 ± 43 0.007 
Antécédents et facteurs de risque      
Hypertension (%, n) 45 (35.2%) 81 (60%)* 31 (45.6%) 7 (36.8%) 0.001 
Diabète (%, n) 12 (9.4%) 31 (23%)* 4 (5.9%) 1 (5.3%) 0.001 
Coronaropathie (%, n) 10 (7.8%) 14 (10.3%) 6 (8.8%) 1 (5.3%) 0.70 
Fibrillation atriale (%, n) 50 (39.1%) 52 (38.5%) 28 (41.2%) 6 (31.7%) 0.900 
Endocardite (%, n) 4 (3.1%) 3 (2.2%) 2 (2.9%) 0 (0%) 0.860 
Index de comorbidité de Charlson 0.95 ± 1.6 1.65 ± 1.9* 0.50 ± 0.9 0.95 ± 1.1  < 0.001 
Euroscore logistique (%) 2.4 ± 1.7 5.4 ± 8.9* 2.5 ± 1.7 3.7 ± 2.2 0.095 
Paramètres échocardiographiques      
Valve aortique et aorte ascendante      
Chambre de chasse ventriculaire gauche (mm) 22 ± 2.5 23 ± 2.5 26 ± 3.5† 25 ± 3.2*  < 0.001 
Surface valvulaire aortique (cm²) 2.35 ± 0.9 1.22 ± 0.6† 2.87 ± 1.2* 1.59 ± 0.6*  < 0.001 
Surface valvulaire aortique indexée (cm²/m²) 1.29 ± 0.5 0.62 ± 0.3† 1.62 ± 0.7* 0.86 ± 0.3*  < 0.001 
Vitesse maximale transaortique (m/s) 1.9 ± 0.9 3.5 ± 1† 2.2 ± 1 3.7 ± 1†  < 0.001 
Gradient moyen transaortique (mmHg) 11 ± 14 33 ± 19† 12 ± 11 37 ± 23†  < 0.001 
Sinus de Valsalva (mm) 37 ± 6 36 ± 6 41 ± 6* 41 ± 4*  < 0.001 
Manchon ascendant (mm) 37 ± 7 38 ± 7 40 ± 7* 44 ± 6†  < 0.001 
Fonction ventriculaire gauche      
Diamètre télédiastolique (mm) 51 ± 6 51 ± 7 60 ± 7† 59 ± 4†  < 0.001 
Diamètre télésystolique (mm) 32 ± 6 32 ± 8 40 ± 7† 39 ± 7†  < 0.001 
Fraction d’éjection (%) 64 ± 7 62 ± 10 59 ± 9† 60 ± 10 0.002 
Surface de l’oreillette gauche (cm²) 19 ± 5 22 ± 6† 21 ± 6* 22 ± 6* 0.002 
 
Les variables continues à distribution normale sont exprimées en moyenne ± 1 déviation standard et les variables catégorielles en 
nombres et pourcentages.  
NYHA signifie New York heart association class 
* p < 0,05 chaque groupe versus groupe valve saine † p < 0,001 chaque groupe versus groupe valve saine 

 

Parmi les 350 patients, 145 (41%) n’avaient pas de fuite aortique (Figure 4). 34% (n = 118) 

avaient une fuite non significative (grade 1) et 87 patients (25%) avaient une insuffisance 

aortique significative (grade ≥ 2). Chez les patients porteurs d’une fuite aortique significative, 

on trouvait une majorité de fuites aortiques grade 2 (60%, n = 52). 25% des patients (n = 22) 

étaient porteurs d’une fuite de grade 3 et 15% (n = 13) d’un grade 4. 



21 

 
Figure 4.Répartition des patients bicuspides en fonction du grade de l’insuffisance aortique. 

 
Ainsi, les patients porteurs d’une IA significative avaient des ventricules gauches plus dilatés 

tant sur les diamètres télédiastoliques que télésystoliques  ainsi qu’une FEVG plus basse (tous 

les p < 0,001) par rapport au groupe de référence.  Tous les diamètres aortiques étaient plus 

importants chez les patients porteurs d’une insuffisance aortique significative aussi bien au 

niveau de la CCVG (p < 0,001) que des SV (p < 0,05) et du MA (p < 0,05). La valeur de la 

surface valvulaire aortique était également plus grande (p < 0,05) comparativement aux 

patients avec valves saines. 

 

Etude de l’aorte  

L’étude des diamètres aortiques montrait que 40% (n = 139) de la population avaient une 

dilatation de l’aorte (diamètre > 40 mm) avec des diamètres au niveau des SV et/ou du MA 

supérieurs à 40 mm. 17% (n = 59) des patients avaient un diamètre de l’aorte compris entre 40 

et 44 mm et 23% avaient un diamètre ≥ 45 mm (dont 15% (n = 51) entre 45 et 49 mm et 8% 

(n = 29) ≥ 50 mm (Figure 5)).  
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Figure 5. Distribution des diamètres de l'aorte. 

 

En nous référant à la classification proposée, nous avons trouvé que 15% des patients avaient 

une dilatation de type B, 14% des patients de type C et 11% de type A (Figure 6). 

 
Figure 6. Localisation de la dilatation aortique. 
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Nous avons pu constater une prédominance masculine encore plus marquée chez les patients 

porteurs d’une dilatation isolée des SV (p < 0,001) (Tableau 3) comparativement aux patients 

sans aorte dilatée. Par ailleurs, chez les patients ayant une aorte dilatée isolée des SV (type A), 

la FEVG était significativement plus basse (p < 0,05) contrairement aux diamètres 

ventriculaires gauches qui étaient plus importants (p < 0,001) tout comme la valeur de la 

CCVG (p < 0,001), la surface valvulaire aortique (p < 0,05) ou encore les différentes mesures 

de l’aorte (p < 0,001) par rapport aux patients avec une aorte non dilatée. Une IA significative 

était plus souvent associée en cas de dilatation des SV (p < 0,05) contrairement au RA qui 

était moins fréquent en cas de dilatation des SV (p < 0,05) par rapport aux patients ayant une 

aorte non dilatée. 

En cas de dilatation isolée du MA (type B), la surface corporelle était plus importante 

(p <  0,05). Le diamètre télédiastolique (p < 0,001), la CCVG (p < 0,001) et les différents 

diamètres de l’aorte (p < 0,001) étaient plus importants chez les patients porteurs d’une 

dilatation du MA comparativement aux patients avec une aorte non dilatée. Une IA 

significative était plus souvent associée en cas de dilatation du MA (p < 0,05) et la vitesse 

maximale transaortique (p < 0,05) et le gradient moyen transaortique (p < 0,05) étaient plus 

importants qu’en cas d’aorte non dilatée.  

En cas de dilatation harmonieuse de l’aorte (type C), la prédominance masculine était plus 

prononcée  (p < 0,001) que chez les patients avec une aorte non dilatée. La surface corporelle 

était plus importante (p < 0,001) tout comme les diamètres ventriculaires gauches (p < 

0,001), la CCVG (p < 0,001), la surface valvulaire aortique (p < 0,001) ou encore les 

différentes mesures segmentaires de l’aorte (p < 0,001). Une IA significative était plus 

souvent associée en cas de dilatation harmonieuse de l’aorte (p < 0,001) (Tableau 3). 
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Tableau 3. Caractéristiques cliniques et paramètres échographiques en fonction de la 
présence ou non d’une dilatation de l’aorte et de sa localisation 

Variable 
Aorte non 

dilatée 
(n = 211) 

Dilatation des 
sinus 

(n = 37) 

Dilatation du 
manchon 
(n = 52) 

Dilatation 
harmonieuse 

(n = 50) 

P global 
 

Caractéristiques démographiques et 
cliniques      

Age (années) 51 ± 17 52 ± 16 55 ± 14 57 ± 12 0.073 
Sexe masculin (%, n) 112 (61.2%) 39 (90.7%)† 40 (66.7%) 58 (90.6%)†  < 0.001 
Surface corporelle (m²) 1.91 ± 0.23 2 ± 0.22† 1.99 ± 0.19* 2.1 ± 0.21†  < 0.001 
NYHA (%, n)      

1-2 173 (94.5%) 41 (95.3%) 55 (93.3%) 63 (98.4%)  
0.556 3-4 10 (5.5%) 2 (4.7%) 4 (6.7%) 1 (1.6%) 

Angor (%, n) 16 (8.7%) 4 (9.3%) 4 (6.7%) 5 (7.8%) 0.953 
Créatinine (µmol/l) 66 ± 72 55 ± 46 52 ± 42 58 ± 47 0.432 
Antécédents et facteurs de risque      
Hypertension (%, n) 81 (44.3%) 20 (46.7%) 30 (50%) 33 (51.6%) 0.728 
Diabète (%, n) 27 (14.8%) 4 (9.3%) 9 (15%) 8 (12.5%) 0.792 
Coronaropathie (%, n) 15 (8.2%) 7 (16.3%) 5 (8.3%) 4 (6.2%)   0.49 
Fibrillation atriale (%, n) 70 (38.3%) 19 (44.2%) 22 (36.7%) 25 (39.1%) 0.882 
Endocardite (n, %) 4 (2.2%) 3 (7%) 1 (1.7%) 1 (1.6%) 0.273 
Index de comorbidité de Charlson 1.3 ± 1.8 1.4 ± 2 0.8 ± 1.1 0.8 ± 1.2 0.061 
Euroscore logistique (%) 4.8 ± 8 4.3 ± 4 2.8 ± 2 3.9 ± 3 0.575 
Paramètres échocardiographiques 
Valve aortique et aorte ascendante      

Chambre de chasse ventriculaire gauche 
(mm) 

22 ± 2.5 25 ± 3.3† 24 ± 3.4† 25 ± 3†  < 0.001 

Surface valvulaire aortique (cm²) 1.53 ± 0.85 2 ± 1.23* 1.59 ± 0.94 2.3 ± 1.12†  < 0.001 
Surface valvulaire aortique indexée 
(cm²/m²) 

0.86 ± 0.55 1.03 ± 0.67 0.76 ± 0.40 1.21 ± 0.61* 0.005 

Vitesse maximale transaortique (m/s) 2.75 ± 1.23 2.51 ± 1.35 3.25 ± 1.41* 2.55 ± 1.17 0.013 
Gradient moyen transaortique (mmHg) 22 ± 19 20 ± 21 32 ± 26* 18 ± 17 0.003 
Insuffisance aortique ≥ grade II (%, n) 26 (14.2%) 14 (32.6%)* 15 (25%)* 32 (50%)†  < 0.001 
Rétrécissement aortique < 2 cm² (%, n) 90 (49.5%) 9 (20.9%)* 28 (46.7%) 27 (42.2%) 0.008 
Sinus de Valsalva (mm) 33 ± 4 42 ± 3† 36 ± 2† 45 ± 4†  < 0.001 
Manchon ascendant (mm) 33 ± 4 36 ± 3† 44 ± 4† 46 ± 4†  < 0.001 
Fonction ventriculaire gauche      
Diamètre télédiastolique (mm) 51 ± 7 57 ± 9† 55 ± 8† 57 ± 6†  < 0.001 
Diamètre télésystolique (mm) 32 ± 8 38 ± 9† 34 ± 7 37 ± 7†  < 0.001 
Fraction d’éjection (%) 63 ± 9 59 ± 11* 63 ± 7 61 ± 9 0.024 
Surface de l’oreillette gauche (cm²) 20 ± 6 21 ± 6 22 ± 6 23 ± 6 0.081 

 
Les variables continues à distribution normale sont exprimées en moyenne ± 1 déviation standard et les variables catégorielles 
en nombres et pourcentages,  
NYHA signifie New York heart association class 
* p < 0,05 chaque groupe versus groupe aorte non dilatée † p < 0,001 chaque groupe versus groupe aorte non dilatée 

 

Patients opérés au cours du suivi 

Au cours du suivi médian de 78 [30-115] mois, 29% (n = 102) des patients ont bénéficié d’un 

geste opératoire, en moyenne à 37 mois après la première échographie qui a porté le 

diagnostic de bicuspidie. Parmi eux, l’intervention la plus fréquemment réalisée (59%, n = 60) 

était le remplacement isolé de la valve aortique (plus souvent par une prothèse mécanique 
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(n = 36, 60%) que par une bioprothèse (40%, n = 24)). Arrive ensuite dans 21% des cas 

(n = 21) l’intervention de Bentall (dont 14 mécaniques et 7 biologiques) suivie par le 

remplacement de l’aorte tubulaire (manchon ascendant) par un tube sus coronaire associé à un 

remplacement de la valve aortique (9%, n = 9) soit par prothèse mécanique (n = 5) ou 

biologique (n = 4). La chirurgie conservatrice était plus rare avec la réalisation d’une plastie 

aortique dans 5% des cas (n = 5), d’un Tirone-David dans 3% des cas (n = 3) d’une procédure 

de Ross dans 3% des cas (n = 3) ou de la mise en place d’un tube sus coronaire associée à une 

plastie aortique (n = 1) dans 1% des cas (Figure 7).  

 

Figure 7. Nombre de patients opérés en fonction du type de geste chirurgical au cours du 
suivi.  
RVAo : remplacement de la valve aortique 
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Evénements au cours du suivi  

Dans notre population, 34 décès (9,7%) ont été constatés dont 12 (35%) d’origine 

cardiovasculaire. Le taux de survie à 5 ans était de 93 ± 1% et à 10 ans de 88 ± 2% (Figure 8) 

 

Figure 8. Survie des patients bicuspides.  

 
Aucune dissection aortique n'est survenue au cours du suivi.  Un faible taux d’endocardite a 

été retrouvé (2,6% (n = 9)) dont trois opérées et un décès ont été constaté (endocardite non 

opérée). Cinq endocardites sont survenues sur valve aortique bicuspide native. Deux 

endocardites sur valve mitrale native ont été diagnostiquées au cours du suivi (une chez un 

patient bicuspide porteur d’un Bentall mécanique et une chez un patient ayant bénéficié d’une 

intervention de Tirone David). Une endocardite est survenue sur prothèse mécanique aortique 

(à 5 ans de la réalisation d’un Bentall mécanique) et une sur bioprothèse aortique (également à 

5 ans de la réalisation d’un Bentall biologique). La présence de végétation a été objectivée 

chez cinq d’entre eux. Deux patients ont présenté un abcès (un sur valve aortique bicuspide 

native et un sur valve mécanique aortique). Les caractéristiques de ces patients sont résumées 

dans le Tableau 4. 
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Tableau 4. Caractéristiques cliniques et échographiques des patients bicuspides ayant présenté une endocardite infectieuse au cours du suivi 
 patient 1 patient 2 patient 3 patient 4 patient 5 patient 6 patient 7 patient 8 patient 9 
Age (années) 55 40 61 53 51 81 43 52 71 
Sexe masculin masculin masculin masculin masculin masculin masculin masculin masculin 
Score Charlson 1 0 0 4 1 1 1 1 7 
Antécédent 
chirurgical 

Bentall  
mécanique 

Bentall 
mécanique non Bentall  

biologique Tirone David non non non non 

Antécédent 
d'endocardite non non oui (entérocoque)  non non non non non non 

Mode de 
découverte fièvre fièvre AEG + fièvre AEG + fièvre dorsalgie fébrile  souffle monoarthrite du 

genou 
monoarthrite de 

l’épaule AEG+fièvre 

NYHA au 
diagnostic 1 1 1 2 0 1 1 1 1 

Localisation de 
l’endocardite  

valve mitrale 
native 

valve mécanique 
aortique (Bentall) 

valve aortique 
native 

valve biologique 
aortique (Bentall) 

valve mitrale 
native 

valve aortique 
native 

valve aortique 
native 

valve aortique 
native 

valve aortique 
native 

Germe enterobacter 
faecalis Bartonella streptococcus 

oralis 
streptococcus 

anginosus 
streptococcus 

oralis 
hémoculture 

négative SAMS SAMS streptocoque β 
hémolytique 

Localisation 
secondaire non non non non spondylodiscite non non non non 

Chirurgie non REDUX par 
Bentall biologique non REDUX par Bentall 

biologique non Bioprothèse 
aortique non non non 

Fraction 
d’éjection (%) 58 70 69 65 65 50 62 60 60 

Type de 
bicuspidie 0 0 0 0 1 1 nc nc nc 

Aorte dilatée oui non oui non oui oui non non oui 
Insuffisance 
aortique* non non oui Grade1 non non non non non 

Rétrécissement 
aortique* non non non oui non oui non non non 

Maladie 
aortique* non  non  non  non non non non non non 

Insuffisance 
aortique** Grade 2 non Grade 1 non Grade 3 

(perforation) Grade 1 non non non 

Abcès non oui  non non non non non non oui 

Végétation 5x3mm sur valve 
mitrale non visualisée 5mm sur valve 

aortique non visualisée non visualisée 6x3 mm sur valve 
aortique 

5mm sur la valve 
aortique 

épaississement de 
la sigmoïde 
postérieure 

non visualisée 

 

AEG : altération de l’état général ; NYHA : New York heart association class ; SAMS : staphylocoque doré Meticilline sensible ; nc : non connu 
*Au moment du diagnostic de la bicuspidie 
** Au moment de l’endocardite  
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Le taux de survie sans évènements (décès, endocardite ou dissection) à 5 ans était de 92 ± 2% 

et à 10 ans de 86 ± 2% (Figure 9). 

 

Figure 9. Survie sans événements des patients bicuspides.  

 

Le taux de survie sans endocardite à 5 ans et à 10 ans était respectivement de 98 ± 1% et 

96 ± 2% (Figure 10). 
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Figure 10. Survie sans endocardite des patients bicuspides. 

 

Les taux de survie sans intervention chirurgicale à 5 ans et à 10 ans étaient respectivement de 

91 ± 2% et 65 ± 4% (Figure 11). 

 

 
Figure 11. Survie sans chirurgie des patients bicuspides.   
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Evolution des paramètres échographiques 

Parmi les 350 patients porteurs d’une bicuspidie valvulaire, nous disposions 

d’échocardiographies de suivi chez 106 patients. Nous avons étudié dans ce sous-groupe 

l’évolution des paramètres échographiques de l’atteinte valvulaire (IA et RA) et vasculaire 

(dilatation de l’aorte thoracique) entre la 1ère échographie (ayant fait le diagnostic) et la 

dernière échographie réalisée au cours d’un suivi médian de 79,5 [37,5-112] mois. En 

moyenne, 4,2 échographies cardiaques ont été réalisées par patient. Les caractéristiques 

cliniques à l’inclusion de cette sous population de l’étude sont résumées dans le Tableau 5. 

Tableau 5. Caractéristiques cliniques de la sous-population de patients bicuspides étudiée 

 Population (n = 106 patients) 
Age (années) 50 ± 15 
Sexe masculin 80 (75.5%) 
Surface corporelle (kg/m²) 1.99 ± 0.22 
HTA 54 (50.9%) 
Diabète 15 (14.2%) 
Dyslipidémie 36 (34%) 
Tabac 23 (21.7%) 
Coronaropathie 13 (12.3%) 
FA 33 (31.1%) 
AVC 12 (11.3%) 
BPCO 6 (5.7%) 
Indice de Charlson 1.44 ± 0.96 
NYHA 1-2 104 (98.1%) 
NYHA 3-4 2 (1.9%) 
 
Les variables continues à distribution normale sont exprimées en moyenne ± 1 déviation standard et les variables 
catégorielles en nombres et pourcentages.  
HTA : hypertension artérielle ; FA : fibrillation atriale ; AVC : accident vasculaire cérébral ; BPCO : broncho pneumopathie 
chronique obstructive  
 

Dans cette étude de sous-groupe de patients bicuspides, on constatait de la même façon une 

prédominance masculine (75,5% d’homme) avec un âge moyen de 50 ans. L’étude des 

facteurs de risque cardiovasculaire retrouvait une part importante de patients hypertendus 

(50,9%). Par ailleurs, 104 patients (98%) présentaient une dyspnée NYHA 1-2 au moment du 

diagnostic. L’évolution des paramètres échographiques entre la 1ère échographie cardiaque et 

la dernière disponible est résumée dans le Tableau 6. 
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Tableau 6. Evolution des paramètres échographiques entre la 1ère échographie ayant 
fait le diagnostic de la BAV et la dernière réalisée au cours du suivi 

Variable 1ère 
échocardiographie 

Dernière 
échocardiographie p 

Fonction ventriculaire gauche     
Diamètre télédiastolique (mm) 54 ± 7 56 ± 8  < 0.001 
Diamètre télésystolique (mm) 34 ± 7 38 ± 8  < 0.001 
Fraction d’éjection (%) 63 ± 6 60 ± 8 0.017 
Surface de l’oreillette gauche (cm²) 20.2 ± 5.9 22 ± 6  < 0.001 
Valve aortique et aorte ascendante    
Insuffisance aortique ≥ grade II (%) 33 (n = 35) 40 (n = 42) 0.008 
Sténose valvulaire aortique (surface < 2 cm²) (%) 37 (n = 39) 52 (n = 55)  < 0.001 
Surface valvulaire aortique (cm²) 2.3 ± 1.1 2.1 ± 1.1  < 0.001 
Surface valvulaire aortique indexée (cm²/m²) 1.19 ± 0.6 1.12 ± 0.7  < 0 .001 
Vitesse maximale transaortique (cm/s) 228 ± 90 261 ± 124  < 0.001 
Gradient moyen transaortique (mmHg) 15 ± 12 21 ± 19  < 0.001 
Sinus de Valsalva (mm) 38 ± 6 40 ± 6  < 0.001 
Manchon ascendant (mm) 38 ± 6 41 ± 6  < 0.001 
 
Les variables continues à distribution normale sont exprimées en moyenne ± 1 déviation standard et les variables 
catégorielles en nombres et pourcentages.  
 

Entre la 1ère échographie cardiaque et la dernière pratiquée, on trouvait une majoration du 

diamètre télédiastolique et télésystolique du ventricule gauche (p < 0,001) ainsi qu’une 

augmentation de la surface de l’oreillette gauche (p < 0,001).  

 
Atteinte valvulaire 

Il y avait une progression statistiquement significative du nombre de patient présentant une 

insuffisance aortique significative, passant de 35 (33%) à 42 patients (40%)  (p = 0,008). 

De la même façon, on constatait une augmentation du nombre de patients porteurs d’une 

sténose valvulaire aortique significative (37% des patients lors de la première échographie 

contre à 52% lors de la dernière échographie de suivi (p < 0,001)).  

De façon concomitante, il était associé une diminution de la surface valvulaire aortique 

(2,3 ± 1,1 cm² à 2,1 ± 1,1 cm²), de la surface valvulaire aortique indexée (1,19 ± 0,6 cm/m² à 

1,12 ± 0,7 cm/m²) et une majoration de la vitesse maximale transaortique (228 ± 90 cm/s à 

261 ± 124 cm/s) ainsi que du gradient moyen transaortique (15 ± 12 mmHg à 21 ± 19 mmHg) 

avec pour l’ensemble, p < 0,001.  
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L’évolution annuelle moyenne de la vitesse maximale transaortique dans le sous-groupe 

d’étude était de 7,4 cm/s/an. Elle était de 4,6 cm/s/an chez ceux qui n’avaient pas de RA et de 

16 cm/s/an chez ceux qui présentaient d’emblée une sténose aortique avec une vitesse 

maximale transaortique supérieure à 2,5 m/s (Tableau 7). 

Quant à l’évolution annuelle moyenne du gradient moyen transaortique au sein de l’ensemble 

de cette sous population, elle était de 1,2 mmHg/an. Elle était de 0,6 mmHg/an chez ceux qui 

n’avaient pas de RA à l’inclusion et de 3,5 mmHg/an chez ceux qui avaient au préalable un 

RA significatif (Tableau 7). 

Tableau 7. Vitesse de progression des paramètres du RA au cours du suivi 

 
Patient sans RA 

à l’inclusion 
 (n = 38) 

Patient ayant un 
RA à l’inclusion 

(n = 49) 

Population totale 
de l’étude 
(n = 87) 

Vitesse maximale 
transaortique (cm/s/an) 4.6  16  7.4  

Gradient moyen  
transaortique (mmHg/an) 0.6 3.5  1.2  

 

Parmi les 106 patients, 19 (18%) ont vu leur IA progresser au cours du suivi, passant d’un 

grade 0 à un grade 1 pour 7 d’entre eux (37%), d’un grade 1 à un grade 2 pour 6 patients 

(32%), d’un grade 2 à un grade 3 pour 2 patients (10%) et d’un grade 3 à un grade 4 pour 3 

patients (16%). Seul un patient (5%) a vu progresser son IA de 2 grades (passant d’un grade 0 

à un grade 2) au cours du suivi (Tableau 8). 

 
Tableau 8. Evolution de l’IA au cours du suivi 

 Patient bicuspide ayant une IA évolutive au 
cours du suivi  (n total = 19) 

Grade 0 à un Grade 1 7 
Grade 1 à un Grade 2 6 
Grade 2 à un Grade 3 2 
Grade 3 à un Grade 4 3 
Grade 0 à un Grade 2 1 

 



33 

Atteinte vasculaire  

Au cours de ce suivi échographique, nous avons pu constater une augmentation significative 

des diamètres aortiques au niveau des SV et du MA (p < 0,001) (Tableau 6). 

 
Tableau 9. Vitesse de progression du diamètre des sinus de Valsalva (mm/an) 

 
Population 

globale  
(n = 101) 

Diamètre des SV 
< 40 mm  
(n = 58) 

Diamètre des SV 
[40 et 44 mm]  

(n = 27) 

Diamètre des SV 
≥ 45 mm  
(n = 16) 

Vitesse de progression 
du diamètre des sinus 
de Valsalva (mm/an) 

0.35  0.41  0.26  0.11  

 

L’évolution annuelle moyenne du diamètre des SV sur l’ensemble des patients était de 0,35 

mm/an. Elle était de 0,41 mm/an chez les 58 patients ayant un diamètre de l’aorte inférieur à 

40 mm, de 0,26 mm/an chez les 27 patients présentant un diamètre de l’aorte compris entre 40 

et 44 mm et de 0,11 mm/an chez les 16 patients qui avaient un diamètre de l’aorte supérieur 

ou égal à 45 mm (Tableau 9 et Figure 12). 

 

 
Figure 12. Vitesse moyenne annuelle de progression du diamètre des SV en fonction du 
diamètre de l’aorte au moment du diagnostic de BAV. 
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De la même façon, l’évolution annuelle moyenne du diamètre du MA sur l’ensemble des 

patients était de 0,47 mm/an. Elle était de 0,48 mm/an chez les 48 patients qui avaient un 

diamètre de l’aorte inférieur à 40 mm, de 0,35 mm/an chez les 31 patients qui présentaient un 

diamètre de l’aorte compris entre 40 et 44 mm et de 0,29 mm/an chez les 20 patients qui 

avaient une aorte supérieure ou égale à 45 mm (Tableau 10 et Figure 13). 

 
Tableau 10. Vitesse de progression du diamètre du manchon ascendant (mm/an) 

 Population 
globale de 

l’étude (n = 99) 

Diamètre des 
MA < 40 mm 

(n = 48) 

Diamètre du 
MA entre 40 et 
44 mm (n = 31) 

Diamètre du 
MA ≥ 45 mm 

(n = 20) 
Vitesse de progression 

du diamètre du 
manchon ascendant 

(mm/an) 

0.47  0.48  0.35  0.29 

 

 

Figure 13. Vitesse moyenne annuelle de progression du diamètre du MA en fonction du 
diamètre de l’aorte au moment du diagnostic de BAV. 

 

La comparaison de la vitesse de progression annuelle moyenne des diamètres entre les SV et 

le MA est représentée dans la Figure 14. 
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Figure 14. Comparaison de la vitesse moyenne annuelle de progression du diamètre du MA et 
des SV en fonction du diamètre de l’aorte au moment du diagnostic de BAV. 

 
La vitesse de progression moyenne annuelle du diamètre de l’aorte au niveau du MA, quel 

que soit le diamètre de l’aorte au moment du diagnostic, était supérieure à celle de la 

progression du diamètre des SV. 

 

DISCUSSION 

Notre étude portant sur 350 patients porteurs d’une bicuspidie sans indication chirurgicale au 

moment du diagnostic, a retrouvé une nette prédominance masculine, un âge moyen de 53 ans 

et une découverte faite le plus souvent de façon fortuite. 40% des patients présentaient une 

dilatation aortique au moment du diagnostic et la principale valvulopathie était le RA. Au 

cours du suivi, le taux de complications (endocardites et dissections) était relativement faible, 

tout comme la mortalité, mais une indication de chirurgie au cours du suivi a été porté pour 

29% de la population. 

 

Histoire naturelle 

Deux études prospectives (3, 4) se sont intéressées à l’histoire naturelle de la bicuspidie 

concluant à une mortalité faible mais à une morbidité importante (Figure 15 et Figure 16). 
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La 1ère étude menée par l’équipe de la Mayo Clinic (4) portant sur 212 patients d’âge moyen 

de 32 ans suggère que la mortalité est semblable à celle de la population générale après 20 ans 

de suivi  (taux de survie au terme du suivi à 90 ± 3%) mais que la morbidité est conséquente 

puisque 24% des patients ont bénéficié d’une chirurgie de remplacement de la valve aortique 

et 5% d’une chirurgie de l’aorte ascendante au cours du suivi (Figure 15). Les patients inclus 

dans cette étude étaient ceux vivants à Olmsted County et dont le diagnostic de bicuspidie 

avait été porté par échographie et ce quel que soit l'âge. A l'inclusion, ils devaient être 

asymptomatiques et sur le plan échographique, ne devaient présenter tout au plus une 

IA < grade II ou un RA lâche (gradient moyen ≤ 20 mmHg) avec une FEVG ≥ 50%. Ceux 

présentant de trop lourdes comorbidités ou une cardiopathie congénitale complexe étaient 

exclus (Tableau 11). 

La 2ème étude réalisée au Canada (3) a inclus 642 patients bicuspides d’âge moyen de 35 ans 

dont le diagnostic avait été porté par échographie cardiaque. Ont été exclus les patients 

présentant une cardiopathie congénitale complexe ou ceux ayant une indication de chirurgie 

cardiaque (Tableau 11). Cette étude a montré que la mortalité n’était pas différente de celle de 

la population générale après 9 ans de suivi  (taux de survie au terme du suivi à 96% ± 1, 

p = 0,71) mais que la morbidité était  importante puisque 22% des patients ont bénéficié 

d’une chirurgie cardiaque (Figure 16). 

Les caractéristiques et résultats des principales études en rapport avec l’histoire naturelle de la 

BAV sont présentés dans les Figure 15,  Figure 16 et Figure 17 ainsi que dans le Tableau 11. 

Dans notre population, 34 décès ont été constatés dont 12 d’origine cardiovasculaire. Le taux 

de survie à 10 ans était relativement bon (88 ± 2%) tout comme le taux de survie sans 

évènement (décès, endocardite ou dissection) à 5 et 10 ans (respectivement 92 ± 2% et 

86 ± 2%). Par ailleurs, 29% des patients ont bénéficié d'un geste chirurgical au cours du suivi, 

donnée proche de celle issue des 2 études nord-américaines (Tableau 11). 
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Tableau 11.Comparaison des caractéristiques et résultats issus des principales études ayant analysé 
l’histoire naturelle de la BAV (d’après Michelena, et al. (22)) 

Critères Michelena, et al. (4) Tzemos, et al. (3) Michelena, et al. (18) Notre étude 
Année de publication 2008 2008 2011 - 

Contexte clinique Population générale Centre de référence 
Tertiaire Population générale Population générale 

Critères d’inclusions Patients bicuspides : 
− vivants à Olmsted 
− tout âge 
− FEVG ≥ 50% 
− asymptomatiques 
− avec au maximum une 

dysfonction valvulaire 
minime (IA < grade II 
ou un RA lâche 
(gradient moyen ≤ 20 
mmHg) 

Patients  bicuspides : 
− vivants en Ontario 
− quelle que soit la 

fonction valvulaire 

Patients bicuspides : 
− vivants à Olmsted 
− quelle que soit la 

fonction valvulaire 

Patients bicuspides : 
− diagnostiqués au CHU 

d’Amiens 
− tout âge 
− quelle que soit la 

fonction valvulaire 

Critères d’exclusions − comorbidités sévères 
au moment du 
diagnostic de BAV 

− cardiopathie 
congénitale 

− prisonniers 

− indication 
chirurgicale posée dès 
le diagnostic de BAV 

− cardiopathies 
complexes 

− soins obstétricaux 

− prisonniers 
 

− insuffisance mitrale ≥ 2 
− prothèse valvulaire  
−  cardiopathie 

congénitale 
−  sténose aortique sous 

valvulaire/ 
supravalvulaire 

− obstruction dynamique 
intraventriculaire 
gauche 

−  indication chirurgicale 
d’emblée ou à 6 mois 
du diagnostic 

− Diagnostic de BAV au 
décours d’une 
endocardite ou 
dissection aortique 

− Refus du patient 
N 212 642 416 350 
Age moyen à 
l’inclusion 
(années ± écart-type) 

32 ± 20 35 ± 16 35 ± 21 53 ± 16 

Homme (%) 65% 68% 69% 71% 
Suivi 
(années ± écart-type) 15 ± 6 9 ± 5 16 ± 7 6.5 ± 4 

Survie (années) 90% à 20 ans 96% à 10 ans 80% à 25 ans 88% à 10 ans 
Décès au cours du 
suivi d’origine cardio-
vasculaire 

3 17 28 34 

Insuffisance cardiaque 7% à 20 ans 2% - 2% 
Chirurgie valvulaire 
aortique 24% à 20 ans 22% 53% à 25 ans 29% 

Endocardites 2% 2% 2% 2.6% 
Dilatation de l’aorte 
thoracique ascendante 
(définition, en mm) 

39% à 10 ans 
(> 40 mm) 

45% à 9 ans 
(> 35 mm) 

26% à 25 ans 
(≥ 45 mm) - 

Chirurgie de l’aorte 
(pour anévrysme de 
l’aorte) 

5% à 20 ans 7% 9% 13% 

Dissections aortiques 0% à 20 ans 2% à 9 ans 0.5% à 25 ans 0% 
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Figure 15. Courbes issues de l’étude de Michelena, et al. (4). 

 

 

 
Figure 16. Courbes issues de l’étude de Tzemos, et al. (3). 
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Figure 17. Courbe issue de l’étude de Michelena, et al. (18). 
 

Récemment, Michelena, et al. (23) ont suggéré que la morbidité (incluant les chirurgies de 

remplacement valvulaire aortique et/ou de l’aorte thoracique ascendante, la présence d’une IA 

sévère et/ou d’un RA sévère, d’un anévrysme de l’aorte thoracique, de dissections aortiques 

ou d’endocardites) serait plus importante chez l’homme (HR à 1,52 : IC95% :[1,06‐2,2];  

p = 0,02) tandis que la mortalité serait plus importante chez les femmes (HR = 1,22 

(IC95% :[1,02-1,45] ; p = 0,026) et HR = 1,44 (IC95% : [1,15-1,79] ;  p = 0,001)) dans les deux 

cohortes analysées. Ces données nécessitent d’être confirmées par d’autres études 

prospectives et pourraient avoir un impact sur les futures guidelines. Dans notre étude, nous 

avons également constaté une différence en ternes de morbidité (incluant les chirurgies de 

remplacement valvulaire aortique et/ou de l’aorte thoracique ascendante, la présence d’une 

IA > 2 et/ou d’un RA sévère et également les dissections aortiques ainsi que les endocardites) 

avec une prédominance masculine aussi bien en analyse univariée (HR = 1,53 (IC95% : [1,1-

2,31] ; p = 0,047)) qu’en analyse multivariée (HR = 1,54 (IC95% : [1,15-2,328] ; p = 0,041)) 

après ajustement à l’âge et au score de Charlson. Toutefois, nous n’avons pas montré de 
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différence de mortalité en fonction du sexe aussi bien en analyse univariée (HR = 1,55 

(IC95% : [0,7‐3,42];  p = 0,28)) qu’en analyse multivariée (p = 0,81) après ajustement à l’âge, 

au score de Charlson et à l’atteinte valvulaire et aortique.  

 
Caractéristiques épidémiologiques  

Dans notre étude, le sexe ratio était de 2,5 hommes pour 1 femme, ce qui concorde avec les 

valeurs issues de la littérature, oscillant entre 1,9 et 3,7 (3, 4, 24). 

L’âge moyen de nos patients (53 ± 16 ans) était plus élevé que celui des 2 séries Nord-

Américaines (âge moyen de 32 ± 20 ans pour la Mayo Clinic, 35 ± 16 ans pour la cohorte 

canadienne (3)). Cette différence peut s’expliquer par le mode de recrutement de nos patients. 

En effet, ils ont été inclus lors d’un examen réalisé au laboratoire d’échocardiographie 

spécialisé dans l’étude de patients adultes (dans notre région, ceux de moins de 16 ans sont 

habituellement explorés en pédiatrie).  

L’indice de comorbidité était bas avec 76% (n = 267) des patients qui avaient un score de 

Charlson < 2. Toutefois, 68% des patients (n = 239) avaient au moins un facteur de risque 

cardiovasculaire contre 31% dans la série canadienne (3). Ceci s’explique par la différence 

d’âge et de prévalence des facteurs de risque cardiovasculaire en France par rapport à 

l’Amérique du Nord. 

A noter que le taux de mortalité était plus important dans notre étude (taux de survie au terme 

du suivi de 10 ans à 88 ± 2% contre 90 ± 3% pour la Mayo Clinic et 96% ± 1 pour l’équipe de 

Toronto) ce qui peut s’expliquer en partie par des critères d’inclusions différents, notre étude 

ayant inclus toutes les bicuspidies ayant été diagnostiquées en pratique quotidienne au 

laboratoire d’échocardiographie. 
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Atteinte valvulaire 

Calcification 

Dans notre étude, nous avons évalué le degré de calcification valvulaire aortique à l’aide de la 

classification de Rosenhek (20). Parmi les 350 patients, 47% (n = 165) présentaient au moins 

des calcifications minimes. On sait que les patients bicuspides sont plus sujets à la 

calcification de leur valve aortique (25) avec une progression plus rapide et une survenue plus 

précoce de ces dernières pouvant aboutir à une véritable sténose aortique (26). A ce jour, les 

mécanismes expliquant le développement de calcifications chez les patients bicuspides sont 

imparfaitement compris même si une composante hémodynamique, génétique et 

environnementale (HTA, cholestérol) semblent y jouer un rôle (26, 27). Les données 

histologiques issues de pièces opératoires ont montré que les nodules de calcification 

(constitués d’hydroxyapatite de calcium) étaient souvent entourés par des infiltrats 

inflammatoires (macrophages et cellules T), par des dépôts lipidiques et par de nombreux 

néovaisseaux (26).  

Rétrécissement aortique 

Dans notre étude, le RA était la valvulopathie prédominante (n = 154 soit 44%). 

Le RA, phénomène progressif et continu, est dû à un processus accéléré de fibrose et de 

calcification valvulaire. Le travail de la Mayo Clinic (4) a montré que 13,2% (n = 26) des 

patients développent un RA serré d’indication chirurgicale après 11 ± 6 ans de suivi moyen 

contre 13% (n = 84) après 9 ans de suivi pour l’équipe de Toronto (3). Dans notre série, des 

données similaires ont été retrouvées avec 13% des patients (n = 47) qui ont été opérés pour 

cette indication au cours du suivi. 

Une étude a montré que dans les pays industrialisés, l'examen des pièces opératoires  qui était 

réalisé au décours de chirurgie de remplacement valvulaire pour RA serré retrouvait près de 

50% de valves bicuspides (25).  
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Au cours du suivi du sous-groupe des 106 patients chez qui l’on disposait des données de 

progression échocardiographiques, nous avons pu constater une augmentation significative du 

nombre de RA, passant de 39 à 55 patients (p < 0,001). Dans l’étude canadienne (3), 50 

patients ont vu développer de façon significative une atteinte valvulaire (IA ou RA) au cours 

du suivi et parmi eux, 10 avaient une valve normale ou presque à l’inclusion.  

La progression moyenne annuelle de la vitesse maximale transaortique était plus importante 

lorsqu’un RA était présent au moment du diagnostic (16,6 cm/s/an en cas de RA contre 

4,6 cm/s/an en l’absence de RA). Il en est de même pour la vitesse de progression du gradient 

moyen transaortique (3,5 mmHg/an en cas de RA au moment du diagnostic contre 0,6 mmHg 

en l’absence de RA). Au sein de l’ensemble du sous-groupe, la vitesse de progression du 

gradient moyen transaortique était de 1,2 mmHg/an. L’équipe de Toronto (3) estimait la 

vitesse moyenne de la progression du gradient moyen transaortique à 0,7 mmHg (parmi 619 

patients sur les 642 étudiés initialement (96%) après un suivi moyen de 7 ans) tandis qu’une 

valeur plus proche de la nôtre a été trouvée par l’équipe de Beppu, et al. (28), estimée à 

18 mmHg tous les 10 ans. 

Cette équipe a par ailleurs démontré que la vitesse de progression de la sténose aortique était 

significativement plus importante chez le patient bicuspide que chez le patient tricuspide bien 

qu’une fois constituée, la présentation clinique est la même (28).  

Toutefois, Huntley, et al. (29) ont montré qu’il existait plus d’anomalies 

échocardiographiques, une prévalence plus importante de facteurs de risque cardiovasculaire 

ainsi qu’une survie moins bonne au décours du remplacement valvulaire aortique (pour RA 

significative) chez les patients tricuspides par rapport aux patients bicuspides de même âge.  

Les différences et similitudes des caractéristiques des patients bicuspides et tricuspides 

porteurs d’un RA ont été récemment étudiées et résumées par Pibarot, et al. (30). 

On peut ainsi dire que la bicuspidie est la principale étiologie du RA chez le sujet jeune, 

notamment chez l’homme, dont la vitesse de progression est plus importante que chez le 



43 

patient tricuspide et qui  nécessite le plus souvent un remplacement valvulaire. 

Insuffisance aortique 

L’IA peut être secondaire à la dilatation aortique et/ou à un prolapsus d’une ou des deux 

sigmoïdes ou peut compliquer une endocardite. 

Dans notre travail, 87 patients (soit 25%) avaient une IA significative avec une majorité de 

grade 2 (60%, n = 52). Dans cette sous population d’étude, le nombre de patients présentant 

une IA significative était passé de 33% à 40% (p = 0,008). Parmi eux, 19 patients ont vu leur 

IA progresser (18 patients gagnant un grade et 1 patient gagnant deux grades au cours de ce 

suivi). Nos résultats semblent proches de ceux de la série canadienne où 132 patients (20% de 

la population globale) étaient porteurs d’une IA significative (modérée ou sévère) à 

l’inclusion. Dans cette série, 37 patients (28% des IA significatives) ont bénéficié d’un 

traitement chirurgical. Dans la série de la Mayo Clinic, la prévalence de l'IA significative au 

cours du suivi était relativement faible (8/212 patients soit 3,8%)  et tous ont été opérés. Cela 

peut s’expliquer par la différence de choix des critères d'inclusion et d'exclusion utilisés par 

l'équipe américaine, rendant par ailleurs plus difficile la comparaison des résultats avec ceux 

de notre cohorte où 31% (n = 27) des patients présentant une IA significative à l’inclusion 

(soit 7% de l’effectif total) ont bénéficié d’un geste chirurgical. Toutes valvulopathies 

confondues, l’équipe canadienne a montré une progression de l’atteinte valvulaire au cours du 

suivi (50 patients sans valvulopathie significative à l’inclusion ont vu leur valvulopathie 

progresser et devenir modérée ou sévère). 

Ainsi, l’hétérogénéité des valeurs de la vitesse de progression de l’atteinte fonctionnelle 

valvulaire prouvent l’intérêt du suivi échocardiographie des patients asymptomatiques (ou 

avec atteinte fonctionnelle valvulaire minime). 

Endocardite au cours du suivi 

Neuf cas d'endocardites (2,6%) ont été diagnostiqués au cours du suivi (dont 3 opérés). Il 

s’agissait de la complication la plus fréquente de notre série. Un seul décès est survenu chez 
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un patient non opéré. Dans la série américaine (4), un faible taux d’endocardite a été constaté 

(2% après 20 ans de suivi moyen). Un cas s’est avéré fatal, les 3 autres ont été opérés. 

Dans la cohorte canadienne (3), 13 endocardites sont survenues au cours du suivi (incidence 

de 0,3% par patient et par année de suivi). Huit patients ont été opérés et deux ont bénéficié 

d’un traitement médical. Ainsi, son incidence semble faible mais elle présente une morbidité 

importante, et nécessite souvent un traitement chirurgical. 

Plus récemment, Michelena, et al. (31) ont estimé, au sein de leur cohorte de 416 patients 

vivants à Olmsted et après un suivi médian de 16 ± 7 ans, que l’incidence de l’endocardite sur 

valve aortique bicuspide native (incluant les endocardites dont le diagnostic était certain et/ou 

probable) était de 9,9 pour 10000 patients-années (IC95% : [4,4‐22]) associé à  un risque relatif 

ajusté à l’âge pour ces mêmes patients à 16,9 (IC95% : [7,6‐37,6]) par rapport à la population 

générale d’Olmsted (p < 0,0001). De la même façon, l’incidence totale des endocardites 

(diagnostic certain et/ou probable et survenant aussi bien sur valve native que sur prothèse 

valvulaire) a été évaluée à 13,9 pour 10000 patients-années (IC95% : [7,3‐26,8]) avec un risque 

relatif ajusté à l’âge à 11,4 (IC95% : [4,7‐27,4]) comparativement à la population globale de 

Olmsted (p < 0,0001). Dans notre étude, 5 endocardites infectieuses sont survenues sur valve 

bicuspide native correspondant à un risque d’événement à 5 ans et 10 ans de 2% ± 1% et à 

3% ± 2%. 

En analysant 54 patients bicuspides compliqués d’endocardite, Lamas, et al. (32) ont montré 

une forte incidence de complications sévères (72% d’insuffisance cardiaque, 30% d’abcès 

péri annulaire). Dans le travail conduit par Tribouilloy, et al. (33), une bicuspidie était notée 

dans 16% des cas d’endocardites sur valve aortique (conduisant à une chirurgie dans 75% de 

cas). Fait important, l'endocardite infectieuse sur valve bicuspide se complique plus souvent 

d’abcès annulaire (dans 50% des cas contre un peu moins de 20% des cas de valves 

tricuspides) avec toutefois un pronostic vital non aggravé, probablement en raison d’un âge de 

survenu plus jeune, chez des patients ayant souvent moins de comorbidités. 
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Atteinte aortique  

Dilatation de l’aorte thoracique ascendante 

En cas de bicuspidie, une dilatation de l’aorte touche en moyenne 50% des patients 

(prévalence variable selon les études), surtout au niveau de l’aorte tubulaire (60-70% des 

patients) (34). Elle apparaît indépendante de l’atteinte valvulaire et peut exister  très tôt, chez 

le nourrisson voire in utéro. L’analyse de pièces opératoires aortiques montre une charpente 

musculaire et élastique disloquée, proche de celle trouvée en cas de Marfan, responsable 

d’une fragilisation de la paroi de l’aorte initiale, d’une dilatation et de la constitution d’un 

anévrysme de sa racine exposant au risque de dissection ou de rupture. Sa physiopathologie 

est encore imparfaitement comprise. Une probable part génétique, hémodynamique et 

environnemental semblent y participer. 

40% de nos patients (n = 139) avaient une dilatation de l’aorte (SV et/ou MA > 40 mm) et 

13% d'entre eux (n = 45)  ont bénéficié d'une chirurgie aortique au cours du suivi. 

En cas de dilatation des SV, une IA significative était plus souvent associée (p < 0,05). 

Au cours du suivi échographique, le diamètre des SV et du MA avait augmenté de taille 

passant respectivement de 38 ± 6 mm à 40 ± 6 mm et de 38 ± 6 mm à 41 ± 6 mm (p < 0,001).  

Par ailleurs, la progression annuelle moyenne du diamètre des SV était inférieure à celle du 

MA qui était estimée respectivement à 0,35 mm/an contre 0,47mm/an dans l’ensemble de la 

sous population d’étude, à 0,41 mm/an contre 0,48mm/an chez ceux qui avaient une 

aorte < 40 mm, à 0,26 mm/an contre 0,35 mm/an chez les patients présentant un diamètre de 

l’aorte compris entre 40 et 44 mm, à 0,11 mm/an contre 0,29 mm/an chez ceux présentant une 

dilatation de l’aorte ≥ 45 mm. 

Parmi les 143 patients de la Mayo Clinic (4) ayant bénéficié d’un suivi échocardiographique, 

le diamètre de l’aorte ascendante était passé en moyenne de 35 mm à 39 mm après 10 ans de 

suivi (39% de la population avait un diamètre > 40 mm à 10 ans pour 15% à l’inclusion). 
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Dans l’étude canadienne (3), une augmentation moyenne du diamètre aortique au niveau des 

SV de 0.2 mm par an était rapportée avec à l’inclusion, 28% de dilatation des SV 

(diamètre > 40 mm) pour près de la moitié de la population (45%) au terme du suivi. 

L’équipe de la Mayo Clinic a rapporté en 2011 une 2ème étude centrée sur les complications 

aortiques de 461 patients bicuspides d’âge moyen de 35 ans (18). Le risque relatif 

d’apparition d’un anévrysme de l’aorte ascendante (défini par un diamètre > 45 mm) en 

présence d’une bicuspidie a été estimé à 86 et l’incidence de cet évènement à 25 ans calculée 

à 26%.  Ainsi, le taux de chirurgie de l’aorte ascendante dans cette série était de 25% à 25 ans.  

Selon les études, la vitesse moyenne de progression du diamètre de l’aorte est comprise entre 

0,2 et 1,2 mm/an et est plus importante au niveau du MA (contrairement à la maladie de 

Marfan où cette dilatation prédomine aux SV) (35, 36). 

Il existe toutefois une entité particulière qui a été décrite pour la première fois par Della Corte, 

et al. (37), nommée « root phenotype », qui était présente dans 25% des cas et dont le 

phénotype clinique correspondait à un homme bicuspide de type 1 L-R associant une 

dilatation préférentiellement des SV, une IA en rapport à cette dilatation ainsi qu’une 

progression plus rapide du diamètre de l’aorte. 

Par le passé, l’estimation de ces vitesses de progression était beaucoup plus importante, 

comprise entre 0,5mm/an et 0,86 mm/an pour les SV et de 0,86 mm/an à 1,9 mm/an pour le 

MA (38-41). 

A présent, ces estimations sont plus proches des valeurs retrouvées dans notre étude, oscillant 

entre 0,17 et 0,3 mm/an pour les SV et entre 0,32 et 0,6 mm/an pour le MA (35, 37, 42). 

L’amélioration du matériel échographique (35) et la réalisation d’études sur de plus grand 

effectif avec un suivi plus conséquent a permis d’affiner l’estimation de ces paramètres (42). 

L’existence de progresseurs rapides est un enjeu capital car ce sont eux qui sont le plus à 

risque de complications vasculaires (43). Dans les dernière recommandations de septembre 
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2017, L’ESC (44) définit un progresseur rapide lorsque la vitesse de dilatation de l’aorte 

est ≥ 3 mm/an tandis que l’AHA (45-47) le définit par une vitesse de progression de 

l’aorte ≥ 5 mm/an.  

Compte tenu de la réévaluation récente des vitesses de croissance de l’aorte chez le patient 

bicuspide, le « cut-off » utilisé pour définir un progresseur rapide, notamment par l’AHA, 

s’emble excessif (dans l’étude de Della Corte, et al. (37), seul 7 patients (5,3%) avaient une 

vitesse de progression > 2 mm/an). La valeur proposée par l’ESC semble en ce sens plus 

raisonnable. 

De nombreuses études ont essayé d’apporter des précisions sur l’histoire naturelle de la 

dilatation de l’aorte en cas de bicuspide en précisant les facteurs prédictifs associés à cette 

dilatation. Récemment, Detaint, et al. (35) ont montré que la vitesse de croissance de l’aorte 

serait indépendante du phénotype de la bicuspidie ainsi que de la présence ou non d’une 

dysfonction valvulaire (en dehors d’une association entre IA ≥ 2 et vitesse de dilatation des 

SV) et ne serait pas proportionnelle au diamètre de l’aorte mesuré par la 1ère échographie 

(pour ces trois paramètres, p > 0,40).   

La vitesse de croissance de l’aorte au SV serait plus importante chez le patient plus jeune  

(OR (par an) = 0,97 (IC95% : [0,96-0,99] ; p = 0,007)) et serait également corrélée au degré de 

l’IA au moment de la réalisation du diagnostic de bicuspide (OR (Vena Contracta en mm) 

= 1,1 (IC95% : [1,01-1,3] ; p = 0,003)). 

Quant à la vitesse de progression au MA, elle serait d’autant plus importante que le diamètre 

de l’aorte serait plus petit à l’inclusion (OR (mm) = 0,95 (IC95% : [0,91-0,98] ; p = 0,008)). 

Ainsi, le fait d’avoir au moment du diagnostic une aorte non dilatée ne prédirait pas une 

vitesse plus faible de progression de l’aorte (et vice versa). 

Dans notre étude, la vitesse de progression des diamètres de l’aorte (aussi bien aux SV qu’au 

MA) était plus importante lorsque l’aorte était peu ou pas dilatée au moment de l’inclusion 
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(pour le SV : 0,11 mm/an en cas d’aorte ≥ 45 mm contre 0,41 mm/an en cas d’aorte non 

dilatée et pour le MA : 0,29 mm/an contre 0,48 mm/an).  

En utilisant l’IRM en contraste de phase (4 dimensions flow) pour analyser les flux circulants 

au sein de l’aorte de 48 patients bicuspides qui présentaient une sténose aortique ainsi qu’un 

petite diamètre de l’aorte au moment de l’inclusion, l’équipe de Farag, et al. (48) a mis en 

évidence la présence d’un stress pariétal plus important au sein de ces aortes responsable 

d’une majoration de sa dilatation. 

Ces régions soumises à de fortes contraintes pariétales subissent une dérégulation de la 

matrice extracellulaire et une dégénération des fibres élastiques provoquant cette dilatation. 

En cas d’aorte dilatée, les auteurs laissent supposer qu’il existerait un mécanisme adaptatif de 

cette dernière afin d’éviter le plus possible sa progression en diminuant les forces de 

cisaillement qui s’exercent sur elle. 

Par ailleurs, l’existence de patients bicuspides dits « non progresseurs » (correspondant à une 

absence de dilatation de l’aorte quel que soit le segment considéré au cours du suivi) et 

estimée à 32% dans l’étude de Della Corte, et al. (37) et à 43% dans l’étude de Detaint, et al. 

(35), montre encore une fois le caractère complexe et hétérogène de la bicuspidie. 

 

Dissection aortique au cours du suivi 

Dans notre étude, aucune dissection aortique n'est survenue au cours du suivi. 

Selon les séries récentes, la dissection aortique compliquerait rarement la bicuspidie. Sur 212 

patients, la Mayo Clinic ne dénombrait aucune dissection après un suivi moyen de 20 ans. 

Dans la 2ème étude la Mayo clinic, 2 cas de dissection parmi les 461 patients (0,4%) sont 

survenus après un suivi moyen de 16 ans. Le premier cas de dissection était de type A et était 

survenu chez un homme qui avait bénéficié au préalable d’un remplacement valvulaire 

aortique et qui avait un diamètre de l’aorte à 46 mm au moment du diagnostic de BAV contre 

52 mm sur la dernière échographie cardiaque de suivi avant la dissection. La seconde 
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dissection était de type B et était survenue chez un homme qui présentait une valve aortique 

bicuspide native et qui avait un diamètre de l’aorte au moment du diagnostic de BAV à 

47 mm contre 50 mm sur la dernière échographie de suivi avant la dissection. 

Son risque relatif en présence d’une bicuspidie était estimé à 8,4 et l’incidence à 25 ans 

calculée était à 0,5% traduisant un risque absolu faible (18). Dans la cohorte canadienne, 2% 

(n = 11) des patients ont constitué une dissection aortique avec une incidence de 0,1% par 

patient et par année de suivi (9 ans de suivi moyen).  

 

Chirurgie valvulaire et aortique 

Au total, 29% (n = 102) des patients ont bénéficié d'un geste opératoire au cours du suivi, en 

moyenne à 37 mois après la 1ère échographie et 13% (n = 45) des patients ont eu un geste sur 

l'aorte. Ces résultats sont proches de ceux de la série canadienne où 22% des patients ont été 

opérés après un suivi de 9 ans et de ceux de la Mayo Clinic où 24% des patients ont bénéficié 

d'une chirurgie de remplacement valvulaire aortique et 5% d’une chirurgie de l’aorte 

ascendante après 20 ans de suivi. La comparaison de ces données avec celles issues de notre 

cohorte est toutefois difficile en raison d’une différence de choix dans les critères d’inclusion 

(notamment l’âge des patients inclus) et d’exclusion. 

 

Limites 

Les informations sur le suivi ont été recueillies de façon rétrospective. Notre étude a donc les 

limites classiques de ce type de travail. Par ailleurs, nous ne disposions pas de l’ensemble des 

paramètres échographiques de progression de l’atteinte valvulaire et/ou vasculaire chez tous 

les patients de la série. Le diagnostic et le suivi ont été réalisés par des cardiologues ayant une 

expertise dans le domaine des valvulopathies et les indications chirurgicales ont été posées 

après concertation médico-chirurgicale en accord avec les recommandations de la société 

européenne de cardiologie faisant référence au moment de l'inclusion et du suivi. 
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Au cours du temps, la valeur seuil du diamètre de l'aorte pour laquelle une chirurgie était 

préconisée a évolué chez les patients bicuspides. Avant 2012 (49), cette valeur était de 50 mm 

pour tous patients bicuspides et ce, indépendamment de la valvulopathie associée. Après 2012 

(50), l’ESC a préconisé une chirurgie de l’aorte en cas de diamètre ≥ 55mm. 

Les dernières recommandations issues de l'ESC 2017 (44) sont les suivantes: 

• En cas de chirurgie valvulaire aortique programmée, il est conseillé d'effectuer un geste sur 

l'aorte ascendante dès que son diamètre est > 45 mm.  

• La chirurgie prophylactique de l’aorte est recommandée : 

− quand le diamètre maximal de l’aorte ascendante est ≥ 55 mm (classe IIaC).  

− quand ce diamètre est > 50 mm (classe IIaC) et qu'il existe des facteurs de risque 

(antécédent familial ou personnel de dissection, IA ou insuffisance mitrale sévère, désir 

de grossesse, HTA, augmentation du diamètre aortique > 3 mm par an). 

 

CONCLUSION 

Après un suivi médian de 78 mois de 350 patients porteurs d’une bicuspidie sans indication 

chirurgicale au moment du diagnostic, nous pouvons considérer que les résultats obtenus sont 

rassurants en termes de mortalité avec toutefois une morbidité qui n'est pas négligeable (taux 

de chirurgie à 29%). Au cours du suivi médian de 79,5 mois effectué au sein du sous-groupe 

de 106 patients, nous avons pu constater une progression de l’atteinte valvulaire (RA et IA) 

ainsi qu’une progression de l’atteinte vasculaire, cette dernière restant toutefois modérée au 

cours du temps et prédomine principalement sur le manchon ascendant. Ces résultats sont en 

accord avec ceux issus des précédentes études ayant analysé l’histoire naturelle de la 

bicuspidie aortique. Les surveillances clinique et échographique sont les éléments 

fondamentaux pour prévenir au mieux ces complications. 
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ANNEXE I 

Score de Charlson (19) 

 

Nombre de points Critères 
1 point Infarctus du myocarde 
1 point Insuffisance cardiaque 
1 point Insuffisance vasculaire périphérique 
1 point Maladie cérébro-vasculaire 
1 point Démence 
1 point Maladie pulmonaire chronique 
1 point Maladie du tissu conjonctif 
1 point Maladie ulcéreuse 
1 point Hépatopathie 
1 point Diabète 
2 points Hémiplégie 
2 points Maladie rénale modérée à sévère 
2 points Diabète avec lésions organiques 
2 points Tumeurs de toutes origines 
3 points Hépatopathie modérée à sévère 
6 points Tumeurs solides métastatiques 
6 points SIDA 
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