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Au Moli comme dans beaucoup dlautres pays l'étude des cardicpailiies
congénitales est encore considérée comme un domeine herndrique tributaire de tecimnis
ques complexes sans lescuelles le clinicien devrzit abandonmer toute aoliticn de
diagnostice

Devent une cardiopaghie congénitale llangoisse des parents et 1'ombare

ras du médecin pour prendre une mesure thérspeutique soui presque touicurs de régle,

Notrs smbition seraiu donc de démystifier cette pathologie qui malgrd

sa complexité obéit i des rogles dimgnostiques et thérapeutiques simolesas

Notre intention n'est pes ici de faire une étudc snatono-clinigue
détaillée et compldte des cardiopatiies congénitales, mais de montrer 3 fLypvers ce

traveil 1'importance de llanzlyse sémiologiques

Tout médecin sénéraliste peut faire le diagnostic ou 1'bypothtce diam
enostique et prendre des mesures thérapeuticues visent & équilibrer au mieus ces
nzladese

Nous n'zvons retenu dans notre étude cue les melformaticns cardiacues
certaines en excluant les myocardites, fibrodélastoses et autres causes de défailw
lance cardiacue nion malformatives ohservées en milieu lLiospitaliere En eifet nos
observations concernent prescue toutes des enfants hospitalisés ne permettent en
aucune fagor. de préjuger de la fréquence globale des cardiopathies congénitrlas ou
Malip Car lz quasi totalité de la pathologie cardiaque infentile nous éclizpne et
ceci pour plusieurs raisons parmi lescuelles deux sont & souligner @

« Il est exceptionnel que 1'o538§8e1 au pédizipe pour les mnouveaux né
en détresse cardlosresporatoirae

~ Les parents aménent & 1'h8pital des enfants dans un ftat souvent
nréagonique ol il est impossible de faire la pert de 1'étiologie cardiecue ou de

réunir les &léments permettant de poser un diagnostic zvant le décasce

£
e

initole en milis

4

Nous avone pu retenir 63 dossiers cCe cardiopathie congy

S
tospitalier i Bamakoyg observés oo 3 ans ct % (de Mars 74 & Octobre 1977) .
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Dans le domanine des cardicpatlhies congénitales de nombrouses <lasgifie
cations ont été proposéess Lz plus cornue, pertent de la clinique, opposs cordic-

pathies mon cyanogdres et cardiopathies cya NOEEN

Simple et “clinique" cette menidre de voir esct cependant loin dt@ire
satisfaisante et ceci essentiellement pour deux raisons 3

~ la cyanose n'est pas une '"valeur sure!

- elle smdne a grouper des faits trds différentss

3

I1 serait certainement préférable dfadopter une classificztion s'ius-

pirant 4 la fois de llembryologic élémentaire et de la physicpathdlcries

Primitivement le coeur comporte schimztiruement quetre &tages aui sont

le sinus veineux, 1'étage suriculaire, l'étage ventriculaire et le tronc criériels

Un cloisonnement médian de cette structure sépare le coeur droit du
coeur gauches
2 1

Le coeur droit recoit le sang veineux désaturé venant de la sérinhidrie

et travaille A basses pressionse

Le coeur geuche travaille & hautes pressions conditionnées per les
récistances périphéricues et reqoit le sang saturé en oxyeéne ou artérizlisé venant

du poumone
Les anomalies cerdincues peuvent dés lors 8tre regroupées suivant leuw
mécanisme physiopatholegique en quatre grands types de cardiopathiece

1) Les cardiocﬂtple por obstacle sans shunt @

T L B e A W lﬁ-n_-ﬂlﬂ-“hﬂmnﬂ-ﬂﬁ----“
Il v & un obstacle & 1'évacuation du coeur droit ou di coeur
geuche qui retentit sur la ce wité siituée en amont de ll'custaclas

2) Retentissement ventriculaire

- droit t sténose pulmonaire
¢ infundibulzire
e orificielle
1 1 ob \) & T eTah Badc
e des branches de l'artere pulmonanirCe

- gauche 1 sténose zortigue
orificielle
» juxtsorificiclle
e isthmique (= coorctation)

) Retentissement auriculgire

e coour triztrial
o malformation mitrale sténosantes

AT R RNRTNE
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2} Les cerdiopnthies evec shunt pauche droite :

t-u--un-—--—whuum--—m-uuuuu--u--nuu-nm—-——“n-

- rd L]
e o an

I1 v o une communication snormnle entre les deur oz

cocurs Le sang saturé de la cavité gauche (ou les pressions soni plus

&1évées) est injecté vers la cavité droites

z2) Fricuentos

~ canal ortériel persistant

- comminication interventriculaire
e cormunicatior intersuriculaire

- canal atrioventriculaire

L) Rares :
~ communication ventriculaire gauche « oreillette droite

- fistule aortoepulmonsire

- rupture du sinus de valsazlva
(oreillette droite) (ventricule droit)

- fistule coronaire ~ cavités droites

3) Les cardioaathics svee shunt droite gauche ot obetzele digval

P ot o o o o e A o e et g P e a0 o o e T
Liobstacle entraine une élévation des pressions % dreite aul

deviennent supéricures aux sressions répnant dans les covités pouche
¥ S

&1

*

Le shunt c¢réé par la communication anormale sz ferp zlors de
1a droite vers la geuche, une cyanose apparait due au passage du sang

veineus dans les cavités gauchess

i)
[#]

) Ohstacle criliciel ou infundibulaive pulmeneire

”

nssocie une communication interventriculeire
e bétralovie de fallot
~ mssocid B une communication {nterauriculaire

1
6]

[l o T

« Lrinde

1) Obstacle tricuspidien

o Total = atrésie tricuspidiemne {et hypopnlasie
du ventricule droit)e
e Rélatif = maledie d'Ebstein

c) Obstacle crtéricleaive pulmongire

¢ Syudrbne d'Eisermenger

4) Les cardioaathies par abseuce ou errour de cloicsomnement
A

e e S 0 A v Wty e et 0ty A iy e ot e o A - PP B S R B T B P B

11 gten Sult un mélanre du sanp veineux et du sany artériel

autrement dite Un shunt hidirectionnele

THNLEENKENAUXE e
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2) Ay nivenu du trone artéricl

- truncus artériosus
=~ transposition communc
-~ ventricule droit & double iscue

%) Au niveau des ventricules

-~ ventricule unigue
-~ inversion ventriculaire
« trzusposition corricée

c) Aun niveau dee orelllettes et des veinas

~ oreilleite unique
~ veine czve infériszure ~ oreillette gauche
= retour velneux pulmonaire anormnl totals

5) Autres znomalies ceordizcucs ou vesculgires conpinitales

W s iz Yk e O e B L T e Y T B A TS U A A Al e oo A i A i B ARD it i o R D G B e e A e e L g B D B

D'autres cnomalies cardio=vasculaires peuvent atteindre le coour,

onormal dans sa position ou dans sg structure, les orifices des gros

oupe

C
vaisseaux ou les vaisscoux ouxen@nes naissent du coeure Ge Séne o

digsparatre corprend

a) Malposition du coeur dans son ensemble

~ dextrocardie
- situs invertus avec de®rocardie

-

b) Les csrdiopnthiles spperentdes smcardiopotiice conplrnite

~ sténose amdédio~ventriculaire gauche

= f£ibro=dlastose

= olycogénose

- cprdiomégzlic familiale

- atteintes cardioevesculaires génotypiques

¢) Hypoplasie du coeur sauche
YpOop !

- atrésie aortique
- strésie mitrale

d) Malformations orificielles non sténosgrics

« bicuspidie gorticue
- insuffisance zortique
- insuffisance mitrzle

a) Ancmalies des srtdres neissant Gu tronc crifrial

- coroneirc geuche smornale naissant de 1'artive pulmonair
-~ anomzlies des arcs aortiques
e 3&me Arc = porte cervicale
« Lime Arc = znomalie de la crosse acrtlrue et de
ses branchesas
. 6ime Arc = une branclie de l'arteée pulmonsire
~igsant de ll'aortes

URHRFUTRVEFINE - ‘
|
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f) Fistules artério=veineuses @

s Pulmonaires

» Systémiques (périphériques).

MK HIDDOLIHAUXN AKX »
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Be =~ GENERALTTES SUR LES CRRDIOPATHIES CONGENITALES
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a) Le régime hémodynemigue dans chacune des deux circulstions est wégle

per 1l'équatione

Pression = débit X résistances

Les résistances pulmonaires étant environ le 1/5 des résista plri=-
phériques et le débit &tant normalement identique dens les deux circulations, ler

pressions qui régnent dans la petité circulation sont 5 fois moins fortes aue ccllas

de la circulation systémiques
M L

b) Shunts pauchc = droite : Du £ait de lp différence de pressions

régnant dans les deux circulations toute commnication snormale entre clles entrail-
ne un passage du sang de la grande vers la petite circulationes Autrement dit le
débit pulmonaire sera toujours augmenté et le caractére cormun Astoute-ces cardiow
pathies sera "l thypervascularisation pulmonaire's
Le comnortement physiopatholopicue de ce type de cardiopnthie déperndro
donc de trois facteurs essentiels j
- 1a tpille de la compunication crnormale
- 17état dm. lit artériolaire pulwonaire qui peut Btre puysios
logicuement normal admettent un débit é1évé on de calibre reduit et responsable
dtune pugnentation des résistances pulmonairese
Les pressions pulmonaires dans cc dernier cas tendront & cugmenter,

limitent le shunts

TR MMIKYI NI .




209
- 1texwistence éventuelle d'un barrage situd entre la corrauni-

cation anormele et le lit pulmonaires Un tel barrage augmente les pressions droites

&

en smont mzis a l'aventage de protdger le lit pulmonaire de 1thypertensions

Ces divers &lémente permettent la ¢lassificotion hémodynemicque des
chunts gauche droit en &4 groupes 3
» Groupc 1 : Petite communication avec shunt de faible volume

modifiant ni les pressions ni les résistances pulmonzirese

» Groupe 2 : Lerges communicotions donnant des shunte volunine
aui tendent & augmenter les pressions pulmonairess
Si les pressions restent inférieures 3 70 % des pressions svstémicues

on dit au'il stegit d'un groupe 224

8i les prescions pulmonaires sont supéricures & 70 % des pressions SyS8

témioues on parle d'un groupe 2be

Clest 1'indication type & unc intervention chirurgicalee

« Groupec 3 & L'hypertension pulmonaire est ici trts élévée due

o llaugmentation des résistances pulmonairess Le shunt est diseret 3 il tend & Gice

perattre voire % stinversers

Les lésions étant irréversibles, clest une contre indication & tout
acte chirurgicals

e Groupe & : 11 répond auxz shunts gauche droite limltés pax

un obstacle situé entre 1a commurication anormole et le 1it pulmonzires

Dans ce czs le poumon est protégé contre un déhit trop élévé et une

hypertension trop accentuées

¢) Les shunts droite gauche t La conséquence clinique Lapituelle du

passage de sang veineux dans le sang artériel est la cyanosees

11 faut donc entendre sous le terme de cardiopathiies avec shunt droite
gauche ¢

« Toutes les cardiopathics cyanogeénes

» Toutes les cardiopathies pour lesquelles les dosages des gaz du sanf

revélent un shunt droite gauche unigue ou prédominante

La cvonose apparait lorscue le sang capillaire moyen cortiens at moins

5 g d'hémoglobine réduite pour 100 ml 3 elle est moins évidente en cas dfenémie et

ne

UuX



010

augmentée en cas de polyglobiliece

Les conditions d'apparition d'un shunt droite gauche sont réalisées dans

trois groupes de malformation @

- Le groupe shunt plus obstacle : L'existence de l'obstncle en avel de
1a communicaztion anormcle entraine une élévation des pressions & droite cui devien=
nent supérieures aux pressions régnant dans les cavitds gauchese Le shunt ce fera

alors de la droite vers la pauches

~ Le groupe des tronspositions 3 Le mécanisme de la cyanose ecst ici
différent : 1'acrte nait du ventricule droit et regoit donc du sang veineux, llartéee
pulnonaire nait du ventricule gauche et regoit du sang oxyeénés Les deux circulations
sont donc indépendantes et la survie ntest possible que s'il existe des corrmnica-

tions entre les deux circulationss

Tous les shunts sont vicariants, car ils permettent un retour dlune
certaine quantité de seng artiriel désaturé vers le lit pulmonaire ; 1~ toltéronce
sera dlautant moins nauvaise que les communications sont plus larges et POMbreuteses
Ces shunts vicarisnts sont bidirectionnels et strictement de méme volume j ils repré-

sentent le débit fonctiomnels

- Les cloisonnements défectueux des cavités cardiaques ou des {ros voisw

seaux de la base ¢ ils permettent un large melamg des sangss

Le dégré de la cyenose dépend de 1a différence entre les volunes des
sangs artérialisés et veineux arrivant dans lz cavité cardiagnes Alnsi lorsaue le
débit pulmonaire est élevé, la cysnose est discrite et le tableau réalisé se rape
proche d'un shunt gauche droite ; inversement lorsque le débit pulmonaire est oas
la cyanose est intense ct le tablesu rézlisé simule une tétralogies Enfin la posi-
tion des deux gros vaisseaux par rapport au courant sanguin artérialisé pout condi=-

tionner également 1'importance de la cyanosees

d) Les obstacles sans shunt @ I1 v a un obstacle & 1'évacuntion du

ventricule droit sk l'obstacle sidpe sur llartére pulmonaire, du ventricule pauche

stil sidge sur llaorte.

Tls entrainent une élévation des pressions ¢n amont avec surcharge
dite Usystolique" de la cavité correspondante et une chute des pressions en aval
avec insuffisance dl'irrigation dans 1e territoire correspondants Ge qui explicue
ltapparition des signes forictionnels comme 3

- Angine de poitrine par insuffisance dtirrigation du myocardes

= Syncope dleffort par anoxie cérébralee

WEHUXURRKRIURE K »
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Nous étudicrons successivemont ¢

- Nos Obscrvations (Tablcau Récapitulatif)

5

« Lz répartition sclon lo sexe
« Lz répertition sclon le type dc cardiopathic

- La répartition selon 1'&ge

ol

3

- Lo répartition cn forction de la tolérance

= Ltévolution ct la Mortalitie
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I+ ~ los Observations

Nous avons retenu en 3 ans et % (entre Mars 1974 et Cctobre 1977)

63 Bbservations de 8ardiopathies Congénitalesa
Il stagit de malades vus en consultation cardiologique ou hospi~

talisés & ltoccasion de complications (défaillance cardiaque, complications

bronchopulmonaires graves etCove)e
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II, - Répartition sclon le sexc 3

» 38 malodes sont de mexe féminin (60,3 %)

w 25 malcodes sont de sexe mcsculin ( 39,7 %)

Tile = Eégartition selon le type de_ggrdiogathie :

gy W i st W W Ak g sk B iy Sk L D e WO P i o

- 45 de ces malades (71,4 %) étaient porteurs de cardiopathies non cy anogant

~ 18 (soit 29,6 %) présentaient une cardiopathie cycnogénes

Les dingnostics posés se répartissent de la mepiére suivarte :

1) Shunt gauche - droite

| 3

Communications interventriculaires (CeLeVe):21 cas (33,3 %)
- Communications interauriculaires (Celshe) : 8 cas (12,7 %)

~ Ganal artériel & 8 cas (12,7 %)

2%) Cordiopothiies par obstacle sans shunt :

8 cas soit 12,7 %

Sténose pulmonzire : 4 cos

Rétrécissement sortique congénitel : 3 cas

Coarctation de l'aorte : 1 cas

39) Shunt droite -~ geuche
Tétralogic de Follot : 3 cas (4,7 %)

Atrésie tricuspidiennc : 2 cas (3 %)

4#) Cordiopathies complexes :

13 cas (20,6 %)
(cfe Tableauadbvees)

IVe » Répartition selon 1'@gc :

T1 est remcrquable de constater que 29 cardiopathies (soit 46 % du totel)

furent observées pendant les deux premilres années de la vies

Parmi ces enfants de moirs de 2 ans, 11 présentaient une cerdiopathie

cyanogéne, et 18 une cardiopothie ncn cyanogéncs

Le malsde le plus #gé est un cdulte de 34 gnsp Il faut noter cependant
que quelques adultes plus Agés ont étl trouvés porteurs de cardiopathies peut-€tre

congénitales, mais n'ont pas été ircius dans cette étude en l'absence de cortitudes

11 s'agisszit le plus sowent de tzbleaux d'hypertension pulmonzire sévare

peutw@tre en rapport avec des card opathies myiecillies! dont le diagnostic est

toujours difficile, et me peut dtr ) apsuréd que par des explorations hémodynamiquess
KEXXKKIHXXKAXK o



TABLEAU If: Régartition selon le type do cordiopethic,
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Ve = Répartition en fonction de la tolérsnce ¢
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17) 59 mglades ont pu ftre cotés selon les critéres de 1z New York

Heart Associstion lors du premier examen ¢

~ Stade I (Bonne Tolirance) = 11 madrdes (soit 18,6 %)

= Stade I1 (Tolérance Moyenne)= 9 malades (15,2 %)

~ Stade III(Tolérance Médiocre) = 13 malades (22 %)

~ Stade IV (Défaillance cardinque) = 26 malndes (&4 %)

Comme le démontrent bien ces chiffres, lz plupart des malades furent admis
dans des conditions dramaticues ou en équilibre trés précaire dans 66 % des ces
(stades TIT et IV),

Il s'agissait le plus souvent de nourrissons , car 17 des malades au stade 1]

étaient des enfants de moins de 2 gns (65 % des malades du stade V),

2°) Etude de la tolérance selon les cardiopsthies observies (lors du

premier examen)
a) GelaVe 3
sur 21 cas,
stade I : 3 cas (14,3 %)
stade TI : 4 ces (19 %)
stade YII cas (19 %)
stade IV $10 cas (47,6 %)

Comme nous l'aviomswu précédemment, il n'est malheureusement que trop

o3

évident que les parents zttendent le stade de défaillance cardiaque pour emener leurs

enfants au médecine

b) Celete ¢
sur 8 cas,
stade I ¢ & cas (B0 %)

stade YI : 3 cas (37,5 %)
stade III : 1 cas (12,5 %)
¢) Canal Artériel
sur 8 cas,
stade I : A cas (12,5 %)
stade TIL : 2 cas (25 %)
stode TIT ¢ 2 cas (25 %)
stade IV : 1 cas (12,5 %)

En outre 2 malades aui n'ont pas été vus qu'une fois en consultation n'ont

pas eu de cotoation de leur tolérances
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d) Stéhose pulmengire @

4 cos tous bien. tolérés,

e) Rétrécissement hortique Congénital
sur 3 cas,
1 présertait une excellente tclérance
2 cas &taient trés mel tolérés avec syncope
dlveffort ; un de ces deux dermiers malades o pu béudfi=-
cier d'une intervention chirurgicale ct est actuelle=

ment puérig

f) Coarctation
Nous n'avons observé qutun cas de cozrciation
de 1l'aorte chez un nourrisson de deux mois en grande
défaillonce cardiorespiratoire d'évolution rgpidement

nmortelleq

o) Tétrzlogie de Fzllot @
Deux cas concernalent des nourrissons de moins
de 2 zns, dont la tolérance lzisszit présager une issue
rapidenent fatales Ces malades ntont d'ailleurs pes été

révuse

Lo troisidme observation concerne une joune

fille de 17 ans présentant une hémiplegie et qui déveit

déceder dans un tzbleau évoquent un abcs de cerveaus

h) Atrésic tricuspidienne 3
les doux cas observés concernent des enfants
de 8 mois et 5 ans, trads cyanosés, mensnt une existence
préceire (stade III),
Ltun dleux, suivi peddant 13 mois, devait

décéder dans un tableau de détresse respiratcires

i) Cardiopathies complexes ¢
Elles sont presque toutes mal tolérées,
Stade TIII : &4 cas (30,7 %)
Stade IV 3 9 cas (62,2 %)
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VIs = Evolution et Mortnlitéd
- - - iyt el .
1°) Bwvolution @
Les caractéres de la maladie de fagon systématique du premier exginen,
au dernier examen, 3 chacue date évclutive importante (hospitzlisation pour complica=

tions) ont été comsignis sur des diches et les résultats ont ainsi été exploitise

2) Les Shunts gouche = droite 3
« Lo ColeVe 2 21 case
e Delais d'observation : ont &té suivis pendant
0O 34 6 mois = 10 malzades
7 mois & A ans = 3 malades

Non revus= 8 malades

¢ BEvolution vers :
! Ltamélioration ¢ 6 cas
(1 BeTaVe 15 2 CalyVe 22 et 3 ColeVe 2b)
La stabilisation 3 4 cas
la mort = 3 cas
(2 CeIloVe 2b, et 1 CeLeVe 22)

» Delois d'observation 3

0 34 6 mois =5 cas
7 mois 4 3 ans = 2 cas

Hon vevu = 1 cos

e Evolution vers 1t
L'zmélioration 1 1 cos

La stabilisation = 6 cas

- Le_cangl Artériel : € cas
s Delzis dlobservation @
4] - 6 mois = 3 c¢os

7 mois « 3 ans = 5 cas

e Evolution Vers ¢
Liamélioration ¢ 3 cas

La stabilisation : 2 cas

La mort 3 3 cns

IR KK XA K »



vel3

b) Les cardiopathies par obstacle

- La Sténose pulronecire s & cas
« Delais dlobservation @

0 =~ 6 mois =1 cas

7 mois = 3 ans = 2 cas

Non revuy = 1 cas
o Evolution vers :

Ltamélioration = 1 cas

Lz stabiligation = 2 cas

« Delais dlobservation ¥
0 « 6meis=20

|

7 mois « 3 ans = 2 cas

Non revu = 1 cas

¢ Bvolution vers 3

Itamblioration = 1 cas (opérs?)

La stabilisation = 1 cas

La cosrctation de lvaorte @
Un cas décédé 4 jours aprds so réception dens

un tablegu dlasystolice

¢) Les Shunts droits = gauche et cardiopathies complexes 2
- La_tétralogie de Fallot & 3 cas

s Delais dlobservation @
0 - 6 mois = 3 cas
7 mois -~ 2 ans = 0

Non revu = 1 cps

« Evolution vers 3

Iz stabilisation = 1 cas

Le mort = 1 cas

MIAHERXRA YLK ¢
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- Atrésie tricuspidienne 3 2 cas
+ Delais dlobservation 3
Q0 =~ O mois=1cas

7 mois ~ 2 ans = 1 cas

« Bvolution vers :

Lz stabilisation = 1 cas

La mort = 1 cas

cardiopathies congénitales_cyapopines complexe

———

- Les

13 cas

» Delais dtobservation @

0 - 0O mois =9 cas
7 mois - 3 ans = 2 cas
Mon revus = 2 cza8

« Evolution vers :
L'amélioration = &4 cas
Le stabilisation = 1 cas

La mort = O cas

Le tablesu TT résume 1'évolution des cardiopathies que nous aveons VueSe
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2°) La mortalité s

Nous avons enregistré 15 décés parmi les 63 malades porteurs de cardiopa-
thie congénitaley soit 23,8 %e

Ce résultat est proche de celui enregistré au Ghana par Blanekson et Chris=
tian qui trouvent en 1977 A propos de 210 cas de malformation cardiaque 45 décés, soit
21’4 %.

a) Généralités:
= Sur 35 cardiopathies non cyanogénes nous avons enregistré 7 décés
(15,5 % des cas)s
- Sur 18 cardiopathies cyanogénes nous avons observé 8 décés

(soit 44,4 % des ces malades)e

I1 faut noter que la plupart de ces décds concerneut des enfants

de moins de 2 ans = 10 cas (soit 66,6 % des décés).

Cette notion classique est aujourdthui bien établie et explique

que les indications opératoires se peseut surtout chez les nourrissonse

En absence de possibilité chirurgicale zu Mali nous sormes conse

tamment confoontés A cette dure réalité,

Sur les 29 nourrissons de moins de 2 ans observés dans notre série

10 sont morts, soit 34,4 % dventre eux (plus d'un sux trois !)

Cette mortalité déji importante dans les cardiopathies non cyano=
génes du nourrisson (5 décds sur 18 molades, soit 27,7 % d'entre eux) devient effa-
rante dans les cardiopathies cyanogdnes puisque nous observons 5 décés sur 11 cas

(45,4 %, soit prés dfun sur deux)

b) Répartition selon le type de cardiopathie :

- GoLole 3
3 décés dont les patients sont tous 8gés de 5 & 6 moise
Un enfant avait une GeleVe 2a et les deux autres une CeLeVs 2be
Le taux est 3 décds sur 21 cas, soit 14,28 % (20 % de 1l'ensemble des décés)

A Paris Corone Pey Ducam He et autres collabotateurs
‘trouvent en 1977 & propos de l'évolution de 790 cas de CeIleVs 1&8 Résultats

suiv. s
ulvants 3 1010 010.6.6.0.0.5.0.5.5.0.5. 80
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TABLEAU + 3 Mortalité de la CeleVe par groupe hémodynamique (d'aprés Corone Pe)

R T T " DECES T
| GrouPE 1 namre = S—
1 1 3 Nbre 1 % _.1_
T 1 1 1 1
| 1 | 302 , 3 ;09
T T T T T T T T T T S
: 11 2 . 220 ;b | e
T T T T T T T T T T T T T TT T T Ty
, II b ! 137 L9 ;65
Tt oottt T T YT T T
: TI1 : 30 , 6 20 :
T T T T T T T T T T T T T TTT T T T
: v : 101 , 3 ;29
T T T T -t T R R
Total 790 25 3,1

Nous voyons bien que la mortalité est plus élevée dans les groupes III et
II be

Por ailleurs cette nette différence entre ces résultats et les notres
serait certeinement due au fait que nous ne bénéficions pas des progrés de la chirure

gie et de la réanimation cardiaques. T

En outre Pernot G et collaborateurs ont t:ouvé dans une
étude faite sur 3540 enfants morts de cardiopathies congénitales avant

2 ans que la C+laVs occupait la 32me place avec une fréquence de 8,8 %e
(cfy tableau )
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TABLEAU VI 3 Enfants décedés avant la fin de la 22me annéd (d'aprés Pernot Cs)

r e pomemememes
y Cardiopathies } Nombre } % 1
' Transposition compléte des gros vaisseaux'! 51 V15 ¢4 3
Jom = I s i 1
! Hypoplasie du coeur geuche LA ! 13,5 '
o I b !
: 1
'Co Ia Ve ' 30 Poge !
o m e e o e R e —F————— 1
. Sténose et Atrésie pulmonaire 3 septum 1 i 1
ventriculaire intact 29 B45
e m e e o = —— - !
! ! ! !
Coarctation 28 8,2
Lom o o e e B Fm———— !
1 1 1
Tétralogle 26 oy
o o e o o o ——— $m———F
1 Co Au Ve 120 1 5,9 !
fm o rm R s $——-—— !
1 Ventricule Unique ! 18 I 5,3 1
e e ————— = — - —————— - !
! Cardiopathies complexes toa3 ! 9,8 !
e e e e e e e o~ - | R !
! Atrésies Tricuspidiennes ! ) L' 2,0 ’
| S e e e e = | S R !
! putres couses 1 50 ! 14,7 !
o e m e — - — ==~ -
' Total P a0 ' 1009

~ Canal Artériel :

3 décds sur 8 soit 37,5 % des canaux et 2C % des décés,

Tous ces malades sont 8gés de plus de 2 anss

Girconstance de décés ¢

- 2 cas d'hypertension pulmonaire dont 1 avec greffe
oslérienne.

~ 1 cas de défaillance cardiaques

KR HRRXAXRE AR o
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« Goagrctation de l'sorte

Le gseuk cas rencontré est mort dang un tableau d'asyse

tolice
Dans la statistique de Pernot la coarctation est 3 1'origine du

décés des nourrissons dans 8,2 % des case

- Tétrglogie de Fallot :

1 décds sur 3 malades soit 33,33 % ou soit 6,66 % des
décese

Circonstance de décde s Abcds du cerveau probables

Dans la statistique de Pernot, la tétralogie intervient cormme

cause de décés dans 7,7 % des case

o Atrésie Tricuspidienne

1 décds sur 2 patients soit 50 % des atrésies ou soit
6466 % des décése

Circonstance de décés : Insuffisance respiratoire.

~ Gardiopathies Complexes ¢

Parmi 13 malades nous avons emregistré 6 décés soit
46415 % des cardiopathies complexes et 40 % de ltensemble des décése

Lt8ge de décds est
~ ontre O et 0 mois pour 4 malades

bl

2 ans pour 1

a
w & 16 ans pour 1
Circonstances de décés ¢
~ la défaillance cardiaque (2 cas)
= la détresse respiratoire (3 cas)

~ 1lexploratéon hémodynamique mal tolérée(lcas

HENH IR LI XAXRRX K K -
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~ Fréquence des décés 3

Les cardiopathies cyanogénescggp%gggguvent i la tlte

avec 40 % de llensemble des décés,

La CyIeVe, le canal artériel sont au second rang avec

20 % chacun_.

Ensuite vienment la coarctation, l%atrésie tricuspi-

diemme ot la tétralogie de Fallot,

c) Répartition per tranche d1gpe ¢

Cette mortalité ptteint essentiellement les enfants
jeunes puisque 73,33 % des décés sont enrégistrés dans les 5 premiéres

années de la vies Elle est résumée dans le tableau ciwmdessous @

TABLEAU VII3 MOrtalité enregistrée en fonction de 1'8ge @

1 1 [Coarcta=lletralo=] . )] 1 T
Age lc.x.v. IGANAL 1 tiom 1 gie pAitrésie ;CuGeCele T
—] { 1 1 4 — !
Total %
________ JFUIH FIH FIL B FI N, FUHF 1B, .
1 i ! ! ! ! 1 1 1 1 ! 1 ! !
O ~Bmois , 1 2 1 2¢é 2 8 53,433

i mem mmn — pS My gem e omma m— o vim | wmm mma R PEw  devm | Gehm mme  mm R ma W MMy AR mm

---n—-——-——-n-mmm-————————----on—--——-——-mmm—_-—.-——-m”-—n——_——

i T S S i S M s R T B 1
A -20808 g g e e e e A e g e m g R o A 303
111213101014 1410 1110 13 1 31 46  i1007
! 1 1 1 ! ] :
' 3 ¢t 3 1 1 1 4 1 i

6 1

CeCeCeCe = Cardiopathim @ongénitales Cyanogénes Complexes

RIXXKAXXXXHKANK S o




ee3l

Au Ghana Blanckson et Christian trouvent dans leur statistique @

TABLEAU VII Répartition de la mortalité pér tranche d'fige { d'aprés Blanckson)

r . . T
" Age . Nombre de -décés i' % l
( 1 ! ! !
! ¢ 4 1 mois 1 25 I 65,5 1
! 1 { !
1 2 mois & 6 mois N 10 ; 22,2 1
! 1 ! !
1 7 mois 312 mois " 7 1 15,7 1
1 1 1 1
1 1 an 3 6 ans ! 2 ! b !
1 1 1 1
1 7 ans & 12 ans 1 1 ! 2,2 !
! 1 1 !
1 Totaux 1 45 13 100 % !

Ainsi 11 y 2 77,8 % de décés avent 6 mois et 93 % avant 1 ane
Cotte différemce entre ceg résultats et les notres est essene

tiellement due au fait due nous ne voyons pas de nouveaux-nése

Muir également a trouvé & Singepour 72 % des décés avant 0 mois et 82 %

avant 1 ane

Et Gibson (WsMs) travaillant 4 londres trouve dans la m@me période 68 %

de décds gvant 6 mois et 84 % avant 1 an.

KREN XXX ERAEIN o
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Nous verrons successivement ¢

- Technique d'Bxamen : Analyse Sémiologique

- Le diagnostic schématique des principales cardiopathies congénitzles

dans leur forme typiques

-~ Les exemples de diagnostic

o A -
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1 ~TECHNIQUE D'EXAMEN '

.

ANALYSE SEMIOLOGIQUE
1°) L'interrogatoire :
Ltinterrogatoire des parents donne des renseignements importants 3
~ par l'interropatoire il fzut se renseigner sur lfexistence de cardiopathier
dans la fratrie et la famille, rechercher une notion de foetopathie, faire des re-
cherches sérologiques éventuelles (rubdole, toxoplasmose), sfenquérir de difficultés
éventuelles au cours de lz gestatiorn aux stades critiques de 1'ambryogzénése (daux

premiers mois) «

alimentaires, ou d'une légére cyanose,qui ont pu échapper 3 la sage~femme ou au
médecine 11 faut noter également la dzte d'spparition et de 1'limportance des autres
signes t crises de cyznose ou malaises, dyspnée, anorexiey; infections pulmonaires

et phénoméne dfaccroupissement a 1l'effort,

2°) L'exgmen clinigue 3
11 doit ftre conduit avec méthode, parfoils il faut savoir le nener avec
précaution chez les nouveaux-nés fragiles, les enfants en état de maleise ou de

défpillance cardiaque, en évitant le refroidissement de l'enfant les gestes agressiise

Parfois mPme il faut d'abord procéder sux premiéres mésures thérapeuticues
dturgence ! rechauffement, administration dloxygéne, administration éventuelle de

solutés alcalins en cas d'acidose métabolique, de tonicardiacue ou de diurétique: e
a) Ltinspection :

s Lz_morphclogie générale
Une hypotrophie avec aspect chétif, malingre, fait songer avant

tout & la probabilité d'un shunt gauche = droites

Un certain nombre de maladies générales peuvent-8tre reconnues
qui d'emblée permettent une orientation cardiologique s

~ Le mongolisme ou trisomie 21 s'accompagne trés souvent d'un canal
gtrioventriculaire commine

~ Le syndrome de larfan, d'une insuffisance aortique par dilatation
de 1'azorte ascendante ou plus rarement d'une insuffisance mitrales

- Une catsracte avec surdie-mudité (conséquence d'une embryopathic
rubéoligue) d'un nanal artériel, parfois associé & un rétrécissement aortique, plus

rarement & une sténose pulmonaire,
HUARHHAITINMNX I KX o
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~ Un syndrome de Tarmer, recomnaissable & la petite teille au pté=
rigium coli, wu cubitus valgus, aux noevi pigmentaires,au thorax en bouclier;stac~
compagne dans 20 % des cas dtune cardiopathie. 7 fois sur 10 il s'agit dlune ano=
malie aorticue (coarctation ou rétrécissement orificiel),

~ Lo facids des sténoses sus gorticues est si particulier cu'il n'est
pas difficile dtévoquer cette cardiopatnie lorscu'on 2 vu une fois un tel eunfant 3
joues tombantes, la ldvre inférieure éversée, le menton peu développé, les dents
dcartdes 3 ces enfants se resemblent tous étrapement, d'autant qu'ils ont tous le

mBme comportement affectif (légérement déviles, ils sont tras affectueun et coopérantSe

La_cyesnose :

Elle peut i

- Btre évidente et il est alors important d'évaluer son intensitéa
- Etre discrite demandent & 8tee recherchée soignemsement % la

lumidre du jour au niveau des l2vres et des ongless

Elle peut n'apparaftre qu'd lleffort,

Le cyanose "'différentielle” est rare : elle peut se voir dans la coarcta-
tion associde & un canal ariériel sous stricturale

La constatation d'une cyanose plus accentuée zux orteils qu'aux doigts &
une valeur formelle pour le diapnostic de canal artériel 3 shunt inversé, encore

faut il cue la différence de coloratdon soif nette pour Btre retenucs

A 1'opposé, une cyznose plus accentuée & la main gauche qu'@ la nein droite
et aux pieds oriente vers le diagnostic fort rare de tranmsposition artérielle associée

3 un canal & shunt inversé,

1thippocratisme digital accompagne toute cyanose intense et anclcrnnces
Ltongle est déformé, bombant en verre de montres Dans les cas extrémes toute la pha=-
lange est augmentée de volume donnant ltaspect du doigt 'en baguette de tambour''s

lorsque la cyanose parait discutable, la constatation d'ur hippocratimme pernet dfen
affirmer llauthenticitée Geci se voit dens les cardiopathies cyanogéncse
Ls_dyspnée :
Glest habiltuellement une polypnée plus ou moins importente 3 elle
doit Btre mesurée en tenant compte de 1'8ige (le rythme respiratoire au repos Atant

d'environ 50 mouvements par minute & la naissance, 25 330 A 1 an)e Elle

Elle peut Btre témoin &'une défaillance cardiaque, ou @tre due 3 l'amoxie
(surtout quand elle est accompagnée de transpiration et tirage des ailes du nez)s

~":t Lt
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Souvent, dans les caxrdilopathies avec vascularisation pulmonaire augmentée
elle gpparait ou s'exagire lore‘des poussées infectieuses respiratoires, slaccompas-
gnant alors de toux, d!encombrement trachéobronchique, de rfles auscultatoires, par-
fois de foyers ou de troubles de ventilation radiologiques, de perturbations de

1'équilibre acido~basique avec hypercapnie'dans les formes gravess

Chez le nourrisson une accélération du rythme respiratoire avec tirage
sus sternal, sous xiphoidien et rétraction des faces latérales du thorax & chaque
inspiration se voit éurtout (en dehors des pneumopathies) dans les GCeleVse 2 gros
débite

: Les déformgtions_thoracigues associées_sux car-
digpathies congénitales
= Les déformations du plastron sternal 3
« le thorax de '"Davies" (bombement - dépression) comprenant

un bombement de la partie haute du plastron sterno~costal et une dépression sous mame
maire bilatérales

Elle est associée & une dyspnée et un tirage sous costal intenses

Gette déformation n'existe pas & la naissance mais se constitue er quelques
mois sous l'influence, pense-teon, de la traction des insertions costales du disphwag-
mee Cette déformation peut s'associer 3 une gouttiére médiosternale ou une anpgulation
sternales

Elle se rencontre dans les shunts gsuche = droite et plus particulidrement

dans les CeleVa larges comportant ume hypertension pulmonaire et un gros siunte

~ le bombement de 1'thémithorax gauche localisé au niveau des
deuxiéme et troisidme srticulations chondroscostales ess fréquemment retrouvé dans
les Celele

= Ltexistence de scoliose chez les congénitaux est connue, plus

fréquente chez les cyanosés que chez les non cyanosése

= Ltexamen du thorax permet dlapprécier la cinétique cardiaque 3
une hyperpulsatilité de la région apexienne est un argument en ¥aveur d'un.gros

shunt gauche = droitee

Recherches_de polymalformations associfes :

On terminera l#4gapestion par la recherche de malforma=

tions au niveau des organés génitaux, urinaires etCees

RREANKXKYKKI K ¢
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b) La_pazlpation :

La palpation est capable d'apporter des renseignements de premier ordres

La_pzlpation_du thorax :

.

= A "pain plate’ & la recherche i
. des caractdres du choc de la pointe qui,
- en masse traduit une augmentation du volume carxdiacue

- en dBme est en faveur d'une insdffisance aortique o

, d'un frémissement qui permet d'affirmer 1'exis~

tence de lésion organiques

= Du '"hout des doigts! :'i, 1z recherche ¢
&
« CGu sir.-‘ar;e maximum de frémissemont @

~ systolique

du 2éme BplaDe = rétrécissement sortique
du 23me EeIsGe = rétrécissement pulmonaire
duy 42me EeleGe = ColaVe

~ diastolique :

fait penser & une fuite aortique

dans 1'aisselle gauche : évoque un rétrécissement nitral
ou un roulement de shunt dans les gros shunts gauche = droitece

~ systolodiastoligue 3
peut se rencontrer dans les gros canaux artéricls et dans

certaines malformations de 1'orifice aortiques

« un éclat palpable du 23me bruit : er feveur
dtune hypertension pulmonaire (éréthisme excessif aussi)e

« Une crosse zortique et un tronc brachiccéphaw

lique pergu dams le creux sus sternal @

w dilatés = en faveur d'une cosrctation de 1taorte

- hyperpulsatiles = en faveur dtun canal artériel ou d'une insuffisance
gortiques
- frémissants = plaide pour un rétrécissement aortiques
. dlun sidge de Harzer pour préciser le dégré
dthypertrophie ventriculaire droite témoigne d'un gros veniricle droite

. d'une circulation collatérale dens le dos le
long du bord interne des omoplates et sussi & la base du thorax, et en avent des

cBtes ¢ clest un argument supplémentaire devant une suspicion de coarctation {abolir

tion des pouls)a
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Palpstion ces pouls péxiphériques : Il doit Ztre
systéumatique dans_tout examen gclinique :
Doivent 8tre recherchés les pouls radiaux et huméraux, fémorau:,

tibiaux postérieurs et pédieux, carotidiense

Ltamplitude des battements doit &tre appréciée (et llexanen doit Btre

minitieux et répeté)s

~ Une pudsatilité affaiblic peut 8tre témoin d'une gine & liéjection du
ventricule gauche ( sténose aortique, hypoplasie du ventriculs gauche) ou d'une
grande insuffisence cardizques

- Une pulsatilité exapérée avec battements amples de toutes les arteéres
témotgne souvent de la présence d'un canal artériel ou dlune fistule zortowpulmonaire

(insuffisaﬁce asortique) s

I1 est nécessaire enfin de comparer les battements artériels sux
différents niveaux 3
~ Une abolirion ou m@me simplement un affaiblissement des pouls fémoraux,
comparés sux pouls huméraux affirme 1texistence dtune coarctation de llaorte chez

un sujet jeunee

- La dimipution au niveau d'un membre supérieur par ¥apport % llautre orien-

te vers une sous claviére rétro=-oepbphaglegnes

Inld

Découverte_d'une hépathomégalie et_son_importance
Un foie de taille augmentée, douloureux, expansif, avec ou sans
reflux hépato-jugulaire témoigne d'une insuffisance cagrdiaques

On précisera lz situation du foles §1i1 est & gauche ctest un éla-
ment du situs invertus totzl ; cette situation doit 2tre recherchée lorsque l'on
trouve des bruits du coeur maximum & droite du stermums Llestomac se trouve & droite

aussi, dans le situs intertuss

c) « L'Auscultation ¢
Le rythme cardiague

Ltappréciation de la cadence qui dtpilleurs varie beaucoup zvec 1'8ge
et, avant de parlet de tachycardie, on se souviendra que le coeur du ncuveau-né bhat
3 140 par minute, celuil de l'enfanit de 1 an bat 3 120 et celui de l'enfent de 2 ans
3 100s Un coeur trop lent pourra faire évoquer dés ce stade la possibilité d'un bloce
auriculoventriculaire ou vagotonies

Une cadence rapide se voit dans les insuffisances cardigques, mais

i1 faut tenir compte de 1'émotion et de 1'8ge, les irrépularités peuvent 8tre dues a
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des extrasystoles, & une {ibrillation auriculaire , mais il faut savoir cu'til existe

une arythmie respiratoire physiologique chez 1l'enfante

s souffles :
Tls devront 8tre recherchés en suscultant lo totalité du thovax,
sans négliger en particulier le dos et les aisselles, mais aussi le cou et le crne

(fistules zrtériowveineuses intracréniennes)e

a Les souffles systolicues ¢
Ils sont de loin les plus fréquentse On doit gnalyser systématiques
ment ¢
- Le sidpe maximum dont dépend au premier chez la valeur sémiologique
du souffles

- 8es irradiations

Son intensité ( qu'il est commode d'évaluer en Géme) :
] . .
1/6 = petit souffle qu'il faut rechercher 501gnéhent pour le

découvrirs

2/6

]

souffle discret, localisé qui s'entend sans difficulcé,
mails ne s'impose pasSe
3/6 = souffle d'intensité moyenne, percu dis gue lfon pose son

stéthoscope sur le thoresx du malades

4/6 == souffle intense, non frémisssnt ou trés discrétement
frémissant,

5/6 = souffle trds intense, largement frémissante

6/6 = souffle percu A distance, sans qu'il ne soit nécessaire

d'appliquer 1ltoreille ou le stétﬁ%cope sur le thoraie

~ Son temps t Holosystolique ou proto, méso ou télésystoliques
~ Son timbre, rude ou doux

- Sz tonzlité grave ou aigle

» Les souffles diastoligques 3
Ils sont difficiles A percevoir mais ont une veleur certaince
Ils traduisent pratiquement toujours une cardiopathie organicuca
Ils sont en faveur i
- D'une insuffisance sortique s'il existe des pouls exples, une perception
du souffle 3 droite du sternum ct des arguments pour la pathologie aortiques

XARKAREXAK N K ¢



‘H39
~ D'une insuffisance pulmonaire s'il existe des pouls normaux, une percep~
tion unique 3 gauche du sternum, et coexistence d'une hypertension pulmoneire, gros

shunt gauche =~ droitee

* Les souffles continue
Ils font évoquer selon leur localisation :
« Un canal artériel persistant (réglon sous clavidre gauwhe)
- Une fistule sortopulmonaire : 3éme EeleGa
- Une rupture du sinus de Valwalva t région juxta~xiphoidiennc gaucle
« Une fistule entre artdre coronasire droite et cavités droites du coeur
3 droite du sternum (doux).
« Une sténose des hranches de llartdre pulmonaire t dans le dos ou dans
les deux aissellesy
« Des scuffles weineux ¢ t8te de la clavicule droite surtout
« Chez les enfants cyanosés
e canal artériel vicariant : sous claviculaire gauche
e circulation bronchigque de suppléance 3 droite ou dans le dos
» anglome pulmonaire : dans le dos alors que 1tauscultation précore

diale est normalee

¥ Les doubles souffles @
Souffles des CeleVe + Insuffisance sortlque; canal atypique, fistule
aprto=pulmonaire, sténose pulmonaire + Insuffisance pulmonaire, et rétrécissement

aortique 4+ Insuffisance acrtique etCyes

Le modification des bruits du coeux :
Elle peut intéresser
« Le second bruit :
« Augmentation au 22me E,L4Ges en faveur dlune hypertension pulmo-
naire (ou transposition corrigée)
« Diminution au 23me Ee¢l«Gs en faveur dfune sténose de ltartére

pulmonaires
« Dédoublement au 23me E.LaGy en foveur dlune Colele

~ Le premier bhruit :
e Un éclat pouvant simuler une atteinte mitrale
peut slobserver au cours des GeLefs " vieillies's

« Un click protosystolique oriente vers une sténose orificielle

aortique ou pulmonzires

KX XHIEAK DO EN M K .




Souffles Sysgoliques ¢

TABLEAU IX ¢

Facilesd percevoir, mais de valeur indiscutable

Ils font évoquer selon leur localisation @

Souffles continus @

Selon leur localisation, ils font évoquer @ }

souffles veineux -_,Z:;_Q.._(\\

tncn patholdgiques) f } ‘q4__.__.__ ™ canal
\

fistule coronaire dr01te - oreillette f"“-—-—-—»

droite \\ }‘."\L \ AePe

a"
}
%\

j fistul

—rupture
sinuse

valsalva

1]

i
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Simple, immédiat, rapide, l'examen radioscopique est & la porté de tout
praticiene Elle est susceptible d'apporter pour le diagnostic d'une cardiopathie

congénitale des renseignements essentielse

Ltingestion de baryte aide i recongettre les malpositions viscércles
(souvent assocides 3 certzines eardiopnthies complexes) ou l'existence dlune grosse

oreillette gauche refoulant la baryte en arriéres

De_face lo radio_permet d'gpprécier :

e At e e wmm

* Le volume cardiaque 3
- Lz position selom lz morphologie et 1t4ge du sujet, le temps respiratoire
les ottractions cardisques, les déformations thoraciques et les thorax em golette

sont putant d'erreur & éliminers

~ Tl est commode de c8ter le volume cardiaque de VO (normal) a V4 ; ce qui
dans la pratique et avec un peu d'entrainement, s'avére parfaitement suffisante
Cotation du volume cardiaque ¢
VO = volume normezl
Vi = coeur un peu augnenté de volume
V2

V3 = coeur tr3s volumineux dont le bord gmwede atteint la paroi

1

coeur augmenté de volume

thoracique

V4 == imepe cardiaque touchant les parois des deux cBtése

- Les hypertrophies dilatations globales, habituellement observées dens let
shunts geuche « droite réalisent des cardiomégalies globuleuses sans enomalies éviw

dentes de la silhouette cardiaquee

- Les hypertrophies et les dilatations des cavités droites donnent une
silbouette particuliére, 3 pointe soulevée su~dessus du diaphragmee Toutefois dans
cettaines hypertrophies importantes (certaines triades de Fallot, certeins retours
veineux pulmonaires anormaux) lo pointe est enfoncée dans le diaphragme du fzit de
1a cardiomégalie@

Un debord droit saillant peut ftre témoin d'une hypertrophie auricu
laire droite associéea |

~ Les hypertrophies ventriculaires gauches (observées électivement dans
1'atrésie tricuspidiemne, les sténoses de la voie dtéjection aortique, certaines
coarctations pures etCaese) donnent un aspect particulier 4 ltarc inférieur gauche qu
est arrondi, saillanty sens pointe visible car plongeant dans le diaphragmes
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- Un pédicule aortique en cheminée faisant évoquer une coarctztion, ou us
petit pédicule dans les Coelehs et G.I;V.

« L'arc moyen gauche et le calibre des artéres pulmonaires dont la saillie
est cBtée de + & + + -+ sfobserve dans les shunts gauche ~ droite et dans les obstacles

dlavals

* Ls cinétique cardiaque 3
Sa diminution est un argument pour uné péricardite, mais ches le nourrisson

et le jeune enfant elle peut accompagner toute défaillance cardiaque 3 gros co&ure

Ltexpansion de ltarbre artériel pulmonaire ¢

« par augmentation du débit systolique (Celele, CeleVa)

~ par diminution du contenu diastolique (insuffisance pulmonaire)

- par limitation des possibilités dtévacuation (artériolite pulmoneire)

doit @tre recherchée,

% La vascularisation pulmonaire 3
Elle est difficile & jugere
Affirmer une hypervascularisation stétendant jusqu'd la périphéris, crest
dire en pratique gros shunt gauche = droite avec résistence artériolgire peu augmen.
tée.
Affirmer que 1'hypervascularisation des régions périhilaires contraste
avec une clatté ou une hyperclarté, ctest conclure & une augnentation des résistances

artériolaires pulmonairesQ

Affirmer que les champs pulmonaires sont hypercleirs, clest apportew un

argument considérable pour le diagnostic de rétrécissement sur 1a voie pulmenairec

T —" - — o s — — ot ey

o — - —

Le coeur &tant vu par sa pointe 511l existe
« un gros ventricule droit bombant en avant

~ ou d'un gros ventricule gauche débordant en arridre ows
le rachisas

Ep_oblique antérieur droit :
Dlapprécier llexistence de grosse oreillette gauche homban®

dans llespace clair rétrocardiaques
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Chaque élément ftudié doit Btre consigné par écrit pour permettre 11znalyse

ot la comparaison lors des examens ultérieurse

Enfin un cliché sous les diverses incidences devrait Btre systématique chez

tous ces cardiaquess

- 49) E'élgptrocardiogramme : (E4CoGe)

et wmra —n ——

2) Le rythme noxmal _?
A 1z naissance le rythme cardiaque est au environ de
140 battements par minute, 120 3 1 an, 100 de 2 & 3 anS, et inférieur & 100 rprés

5 anse

b) L'axe électrique du coeur @

— Ty m han

Normzlement l'axe électrique du coeur est

« Chez le mourrisson et 1tenfant @
. De 60° & 1509 pour le complexe QeReSe
« De 60° pour 1'ande Pe

- Chez 1'zdultcese essnssrardosess :

o Do 30° & 60° (Habituellement +4 509) vour Pe
. De 0° & 80° (Habituellement + 60°) pour QeReSe

70° (Habituellement & 40°) pour Te

W

3 De 30°

c) k'gygggﬁgpghie_vgpgpgpglaire droite

— — A mamm  pma —bm

Elle est appréciée sur ¢
« Ligmplitude de Re en Vi. On parle dthypertroptie ventriculaire droite
lorsqu'elle est 2
Supérieure & 35 mm de O & 6 mois
Supérieure & 25 mm de 6 mois a 3 ans

20 mm de 3 ans A 8 ans

s

Supérieure

15 mm aprés 8 ans

e

Supérieure

- La profondeur de S, en V5 = Supérieure a 15 mm

w L'aSPéct de lilonde Te en V1
¢ Positive avant 8 ans

. Négative aprés 8 ans
KKK KKK KKKKAT KA K o
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I1 y a hypertrophie ventriculaire gauche électricue lors~
que l'indice de Sokolov=Lyon (Re V5 + 8s V1) est supérieur ou égal 4 40 M de

0 & 7 ans, supérieur ou égal 3 45 mm de 7 2ns 3 20 ans, supérieur a 40 ww zpras 20 ans.

Elle est dite diastolique lorsque llonde Qe e V5 ~ VG est

supérieure 3 5 mn et ltonde Ts en V5 - V6 positive et ample (supérieure & 5 ) e

Elle est dite systolique lorsqu'elle s'accompagne dtun

sous-décalage de S¢T4 et dlune inversion de Te en V4 a2 V7,

e) L'hypertrophie auriculsire droite &

. — | — ia i am — dAie m—

Elle comporte des ondes P} ot P2 amples et pointuese

En V1, V2 l'onde Pe est positive et ac uminées

£) L'hypertrophie auriculpire_gauche 3

Elle correspond & un élargissement avec crochétage de
1tonde P, dans les dérivations du plan frontals
En V1, P, est ample diphasique avec premidre déflexion

positive et pointue, deuxiéme déflexion négative, large et empatées

Enfin il est souvent utile en précordiales dtutiliser un étalonnage réduit

(% cm pour 1 oV)

Au terme de cet examen ot chaque &1ément sémiologique aura été enalysé,
i1 est habituellement possible de faire une synthése et de poser un dizpnosticae
11 n'est pas rare que le dizgnostic ne puisse pas 8tee posé de fagon absolucs

Seules des hypcthéses sont alors émisesy cas habituel dans les cardippathiies complexes

EXHEN KKK HHURRX KA K
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7. ~-DIAGNOSTIGC SCHEMATIQUE DES
PRINCIPALES CARDIOPATHIES GOl
;ENITALES DANS LEIR FORME TYPIQUE,

- ity s g g

1°) Les cardiopathies par gbstacles :

- — e — - —— . e —p—

a) La sténose_portique

i A —

Elle est caractérisée par 3

- Des troubles fonctionnels & type de dyspnée, angor, ou de syncope dteffort

conditionnés par le dégré de la sténoses

- Un frémissement systolique dans les deux premiers EqleDe et dans le creux

sternale

- Un souffle holosystolique rude nd1éjection”, intense, maximun dans les

deux premiers EsleDe {rradiant vers les vaisseaux du couas

~ Une hypertrophie électrique du ventricule gauche de type 'systolique™ et

une déviation axiale gauchee

~ Un gros ventricule gauche 4 la radios

b) La_coarctation de llacrté :

o —— S m— oAt e M sl

L'examen met en évidence 3
-~ Une perception de le crosse aortique dans le creux suswsternale

= Une abolition ou une diminution nette des pouls fémoraux et des oscile
lations artérielles aux membres inférieurs contrastant avec une hypertension aux

membres supérieurse

- Une cireulation collatérale srtérielle 3 artdres intercostales et mam=
maires internes visibles a jour frisant, trés battantese
« Un souffle systolique parasternal peegu plus nettement dans le dos (&

1fauscultation)s

XXXXXXXKXXXXXXXXXX’X -
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A la radio {1 v a 2

- Un aspect en'cheminé" du pédicule

= Une hypertrophie du ventricule gauche et des érosions costaless

A L'EyCoGGe :

= Une surcharge ventriculaire gauche électrique plus ou moins importantee

¢) La_stépose pulmonaire :
Cliniquement on reconnait la maladie sur lfexistence :

= D'un souffle systolique du 2éme E,X¢6e intense, rude, frémissant, irra~

diant dans le dose

= Parfois d'une sholition du secondbruit au foyer pulmonaire

= D'un coeur plus ou moins augmenté de volume avec un gros ventricule droit,

une vascularisation pulmonaire normale eu diminuéey d'un arc moyen convexe en ''crosse'
de hockey' et dtune branche gauche de l'artére pulmonaire en 'porte mantesu" 3 leo

radioe

= D'une surcharge ventriculaire droite systolique plus ou moins marquée 3

1'E4CoGe, et une déviation axizle droites

d) L'évolution de ces_cardiopathies par obstacles :

Les obstacles entrainent une défaillance cardizque droite ou gauche selon

qu'ils sidgent sur la voie pulmonaire ou sur la voie aorticuec,

Ltinsuffisance cardiaque grave i développement rapide s'observe surtout

chez le nourrisson porteur dtune coarctation, lors de la fermeture du canal artériels

La dyspnée, les malaises et l'angine de poitrine déelanchés par les efforts

sont conditionnés par le dégré de lz sténose,

Toutes ces cardiopathies sont ménacées de mort subitees
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Une greffe Oslérienne enfin est toujours possible sur ces vzlves znormales
caractérisée. cliniquement par une fi2vre au long cours avec znémie, splénomégalie

et purpuras

29) Les cardiopatbies 4 Shunt gauche - droite @

* Les plus fréquentes sont représentées par 3

8) Le cangl artériel :

Le canal de Botal est caractérisé par l'existence ¢
~ D'un souffle continu au 22me EeL.Ge (sous claviculaire gauche)e

=~ Des signes périphériques d'insuffisance aortique 3 hyperpulsatilité
artérielle,
- D'un arc moyen du coeur convexe, allosgé non expansif j; une aorte large et

hypéepulsatile, et une hypervascularisztion pulmonaire & la scopies

w Dtun E¢CeGe normal ou des signes gauches et des signes droits si il exis=-

te un gros débit ou une hypertension pulmonaires
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La persistance du trou de Botal se reconmait cliniquement sur ltexistence

- D'un souffle systolique modéré siégeant au 2 - 3&me E4l.Ge retrouvé dans

le dos, et un dédoublement espacé fixe du second bruit & 1l'auscultations

- Dlune augmentation des cavités droites, d'une petite aorte, dlune expans~

sion franche de l'arbre artériel pulmonaire, sans = jamdis de grossﬁreillette gauche
3 la scopies

w D'un E¢CeGe normal avec en V1 un bloc incomplet droita

¢) Le comminucation interventriculaire i
L'exsmen met er évidence 3

- Un souffle systolique intense, frémissant,maximum au Adme KeleGe irradiar’
dans toutes les digsctionse

~ Radioscopiquement, une petite aorte, une expansion modérée de l'arbre

artériel pulmonaire, et une possibilité de grosse oreillette gauchee
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~ Un EeCeGe normal dans une petite CeleVe 3
e des signes de surcharge gauche en faveur dfun gros shunt,
» ou des signes de surcharge droite en faveur d'une hypertension

pulmonaire ou d'une sténose infundibulaire associlece

— Ly e p— m— . e e memn e A e A -

On doit évoquer ce diagnostic particulidrement si on est en présence dfun
enfant moggolien présentant un tableau de shunt gauche =~ droite avec cyanose discréte

et souffle dtansuffisance mitrale associé,

L'examen met en évidence
= Un souffle systolique avec dédoublement du second bruit au foyer pulmonaire.

~ Un souffle intense apemo-zxillaire (ctest llauscultation dfune CeIlshe + Ine-

guffisance mitrale),

= Une hypertrophie ventriculaire gauche radiologique avec arc moyen saillant

et artéres pulmonaires expansivess

=~ UUne surcharge systclique gauche, un ame gauche et bloc de bremshe droit
3 1'EuCoGe

* Il faut systématiquement rechercher dans ces cardiopathies avec shunt

gauche « droite :

— e - — A e e wwm - i e m——

Ils sont
» Signes fonctionnels :
dyspnée et fatigue d'effort
infections respiratoires graves A répétition

signes de défaillance cardiaque

e Signes physiques : Ils comportent
une hypertrophie souvent considérable,due & lz fois aux
difficultés alimentaires et & la réduction du débit systémique,
une déformation thoracique : le thorax est globuleux, sa
partie supérieure projetée en avant, sa partie sous mammznire déprimée,
une cinétique cardiacque hyperdynamique 3 sous le gril cose

tal amaipgri, on voit battre le coeur de facon violente,
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un souffle diastolique roulant de pointe : ce signe est trés
évocateur d'un shunt & gros débite Il témoigne d'un véritable rétrécissew
ment mitral fonctionnel, le retour veineux pulmonaire & l'oreillette gauche

dépassant les possibilités d'admission de la mitrale pendant la disstoles

» Sigrnes radiclogiques:
le coeur est augmenté de volume, ot cette cardiomégalie slopare
surtout aux dépens du ventricule droite Elle est dlautant plus importante

que le shunt est de plus fort débit,

les poumons sont hypervascularisds,l'arc moyen est saillent,

les artéres pulmonaires élargies et battantes, le parenchyme gorgé de sange

o Signes R4CoeGa ¢
Ils sont variables avec la cardiopathie en cause mais dans

1'ensemble comportent des signes de surcharge ventriculaire combinédes

— e mama — — Ay

L'hypertension pulmonaire peut déji @tre soupconnde devant :

le 2éme bruit éclatemnt et palpable au foyer pulmonaire (clane
gor de B2),

1'arbre artériel pulmonaire dilaté au maximum 3 la radio.

les signes d'hypertrophie ventriculaire throite qui prédominent

sur les EoC4Ge

On guettera tout au long de l'évolution des shunts gauche - droite 1'appaw
rition de signes témoignant d'une hypertension pulmonaire, car clest un des risques

évolutifs majeurs de ces shunts,

c) Les autres complications  sont relativement plus_rares :

—— i iy by mm it s i iy ewm vEm A AR ey e e — it

Ce sont 3
La maladie d'OslerJ
LY'insuffisance aortigue.

Elles doiventec €tre parfaitement comnuese

KAXEREHUXE RTINS ¢
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% QVest surtout chez les nourrissons que les shunts gauche - droite sont

e le plus mal tollré :
Ils donnent une symptomatologie caractérisée par

des sueurs profuses

une polypnée avec tirage

des pneumopathies & répétition
une irritabilité et une anorexie

une hypotrophie

La mortalité est trds élevéees Clest chez ces nourrissons que 1'indication
op8ratoire sera le plus souvent portée si le traitement médical ne les eméliore pes

de facon suffisantes

39) les caxdiopathies & shunt droite ~ gauche exclusif :

— e R e v - A e e i — m— oy —

* Les plus fréquentes sont représentées par 3

En dehors de la cyanose (qui n'apparait habituellement qulaprés deux a
trois mois) la polyglobulie (qui devra 8tre suivie par des numérations régulidres)
de la soif et de l'hippocratisme digital, un signe de valeur est l'zccroupissement
4 1teifort (Squatting)

Cliniquement on entend un souffle systolique intense, frémissant, au 3éme

Lame EoaIleGy avec un second bruit normale.

La radio montre
une hypertrophie ventriculaire droite avec un coeur en sabot,
une pointe soulevée,
un atc moyen creux
une vascularisation pulmonaire diminuée (poumons clairs)
et une fenBtre claire retroazortique en oblique sntérieur

gauche, correspondant & 1'artdre pulmonaire hypoplasiques

A 1iE'lc.G¢ :
un axe droit voisin de  + 120°, une surcharge ventriculzire

droite avec de grandes ondes Re en VI et R/S en V2 = Vi,
HXHKREKKK KKK KKKKKK o
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Elle est surtout grave chez le nourrisson ol sont observées des sténoses
pulmonaires confinant 3 1latrésie pulinonaires

Elle donne un tableau de grande détresse cardiorespiratoire, cyanose, énorme

coeur & la radice

Les formes du grand enfant sont moins dramatiques avec cyanose, dyspnée et
accroupissement & llefforty d'apparition tardives

Le diagnostic repose aussi sur llexistence 3
« D'un souffle systolique rude et frémissant du 2&me EeleGs§ avec abolition

4

du second bruit au foyer pulmonaire (& l%auscultation)e

« D'un coeur sugmenté de volume, avec une convexité de l'arc moyen et une

pointe relevée, Les poumons sont clairse (& la radio)

= Dtune surcharge ventriculaire droite électrique accentuée telle que n'en
réalise aucune sutre cardiopathie (elle atteint = 150°  1'axe QeReSe)

* Les complications évolutives sont

Elle me stobserve gudre que dans la trilogie ol le septum interventriculaire
est intact et ol il n'y a aucune autre voie d'évacuation pour le ventricule droit

que la voie pulmonaire sténosée.

Par contre dans la tétralogie de Faffot ol le septum interventriculaire

ast ouvert il p'p e jamais de défalllonce cardiaque droites

e S "

Ce sont essentiellement ¢
w Les thromboses vasculaires cérébrales artérielles ou le plus souvent

veineuses réalisant des syndromes netrologiques (hémiplégie, monoplégie, aphagie) o
« Des crises de cyanose et la mort subitee
w Ltabcés du cervesu qui doit 8tre évoqué devant la survenue d'un syndrome
infectieux (fidvre, frisson, asthénie, smaigrissement) associé & un syndrome de

localisation neurologique,
SOOHKKUKKKXIIHXKLKK o
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c) Leg gomplications infectieyses ¢

= Greffe Oslérienne

» Tuberculose Pulmonaire etcees

4°) Les ¢ardiopathies 4 shunts_cxroisés_et carddopathies complexes @

Leur ddegnostic est beaucoup plus difficile sauf exception, car leé tableaux
réalisés simulent sussi bien une CeIlsVe avec hypervascularisation pulmonaire et hyper«=
tension pulmonaire qu'une tétralogle de Fallot, avec hypovascularisation pulmonaire
et cyanose intense comme nous llavions déja dit dans le chBpitre des "Généralités'a

HEHXXKEREXEKE XX KK K o
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117, ~-EXEMPLES DE DIAGNOSTIC

Le dizgnostic de cardiopathie congénitale se fait de fagon plus ou moins

aisée dans les circonstances trds variables.

Assez fréquerment le diagnostic en est faciles
Par contre le diagnostic de certaines cardiopathies complexes est presqu!im~
possible sans explorations complémentairess

19) Exemples de diagnostic facile 3

ey e S s

Nous nous bornerons 3 citer ici certaines observations types sur ces difw

férentes cardiopathies @

R mer  mEm ey AmE e

accouchement difficile est vue en consultation le 3/6/7T7 pour des bronchites & répé-
titdon depuis la naissance et ume hyperkinésie cardiaque aves . déformation thoracique

qui ont inquiété les parentses

A ltexemen on note une déformation thoracique de type 'bombement = déprese

sion'" et une hyperkinésie cardiaques

A la palpation, on percoit un frémissement cardiaque bas situé & gauche
du stermm § les pouls sont bien pergus 3 tous les niveaux avec une tachycardie a
116 pulsations par minute, et une hipatomégalie débordant le rebord costal de 4 cme

L'auscultation laisse entendre un souffle systolique (5/6) maximum au
42me EoeleGey irradiant dans tout le thorax j un deuxiéme bruit cardiaque normal au

foyer pulmonaires

Ta radiographie du thorax montre une cardiomégalie (V2), un débord droit,

un are inférieur gauche allongé et une hypervascularisation pulmonaires

Ltélectrocardiogramme montre un rythme sinusal avec un bloc imcomplet droit
et unc Lypertrophie ventriculaire droites

Ltaxe de QeReSe est & - 359, Llonde Re en V5 a une amplitude de 34 mme

I1 existe donc une hypertrophie biventriculaires

ploosasssedsessesss
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En conclusion ce tablepu complet est typique dune comminucation intervenw

»

triculaire & gros débit sans signe dthypertension pulmonaire notable (CeleVae 22)

Chez cette enfant le traitcaent digitaloediwrétique o amené une nette

amélioration de la cardiopathics

24 = Doouda Degeess un gorgon e 6 aons nous est amené en consultatiorn le 24 février
1977 avec les signes fonctiormels suivants s épisodes bronchopulmonzires filriles,

dyspnée dteffort et douleurs thoraciquese

Ltexamen montre des pouls bien percus, battant & 100 pulsations par thinute,
un souifle systolicue (2 3 3/6) maxirum ou 3éme espace intercostal gauche irradiant

dans le dos et un deuxidme bruit dédoublé au foyer pulmonairee

Liélectrocardiograme est sinubal avec un axe 3 490°, des ondes S en V5«V6,

Te négatives de V1 & V3 et un bloc incomplet droite

La scopie montre un coeur de volume V1 et des arteres pulmonzires erpansives

En conclusion devant ce tablenu nous avons facilement posé e diagnostic
de communication interaurdculaire 2 gros débit et probzblement avec pression pulmos

naires modérées (Celelis 28)e

certe
Avec un traitement digitalo-diurétique cette G.I,A;‘bien talirée g~vu

=L

» *

&féﬁﬁfaftid”les éﬁisodes bronchopulmonaires 4 répétitione

3% - Agafssa_. »e une enfant de sexe f£éninin, née le 3 Avril 1970 est vue pour

la premidére fois e constltation le 9/11/1676 pour une toux persistante, smaigrisses

ment, dyspnée d'effogt, fidvre et hémoptysies

A ltexamern on note une hyperpulsatilité des vaisseaux du cou, une cyancse

avec ) L
discrdte, une toux sdche W dyspnéc permanente majorées & l'effort, et un nippocra=-

tisme digithlae

Lz pulpation montre des pouls amples, une tachycardie a 150 nulsations
par minute, une hyperkynésie cardigque, mais pas de gros foie ni de grosse rotes

A 1tauscultation on entend un souffle systolique Gf6) scus claviculcire

gauche avec un prolongement diastolique nete

11 existe cn outre un petit roulement de pointe témoignant de )'importance

‘ du débit cardiaques



Lo rodio du thorox laisse voir un gros coeur (V2 fort) avec un débord droit
notable et un gros pédicule 3 1'arc aortique se poursuivant nvec un arc mojyen convexe
ectasique, une hypervasculerisstion pulmoncire globsle prédominant nu uilveau des

hilese

Ltélectrocardiogromae montre une hypertrophie biventriculaire cvec hypET -

trophie ventriculsire gouche systolique ot hypertrophle auriculaire pouches

Devant ce tableau nous wvons pensé % un cancl srtériel presistont a gros
A - + - ’
dépit pvec hypertension pulmonaires L'existence d'une f1dvre prolongée chen cette
cordisque devait falre évoquer une greffe oslériennc confimée par une hémoculture

positives

Cette observation = non seulement un intér®t dingnostic mnis elle montre
aussi les risques évolutifs de cette mrlformation j risques qui justifient d'ailleurs
1Vintervention chirurgicsle si possible chaque fois qufun dingnostic de canal ortériel
est posfae

Malerd un traitement messif et prolongé de pénicilline (12 nilliens par
jour) cette enfant deveit décéder quelaues sernines plus tard dlune hémoptysie

fondroyontes

g = Agafchatou Asewsses une fille de 15 ons nous est envoyée de Gao le 7/6/1576

pour précordiclgie et syncopes dfeffort, son périmitre de marche étant tris réduit

inférieur A 10 nmitress En outre elle avait une ménorrhiée primoires

A 1texsmen on note une dyspnbe, une hépatomégnlle et un retard pubertoires

A 1tauscultntion on entend un souffle systolique (3/6) au 23me espace
intercostal droit irrndicnt vers les vaissecuzn du cou, sans click protosystolicues

Lo tension artérielle est i 10,5/64

Lo radio laisse voir une cordiomépgnlie zvec un arc cupérieur droit saillant
et convexe, un arc inférieur gauche long et comvexe témoignuont d'une Lvpertrophie

ventriculaire pauche nette 3 onfin une stgse pulmonaires

Ltélectrocardiogramae o un tract sinusgl awec 1%axe de QeRwSe & 0° et
des sisnes d'Lypertroplhie ventriculaire gauche systolique trds importante = Sokolov
égal 4 75 ™, ondes Te négatives en Dy, Dys VL et de V4 3 Vb6e Une hypertrcphie

auriculaire gauche avec onde Fe lorge de 147100,

En conclusion le diagnostic de rétrécissement amoxrtique éreit évidents

Nous avons sollicité pour cette enfant une évacuation sanitcire sur la
France oh llintervention réolisée - devait confirmer notre dingnostic 3 rétrée
cissement aortique congénital sous orificiele Revue en Pévrier 1977 elle ne présente

plus aucun trouble et est actucllement guérles
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S5 = [ndou Teeesssee Un garcon de 2 mwois cyant une soeur jumelle bien portante

M—

nous est smené en urcence dens un toblesut de détresse cardiawrespiratcire le 13/3/197%

L'interrogatoire nous gpprend que cet enfont o crié Irmédistenont apris
la naissance, qu'il avait un poids nomal (3 Kg), qu'une dyspnée stest installée
chez lui un nois aprds la nsissance puis une gnorexie 15 jours aprise

A 1'excmen clest un enfant de 4 Kg 350 avec une température % 38° 7 prés-
sentant une polypnée & 94 mouvenents respirntoires par minute, des hotlenents des
ailes du mnez, un tirnge des geignements, une tachycardie extréme & 180 pulsotions
par minute et une rate ptosées

Lz panlpation montre des artdres humérales bien percus -+ o + et des ortives

fémorzles mon percuse

Le dinrmostic de coprctation acrtique &tait évident, car la survenue tardiv
de 1an défrillonce cardiaque (2 mois) £ait él4miner une Lypeplosie du ventricule
gauche dans la cuelle la défoillonce est précoces Cet enfant devait déceder 4 jours
sprés dens un tableau de détresse cordiowrespiratoire malgré un traitement digitalis

que intensife

6o+ Ounou Cessesse Une fille de 17 ans nous est présentée dans le service de neuro-
logie du Docteur Faran SAMAKE le 5/7/77.

Lfinterrogatoire nous apprend qu'elle fzit des épisodes bronchitiaues
3 répétition depuis lc prime enfancee Depuis 6 =ns, elle présentait une dyspnle
dteffort et o frit une héniplégie gouche servenue 3 la suite d'un érzat f£ébrite mal
précisia

A 1lexamern on note une hémiplégie gouche avec rétraction des merbres
inférieur et supérdeur gsuches et une cyanose nette au niveau des eutrémités et les

1 éwi'ea..

A 1'auscultation on entend un souffle systolique frémissant au foyer
pulmonaire irradiant dans tout le thorax, bien entendu dans le dos alors que le
deuxidme bruit est aboli au fover pulmonaires

Lo radioc du thoraw lrisse voir une cardiomégalie avec un ave infirieur
droit convexe bombé signant une hypertrophie ventriculaire droite, un arc moyen
creux et une pointe sus dipphrapmaticuce

Il v 5 une diminutiorn nette de lz vascularisation pulmonnirce

L'électrocardiograme montre un tracé sinusal et un axe deo QeReSe droit |

o

115°, une hypertrophiz ventriculaive droite importante avec des cndes R en V1 |

égnles & 12 rm et des Ondes S profondes jusqu'en V5 = V6, J
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En conclusion nous avons persé devent ce tableau 2 celui dlune tétraplogie
de fzllots

L'hériplégie est un accident neurologirue clossique cu cours de la tétrades

Herlheureusement cette fille devait décéder oueloues semgines plus terd

dans un tablegu de £ilvre prolongée, évoonnt un - abeds de cerveau probables

Te = Yoz Fesssses Unce £ille de 5 ans est vue en consultation le 5/5/1976 sour une ey

cyanose existsnt depuis lo noissance et €endance au squatting aprés efforte
Ltexanen décéle une cyanos . généralisée trds intense, un hippocra=-

T

tisme digital et une hépatomégalie déboxdant de 4 cre

Ltauscultation laisse entendre un gros souffle systolique(4/6) mésocor=

diaque et un deuxidme bruit augmentdé an fover pulmonnires

La radio du thorzz montre une convexité marcude de l'arc supfirieur droit .
s , c A ; . LU
et un "coup de hache! zu nivesu de 1'orc inférieur droit qui faitwangle rontrant

avec le diaphrapgmes

L'édectrocardiogramme o un tracé sinusal et un axe gouche (4 ~6C°}s On
note une hypertrophie ventriculsire gsuche électricue et une hypertrophile auri culaire

droite importantes

Paradosalenent le disgnostic était trds simple chez cette nalade porteuse
dtune cardiopathie congzénitale cysnogéne, si llon sait que l'z trésie tricuspidiemne
est 1la seule cardiopathie congénitale cysnogine qui sfaccompagne d'un nxe jauches
Por ailleurs la silhoutte rzdiologicue caractéristicue avec angle rentrant de 1larc

inférieur droit..permettait d'nffirmer 1tabsence de wventricule droite

Melgré le troitement digitaloe-diurétique cette fille est restfée dens un
étet tris précaire et devait diceder le 21/10/77 dans un tobleau d!'insuffisance

respiratoires

B ALISE O s e e alh ed 0 4 ‘



29) Par contre dc diagnostic difficile :

Les cardiopathies cyznogines complexes dont nous citons cuelgues types

dtobservations

Ls = Berthe Bessasnss Une cnfant do sexe féminin née le 17/1/67 est vue pour lz

premidre fols en consultation le 24/2/7T pour des épisodes broncho-pulmonaires E}

répétition et dyspnée dfeffort traitée spns succds comme tuberculoscs

A 1lexasen on note une cyanose discrate au niveau des ongles ct des
muqueuscs; une déformation thoracicque de type "dépression dlun hémithoraz' et une

hépotonégnlies

A 1tauscultation on entend un petit souffle svstolique roulont au 3éne
espace intercostzl gouche avec souldvenent infundibulaire j clangor du 2ime bruit
au foyer pulmonaire, petit prolongenent diastolique en inspiration profonde (souffle)s

I1 n'v a pas de 2é&me bruit pergu au foyer acrtigues

A 1a roddo le coeur est de volume noraal, la pointe sus digphragnaticue,
1'zrc supérieur pammait petit, 1l'arc moyen est trds fortement convexe cndvrysial, 1a
branche droite de ltzrtire pulmonaire spparctt trds dilatle dans 1z région juxta-

hilaires

Le périphérie des champs pulmoncires est cloire non hypervascula:iaéeg

En obligue antérieur  gauche la bhranche de 1fartire pulmoncire opparalt
dilatée en radie de fagon comparable au cBté droit 3 la baryte descend veeticslenenty

il n'y a pas d'hypertrophie auriculaire gauches

11¢lectrocardiogramme est sinusal 3 92/mm, l'axe de QeReSe 3+ 120°%¢ om

note une hypertrophie ventriculaire droite importante ce type épalitf de pression
R . — .

avec un aspect w en Vz V3, des ondes $ profondes jusquien VG et Té-niégetives de V1

La numération formule sznpuine montre une polyglobulie cvec typochronies

En conclusion le tobleau éveque: en premier lieu un tronc cowmun proba=
ble, Mais seule une cxploration Lémodynemicue permetirait 1o confimmpntion dingnos~
tiques

Sous traitement médicel lo cardiopathie est bien tolérée puisnue lgo
dyspnée a beaucoup récressé et cue llenfant ne présente plus de pténomine dc

squattinge

AT AT IO N R
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24 = Fotounnts Cuonsenss Unc £ille dc 8 ons est vue en consultation le 6/11]76 pour
la nrenidre foise

L'interrogctoire du p2re nous apprend ou'a 1o naissance clle pesaitl
1,8 Kg et présentait une cvanose intense apparue irmédiatement, puis cu'su e mois
de 1la vie une déformation thoracique dtnit devenu évidente qvec une dvspnée per-

nanentey

-

Depuis, elle présente une dyspnée permancnte avec touX, suorenic, ¥l

permarente et fréquerment de 1z fitvree

L 1linspection on est frappé per un ¢ hypotrophie BEJGItlﬂ’VC"aPOS¢ et
un hippocratisme 4137 £21 des mnins et pieds, une hyperhémie corjonctiveles Il existe
par ailleurs um syudrone polynalfomatif : un hypertélorisie, un cou polné, un pied
droit recuveortume Le thorax est aéformé avec un choc de pointe visihle 2u 4déne

espace intercostal drait et pulsation exa rérfe des vaisseaux du coua

A 1z pelpation le choc de 1z pointe est pergu 3 droite ; on note égelemeni
ur fréalsscnent au niveau du Lime empacé intercostal droit, le poul set leut et

il existe une hépotomépalie percd en positior normales

A 1'auscultestion on e~tend un gros souffls s stoldque maxinum 2800
espace intercostal droit et derriore le sternun irrediant dans tout le +thorrie Le

deuriime bruit est sugnenté au fover pulmonairce

La radio du thoragx montrs une cardionsgalie avec dextroposition du coeur
(1o pointe est 2 droite) s un bord droit long et convexe &% un flergise
sement des hiles pulmonairese Le bord cauche est constitud de deux arcs superposts
en accolade ¢ un arc supérieur tros convene, un are inférieur égolement convercs

Les viscires gbdominaux sont en place normnles

Liélectrocardiogramne a un troeéd sinuspl avec un axe % 4 159 (peuche),
des signes dlhy ertronhie ventriculaire sauche systolfeus & avec ondes Ta négatives
-p o L) o
de V2 a V6, des signes dthypertrophie auriculzire pauche avec &leroissencnt de 1lo

1ionde Py

En conclusionydisonc qu'il stapit 13 dlune cerdiopathie congénitale
cyanogéne complexe avec dowtrorotation sanp situs aivertuse Stagit il d'un cana al
. - - o
atrio~ventriculaire; dtun truncus srtémiosus ? LL encore seules sont antorisées des

hypothiseSe

P MITHIT ARYVEVEXIIE .
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3e - Moh Tesssass Une fille de 3 mois nous est rmerée en cousultztion le 27/1/75

N

pour lo premilre foiss

L'interrogatoire nmous spprend que 1'enfart est nde le 24/9/74 su terme
dtune grossesse normeles Elle a crif 3 la nalssance mais a prisenté une cyarose
dtgpparition immédintee Depuis cetie date elle précente une toux permgnente, une
dyspnée, des dpisodes fébriles & répétition, et des difficultés dlalimentetior qui

accentuent la dyspnées

4 1lexmamen lthypotrophie est manifeste (elle pise 3,650 g) sz tepéroture
est & 36°,7 , il v ¢ une dyspnée avec [eignements et cyanose évidente,

.~

4 la palpation on note un signe de Horzer meis i1 r'exista pas dténatomnée
3.,"—‘_1 ice

Iy

Les pouls sont facilement pergus aussi bien aux menmbres inférieurs qu'auz

L

membres supérieurss

A ltauscultation on ne trouve au'un petit souffle systolicue (2/6) ou
niveau du 23me emnnce intercostal peouchee
Le deuxilme bruit cardiacue est fort au foyer pulnongires Il 7 ¢ de nom=

breux rales brorchicuese

A 1a fadio on voit 1'imape des viscéres & lour place 3 un gros cosur de
volume 73 avec une poirte sus diaphragnaticue, un arc moyen gauche parcissont cllone
» I - + 4 -
gé et peut 8tre un gros arc superieur JauCLe, pas de débord cdroits I1 v 2 une

hypervascularisation pulmonaire comsidérables

L'&lectrocardiogramme montre un rytime sinuszl & 150°par miuvute et uwn
axe do QeReSae 2 + 1359, 11 n'y a pos de signe d'lypertrophie auriculzive mais une
surcharge ventriculaire droite considérable avec un aspect R en V1 oft R atteint
20 mm, en Vg un aspect r3, des ondes Te négatives de Vi & V3o Cet zspect die ventrie
culogramme peut 8ire interprété de deur fagons

~ soit comme un axe hyperdroit

- S0ift corme une inversion ventriculaire, car 51 eriste des ondes o Cons

les précordiales droites ot une absence dans les précordiales gaucies cui peut

fnire penser & une inversion septole

En conclusion évecuer une cardiopatlhie congénitale devant un tel tablenu
ne laissatt place & pucune zutre hypothises

Les &léments dont nous disposdons permettaient de faire le disgnostic
de shunt croisé devant 1l'zssociation diune cyanose clinique mejorée par las efforts
témoignant du shunt droite gauche ; ot dlune hypervascularisation pulmonaire témoim

)

ment dlun shant gauche droite associte
L)
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On pouvait ainsi fecilement écarter 3
o los stunts droite gauche exclusifs 3 monifestations rionatzles
les plus courants t tétralogic de fzllot qui s'accomppme de poumons Lypercloirs,

trilogie de fallots

» los shunts gouche droite cui ne staccompapnent pas de oyanose

&}
et donnent une surcharze ventriculaire combindes
tollos » les sutres cruses de ddfaillance” cardiomresporatoire du nouzmw
risson ©° o113 la coorctation de ll'sorte, 1thypophasie du ventricule rauche, cax

EN

les pouls Stalent Lien percus & tous les niveauis

ra

e Une atrésic tricuspidienne qui domne certe un tablepu voisin

gsur le plan clinique et radiclegique, mails donme A un cxe Lhypergaucie b 1'électro-

cardiogrammej
Hous svons retenu devent un tel tebleau trois hypothéses dipgresticues
- Sur o plaon clinicue et rodiologicue celte cordiopathie congénitele
cvanogéne pouvait évigizr une trousposition des gros vaissepuy avec nypervosculayie
sotion pulmonaire ot probablement hypertension artériclle pulmonenires
- Ltélectrocerdicgramme fniscit penser i une cardiorathie plus complene 3
« Soit de type ventricule unilcue de typc B
. S0it A un ventricule droit & double issue sans sténoce pulmoncire
Nous gvons sollicité pour cette enfant une évocuation scpitaire en Frauce
en raison de la trés mauvaise tolérance de la crdiopatiile malpréd un troitenent par 1
la cédilanide (4 pouttes matin et soir)s Quoi gqu'il en soit 1terploraticn hémodyna=
migue étalt urgente, soule capable dlzssurer un diagnostic et de poser les indicotlons
opératoires qui me pouvaient 8tre que des opérations pallictives compte tenu de

1'8ce de 1'enfants Durant les deux mols que davoit durer l'szttente d'évecuation

i

1'état de 1lenfont resteit trds préeaire et le poids parizitement stationnaires
Ltenfant o Até lospitalisée A Paris dans le service du ProZesseur Ribidre b Bic2ire,

-

spécialisé en cardiologie infantiles

Le cathdtdrisne fait le 21/4/73 et l'angicgraphie biplane nountrent crelil
slagit d'un ventrictle uninue avec hypertension pulmonaire, interuption de la
crosse aorticue et cannl systéuiques

hucune possibilité opératoire ne stoffrait chex cette molades

D'ailleurs cotte exploratiop trés mzl tolérde devait précipiter la £in

de cette melheurcuse histoires Cing jours spres 1texploratdon 1'enfant devalit décéder
dans une prande défaillance cordiorespiratoire avec oeddmc pulmonnires

La vérificetion anctomicue montre

- un coeur biloculzire ventricule unique, oreillette uniries

~ hypopleasie de 1laorte oprds la carotide cauche

- canzl systénicuos

11 est édident cue nous ne pouvicns assurer % Bameko le dingnostic précis

tyne czrdiopathie zussi complexe
dlune czrdiopatiie zuss P * SOCRHI IR K &

Sl
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lLie = TRATTEMENT MEDICAL :

Troitement de 'toute une vie' il reste gussi capital chez tous les cor-
diopothess Il porte sur les trois grands types de complications des cardiopethies

congénitales ¢ o la défaillance cardiaque
e la sur~infection
e et les thromboses,

Les problémes posés par ces résques sont irdépendants de 1la cardiopathie

responsables

1°) =~ La défeillarce cardicque 3

I1 fzut distinguer le traitement dl'attague d'une insuf-
fisance cardiaque étsblie et le traitement d'entretien, préventif en quelcue sorte,

de 1'insuffisance cardiaques

a) = Traitenent d'stteque ¢

~ le repos :

« Repos au 1lit chez 1'adulte
e Chez l'enfont des jeux calmes.dens une chambre sont préféra-
bles & une agitation frénétique dans un lit,

- le régine désod{ : indispensable
Chez le nourrissen il faut substituer au lait ordinaire
un leit désodé (lait Pennoc par cxemple)

» les tonicardiacues 3 On utilisera 3

o sdit la digitalinc nativelle, soluté au 1/2 000 (cinquante
gouttes ¢ 1 mg de digitoxine), et la dose & cette phase d'attagque doit 8tre d'une
goutte soit 20 microgrammes par Kg de poids corporel et par joure Cette dose moyenne
peut 8tre augmentée (voire doublée) chez le nourrisson de moins de 10 Kg, dininuée
par contré chez l'enfant de plus de 20 Hge

» soit autres tonicardiaques corme la cédilenide Sendoz,
corapgoxine servier ou digoxing Nativelle ctCose

uvelques équivalences A connsttre :
q q

Digitaline NativelleswesssoDigitoxine 50 gouttes = | mg

Cédilanide Sandozeessese swelanatoside 30 gouttes = 1 ng

Coragoxine BerviereesssseesDicoxine 1 compe =1/8 ng

Digoxine Hativelle;Qmagmga.Digoxine 1 comp; =1/4 mg
Digitalineaqauooqoovao,onﬁqqugggg. 1 . compe = 5 pouttes
CédilanideigbiiéiiiQ-;.Q.oooda;oqgo 4 gouttes = 1 goutte Bigitaline
coragoxinebbo.,}pguotoqqoééq’oq;qqé 1 compe =2,3poutte Digitaline
Dﬁgoxine...oqoonooooub.ou;olooaﬂuo. 1 compe = 5 gouttes Digitsline

L'avantege des lanatosides ot de la digoxine sur lz digitaline est d'zvoir

¥

une action moins prolongées Ils sont donc, au moins.théoriquement plus manine
blese
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En fait, ils sont moins bradycardisants et la digitaline reste un édiw
cement trés sQr et trés utilisée Le traitemernt 3 cette dese dfattaque deit 8tre
poursuivi jusqu'd rolentissement du tythme cardiaque & un chiffre nornal pour l'8ze
(voir dans l'analyse sémiclegique)e Les signes du sur dosage digitalige sont reprée
sentés par les vomissements, une bradycardie excessive et surtcut par l'apparition

dtextrasystoles, a fortiori si celles~ci réalisent un ruthme bigéminde

~ les diurdéticucs

On utilisera la chlorowthiazide (Diurilix) ou Furosénide
(Lasilix) 3 raison de 1/4 de cormprimé par 5 Kg de poids et par jour,
L'adninistration de potassium (sirop de gluconzte de potzssiunm Egic dont
une cuilldre de café contient 0,125 g d'ion potassium équivalent A 0,250 de chlorure
de potassium ; chlorure de potassium comprimé ou kalbordd 3 utiliser chez le grand

enfant) doit tre assocife aux diuréticucse

L) « Troiteanent dfentreticn @

. I1 succéde au traitement d'attague du jour o l'on peut
considérer la défaillance cardiaque corme corri@fe et en particulier ol le rythae
cardiaque est redevenu normal pour 1l'Acce

Ce traitement doit 8tre poursuivi indéfiniment, en tout cazs jusqu'au
nonent ot la tolérance spontanée staméliore (cas hebituel des shunts gouche droite,
3 partir de 1'8ge de doux ans), ou quc la cardiapathie puisse 8tre opérée (si elle
est opérable)e _

Les doses doivent 8tre  suffisantes pour empfcher que ne réapparaissent

les signes d’insuffisance cardiagues

Ce trzitement comporte essentiellement 3
- lg digitaline gativelle dont la dose moyenne est de liordre
de 1 goutte par Kg de poids et par senaince Ainsi un nourrisson de 10 kg reccevra -t
dix gouttes per senzine soit deux gouttes par jour et ceci 3 jours par semainecs
~ On associ avec porcimonie des diurétiques thizzidiques
(Diurilix), Hygroton ou Enduron)e Ces deux dermiers ayant une action plus prolongée
et moins brutale peuvent paraltre préférables,
Ls dose de 1/4 de compriné par 5 Kg de poids aduinistrée une fois (a
la rigueur deux fois) par senaine est habituellement siffisantes Ce traitement doit

tre conduit avec fnergie et perséviérances
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20) - L'infection ¢
Chez ces nmalades particuliérement fragiles, une notion doit €tre bLien
établie dans llesprit du médccin : toute infection cuelle qu'en soit llorigine, doit
Btre traitée por antibiotique, et tout foyer infectieux possible devra ftre éradiquée
Clest ainsi que 1'hygidne dentaire devra 2tre parfeite et que toute

rhinopharyngite devrz 8tre traitie ‘nergiquemente

Le tableau suivant résume bien ls moduletion thérgpeutique en fonction

des complications obscrviess
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INFECTION ! ETIOLOGIE ! SIGNES GLINIQUES EXMENS COMPLEVENTLIRES ! TRATTEVENT
. 1 | ! 1

- e B e G G S R St P P D O A N e B

! !

1 Toss p g
‘Toutes les cardiopa= ‘Fiévre au long cours : Perfusion d'entibiotique

. - 1 . . tHémoculture positive .
Endocardite dtOsler lthies (souf Celehe) ° + cnénic splénonégalie * P Ipendant 6 semzines
! ’ 1 Purnure 1 1
lllllll ..I.lllll.I||ml.lllllllllil..l'llllllmlllv.lllll.lll'll.lllllll_Illlllll'llll!lllnl'd.ll e e —— WA i e S e e
1 ! ! !
Sur~-infection 1 Shunt tFidvre + toux dyspnée 1Signes padiologiquas rhntibiotique + toniecar-
. P . - . &.u..\._‘ﬂumw
Pulmoraire ! zouche dyoit 1signes stéthacousticues et diurétigues &q
e oo ——— o = e — - —— e il
1 1Fidvre + signe d'hypertenjleucocytose oedine Y
1 1sion intrzcrf@inienne yfond dlceil ; Intervention neurochirur-
Ascds du cerveau ,Stunt droite sauche _+.mwmsm de localisation awoawmwnmnwom de 1'EgGeGe giczle
: *  neurclogique ‘ Artéricgraphie !
llllllll —_— .Il.wlll..lll\.!.l.l..lnnl..l.ll..ll.l.l!lll..w..l.!ll.l e e e e e e e - - -

Le traitement immédiat de toute infection par les entibiotiques doit mettre a 1'abri de ces
.. h a.

ccmplicaticns gravese
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" risson, la ration hydrique gera systcnatlauement augmentce.

-

sl

30} . Les throwloscs vgsculaires : sont l'zpanage des cardiopa=

thies cyanogdnes, facilitées par la polyglobulies
I1 semble que 1'utilisation de l'héparine soit justifiée, associle a la
norphine, & l'oxygéne et éventuellement aux corticofdes (pour lutter contre l'ceddme
cérébral) et 3 unc s'u.gnce.
Mais il faut surtout insister sur la prévention de tels accidents 3
- ils sont trds souvent précédés de malaises
w lg déshydratation . doit 2tre hmnédiatement‘corrigée
en faisznt boire abondarment ltenfant, ou en le perfusant en cas de déshydratation
sévére, et en combatant sa ceuse généralement infectieuse, par antibiothérapies D'une

fagon générale on ne doit jamais refuser a boire a un enfant cyanosca C}cv le nour-

Lt U

40) ~ Quelcues cegs particulicrs

- Les accidents critiques passagers des cyznosés 3
En attendant 1'intervcntion’chirurgicala qui doit 8tre pratiquéw sans
trop attendre, on peut conseiller :

o de les traiter par adninistration de visoprc#sesurs (corgmine,
néosynéphrine), de morphine (que l'on est sutorisé 3 utiliser dans cas cas, m@ne
chez les jeunes enfants, A& raison de 1 mg par 5 Kg de poids), dloxygéne, de béta
bloquants injectables (Avlocardyl)e

« de chercher 3 les prévenir par ltadninistration réguliére

dtun vasopresseur ou dlun béta-bloquant (Visken)

- L'hypertension dlune coarctation : en attend-nt ltheure dé la chirur.
gle, elle peut 8tre trrnitée svec succes por des hypotenseurs (dérivés de ln Rouwolfia,
Aldmet) s

- Certains syndrir.as d'Eisemmenger, certaines cardicpathies trés Cysnow
gines ayant d“ji présenté des thromboses veilneuses pouvent 8tre traitds per les antie
coagulants, Mais il stagit 13 d'dn troitement délicat dfautant que ces sgjets ont
souvent des troubles de 1'héncdteses De plus chez les nourrissons, les contr8les biom

'

logiaues sont difficiles a4 obtenir ot 5 interpreters

59) = Lg protection vaccinele 1

Dlune fagon générzle, rien ne s'oppose 3 ce que l'enfent atteint
de cardiopathie congénitzle subisse les vaccinations hezbituelles, exception foite’
des enfants en grande défaillance cardiaque ou eén état de cycnose accentuéces

a) = Vaccingtion entiveriolicue @ Blle est bien souvent

pratiquée dés les premiers mois de 1z vie alors que la cardiopathie dtait néconnueq
Lorsque ce n'est pas le cas, et que l'on se trouve devant un énfagt de plus d'un an

aui n'a jamais été veecind contre lg variole, ¢ . : - i -

11 veut mieux stasbstenir de pratiquer cette vaccinatione




L) = Les voccinstions contrce ls dfphérie, le tétemos et lo

coquéluclie

Elles doivent @tre effectudes, elles ne présentent zucun danger
et teldenent d'avantages : que l'on songe & la grovité de certaines cogudluches chez

ces enfants, nux inconvénients qui peuvent s'sttacher § une plaie infectée !

¢) = La veeeingtion entipoliomyélitique et lz veecination por
10 B;C.G.
Parfaitenent supportées et actives, elles ne doivent pas 8tre
réfusées 3 ces enfants que leur cardiopathie ne met pas & l'abri d'unc polioryélite

ou dlune tuberculose,

69) w L'plirentotion 3

Chez ces enfants ot il fout éviter tout fléchissement de 13étot géudral
1'alimentation est d'une impertance cepitnles Ils doivent 8tre bien nlimentése

8i le probléme d'alimentation se pose trds souvent chez des nouveaux=-nés
et nourrissons en défzillance cardiorespiratoire il n'est pos exceptionnel que 1'on
soit arené 3 prescrire des stimulants de l'appetit chez des nourrissoms et gronds
enfants devant une anorexie secondzire 3 un régime désodé nal toléré, ou une atteinte
de 1%état générale

porticulierenment

Et ceci est valable dans les cardiopathies par shunt (gouche droite,

droite gauche) ot l'hypotrophie est trés fréquente' Chez lcs petits nourrissons onn

-

aura intér8t A faire de petits repas multiples fchelonnés au cours de la journies
Bs = TRAITEMENT CHIRURCICAL :
R A T T Sl T N T T i e o d i
Devant tout malade antteint de cardiopathie congénitrle les questions

qui viennent & l'esprit sont les suivantes @
« doitwil 8tre opéré ?

= Peutwil 1'8tre 7

= Quand et coment lc sera t~il ?
Pour le médecin chargé de poser l'indication opératoire, le probline
est de choisir l'heure optime pour la chirurgiee Cehlesci, ceci dit de fagon schémaw
tique, doit se situer au point d@ croisement de deux couwrbes : l'une descendante,

1'état du malade, l'autre ascendante, 1'évolution de le chirurgies’

1°) = Les techriques chirurricales szctuelles
_ A .

On peut schématiquement distinguer trois types dlinterventions chirure

gicales :
a) ~ celles gui restent oxtrecardiacues s

= Fermeture dYur canal zrtériel

- Résection d'une coorctation

« Oréation d'une anastomwosc de Blalock « Trussig ¢
anastonmose entre la sous-clgvidre gauche et la branche

gauche de l'artére pulmonaires
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1) = celles qui tout en étant intracoréiscuce se font

34 coeur form? @

w valvulotonie pulronaire par voie tronsventricus

laire {méthode de Brock)e

¢) - celles qui se pratiguent Sous circulgtion cxtroCorpo-

relle @
Le principe de la circulation evtracorporclle (CoEeCe
est lc suivent : le sang désaturé du anlade recueilli per des canules plocés dens

-

les veilnescaves supérieures et inférieures est envoyé & un exypgénateur diot le seng

saturé en oxygene est réinjecté par une pompe dens 1'artérc iliaque (ou dens l'zorte

ascendonte du sujety
Ainsi le coeur et la circulation pulmonszire du sujet sont - ils mis
hors circuit et peut on cuvrir et exuminer 5 ciel ouvert les différentes crvités du

coeur et ltartdre pulmonsire qui sent en principe eganjuese

La réaninstion : Elle représente le corplement indispensable, le pro-

longenent obligé de llacte opératoires Les perturbations hénodynaniques, néteboliques,
hénatologiques entrzinfes par ces opérations conduites sous circulntion: extracorpo«
ralle sont telle qulunc phase de rééquilibration, de réanimation doit 8tre systéna-
tiquenent envisacée, phase su coutrs de laquellc la vie du malade dépend de 1texpée
rience et de la science des médecins ot des infirmiers qui somt chargés de le

surveillere

20) = Les cordiopestiiies par obstacle

En régle générel tout obstacle serré doit 8tre opéré sans

attendres

a) ~ Lz sténosc pulsoraire

e Orificielle 3 Elle n'est justiciable de l'interventlon
que dans la mesure ol elle entrpine des pressions ventriculcires droiltes
voisines des pressions systéniquese 11 n'f_é-pgg_ée linite d'8ge, noi
inférieure ni supérieure A cette indications

Deux techniques sont possiblcs 3 a coeur
fermé une valvulotonie, sous circulation extracorporelle une artério=
tomie pulmonairee

Le riaque opératoire est foible, inférieu
3 5 % er les résultats excellentss 11 est rare cependont que le souffle

disparaisse totzlement et on pent entendre un souffle disstcligue dVine

- suffisance pulmonaires

UHURPIHR I INEX KR .
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e Infundibulcire s Risque opératoire bepucoup plus &levé

(de llordre de 20 %) et les résultots sont moins brillantsce

» Sténosc des brenches ¢ Echeppe & la chirurgic jusqu'd

préscnte

) = La sténose zortique

‘o Les rétricissenents orificiels et justa=-crificiels :
~ Llindication opératoire est formelle et urgente chaque fois cu'il
stapit d'un obstacle serré, entrainant une hypertension ventriculanire gaouclie imporw

tante et une différence de pression ventricule gauche - aorte dépassant 80 rmy Hye

» Llintervention se fait sous circulation extracorporelle par corto=
torice
~ Le riscue opératoire est fonction du stade auquel on intervient 3
5 % dens les meilleurs cas
30 % dans les plus nouvaises,
risque qutil comvient de juger en songeant % 1o gravité croissante du pronostic
spontanée

o La coorctation : Toute coorctation coit en principe Btre

operée (sauf coorctation tris peu serrée)

L'$pe optimmm sc situe entre 10 et 15 anse

Clest 1a résection de la coorctetion (opération de
Grafford)e

avec suture bout a hout
ou interposition de prothése en Dacron {coorctations

longues) e

Le riscue opérotoire est tres faible (2 %) dans les formes

standard opérées chez l'adolescente

39) . Les shunts gauche  droite 3

Tout shunt gruche droite important doit &tre corrigé
chirurgicalement et ce, d'autant plus qu'il entraine une hypertension pulmonaire
plus élevice

A 1l'inverse une hybpertension pulmonaire élevée que n'accenpagne autun
shunt gauche droite de faible volume constitue hobituellement une contre indication
opératoires

2) = Le cennl zrtériel 3

LY

Tout canal artériel doit 8tre opéré i la seule erception de
ceux cu'accompagne unc auglentation trop importante des résistances sriérielles

pulronaires ot & fortioxi de ceux cui admettent un shunt droite gauchcse




se/l
L'8pe optirum de 1'intervention : dis la découverte du carcl entre 3

et 40 znse
Deux techniquces sont possibles ¢

- sirple ligature
- ou mieun semble te=il résection suture entre deuxn
lignturess

Le risque est trds faible, moins: de 1 %s Les rwésultotes sont

avcellentse

h) - Lz C'I.V. H
Cerpte tenu du riscue encore élevé de cette chirurgic et aussi
de la possibilité de femméture spontenée, seules doivent €tre operles les CalaVe

comportant un shunt important ct des pressions pulmoneires élévéess

L'3ge optimun se situe entre 8 ot 30 onse Meis les indications les plus
fréquentes s'observent surtout chez le nourrisson dans les deux premidres années de
la viee L'8ge de l'intervention a ¢t contamment racourci et llon peut raisornable-

-
Qe
ment faire opérer des nourrissons défeillonts dds 1'Age de i anie

L'intervention sc propose, sous circulation extracorporelle ot par
ventriculotomie droite de fermer la CIV par une plague de Téflon qui sera cousuc

solidement & points séparés anux bords de la CeleVe

Le risque opératoire est encore notable de 1ltordre de 5 & 10 % sclon

1'importance de 1'hypertension pulmonaizce

On peut observer une insuffisance cardiacue trezmnsitoire, ou lo persistanw
ce dlun shunt résiduels
Une indication formelle est représentée par les CaleVe s'accompagnant

dvinsuffisance aorticue (syndrome de Laubry et Pezzi)e

C’.) - C.l.A. H

Les Celele s'accompagnant dtune augmentation notable de volume

R sorzient, - . .
cardiaque "“justiciableg dlune interventione

Celles qui s'accompegnent diune hypertension pulmonaire importante sont

4 écarter de la chirurgice

Ligge idésl est entre 8 et 20 ans pour 1tinterventione
Sous circulation extracorporelle ct en hémodilution, le Celedie €St

aborbée pzr auriculotomic droite et fermée : e sott par suture directe

» soit si elle est large par mise en
place d'une plaque de Téflone




Le risque est trds faible dans les formes standard, nettement plus tlevé

lorqu'il stagit d'adulte 3gls ou des formes avec hypertension pulmonniree

d) = Les CeheVe ¢

Rejetés des indications opératoires il y a encore quelcues
enndes, les progrés de lo chirurgic sont tels que 1l'om peut raisonneblement envie
scger leur réperation complite actuellement avec né#amoins de moins bons résultets
que les précédentes interventionse

Toute fois on peut tenter une feymeture de lfostium prinun s'il stagit

dtune forme & gros cour et & gros débit’ cy mettre une valve de Storr sur la mitrole
si ln suture de la fente mitrale s'avire impossible ou inéficace dans une forme come

pléte dont le pronostic epontané parzit compromis 4 brave échéaonces

Le risque opératoire est important.

4°) w Les shunts droite pguche et lcs ‘shunts croisis

a) = Certecines {clhappent cctuellecaent & la chirurgie 3

Ce sont toutes les cardiopathies qui comwortent
une artériolite pulmonaire telle que la maladie est devenue plus une affection pule
monnire qu'une sffection cardiaquees (Syndromes d'Eisermenger, Celafie; CaleVa, canal

ou fistule gortoepulmenaire 3 shunt inversé) s

Les pseudo~truncus ou truncus zoriicus ceractérie-

sés par l'cobsence des branches de l'artére pulmeonaires

L) - Gertzins ne pouvent faire 1!objet_quo_§'iut0rven-

ticrs nallictives destinées, non pas 4 corrie

ger enztomiquement les lésions, mois 4 créer une autre lésion dont le rfle est
dtsméliorer les conditions circulzstoiress
Llannstomose de Blalock = Tzussip est le type méme de ces interventions
palliativess
Entrent dons ce cadre @
« des cardiopathies 3 shunt droite geuche erclusif @

e toutes les ntrésies tricuspidienness

o coertzires tétralogies de Fallot avec tras fmportante
nypoplzsie de ln voie infundibule-pulmonazires

» cortaines mnladies d'Ebsteins

- les cardiopathies & shunt bidirecticmnel :

s Certzins truncus, comme certains ventricules unicues
peuvent feoire envisager un ‘handing'' des branches de
1tartére pulmornnirees

» les transpositions peuvent bénéficier j

- dans la premilre semaine de la vie de lr créam
tion dlune Celehs (Intervention de Blzlock Haulon

- dans la seconde enfence d'une transposition

veineuse (opération de Mustard)e
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¢) = Cortoirecs cordicpothics enfin pouvent frire chjat

d'une chirurgie visant & corriger les lésions er réslisant une dispo-
sition anatomique aussi voisine que possible de la normanlce

I1 en va cinsi
- dee trindes t sous circulation extracorporelle,

ferméture de la CeleAs, suppression de l'obstocle valvulaire ctceee L'indicotion est

[
.

quasi formelle et le risque trds élevés

~ de certnines tétralogies de Tallot s fernfture de la
Celg¥,ct rétablissement d'une voie infundibulopulmonaire de calibre sdffisonte
L'8ge optimum de 1l'opération se situe eprds § anse Une voie infundibulaire pulmonaire

trop hypophasique est une contre indications Le risque opératoire est élevé,

- de certzines mzladies d'Elstein ¢ Réposition de la
tricuspide é&intervention de Hordy) ou mise en place d'une velve de Sterr sssociée

a la ferméture de lo Celalia

HERINURKANKAKE KX o
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Ce = ATTTTUDE THERLPEUTICQUE @

v A Ak A Sob M At B R O A A e -

. esy . . 1
Notre attitude & Banmckovvidemaent dictée avant tout par les pessibilités

financiéres du payse La chirurgie cerdiovasculaire, particulidrement lorsgu'elle
nécessite une intervention & cgeur ouvert sous circulation extracorporelle, est
particulidrenent ondreuse, se chiffrant cn millions de francs maliene pour chagae
manladee

Elle implicuc per ailleurs des frais considirables pour 1'évacuction
scnitaire, les explorations hémowdynomiques préopératoires et les frais posteopéras-
toiresas

Ces frais sont dans l'irmédiat hors des moyens locauxe

Est ce pour cutant dire qu'aucun de ces malades ne pourrz &tre opéré ?

Mous pensons pour notre part qulon peut envisager une solution pour
deux types de maladés 3
- le . premier. concerne les melades curgbles par unc interven-
tion thoracique extra=mcardizque ne nécessitant pas de circulation extracorporelles
Clest le cas des canoux artéricls et la premidre intervention de ce type protiquiée
3 1'h8pital du Point-"G" par lc Professcur Meomadou DEMBELE fut un succds cul ne
dovait présentcr aucunc complication post-opéretoires Cette enfant est zctuellement

guérie de sa cardiopathice

« le deuxidme type de malode pour lequel 1l'intervention parcit

inpérieuse cst représcnté par les cardiopatihies par obstacle gans shunte

En effet chez tes malodes le traitement médical n'entrxaine que neu ou
pas d'zmélioration alors que l'intervention chirurgicale trés simple entraine une
puérison totale et définitive de la cardiopctlie avec un risque opératoire mineurc

de llordre de 1 %e

Tel est le cas de ltobservation de la jeune AgaYchotou Aessss (obscr-
votion 4) porteuse dlun rétréeissement zortique sous orificiel qui fut gulriec défiw

nitivement aprés 1'intgrsenticus

De tels meleades devraient continuer & bénéficer dlune évocuation priow
ritaire pour interventions
Enfin dlputres possibilités devraient 8tre cnvisagées :
~ llouverture récent de 1%Institut de Cardiologie 1 Abidjan
laisse entrevoir une solution mcins onfreuse pour nos cardiopathies congénitales:
les frais de transport plus riéduit, le cout de l'intervention et des freis d'hospi-
talisation moins &levés culen France pcut permettre dlewpérer que les autorités

financidres se pencheront sur ce problimes
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~ unc évaluation du coftlt de telles interventions doit nous 8tre

communiquée prochainenent et permettra de juger si les prix sont accessibles 3 nos

moyens
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lious avons pu obeerve en milieu hdspitalier 2 Bamakoy 68 malades en 3 ans
et % porteurs. de cardiopathies congénitales diversese
observations

La majorité de ces - - ... concernent des enfants et principalement des

nourrissons de moins de 2 anse

lidenmoins un domaine de cette pathologie nous échappe totalement, représenw
té par les cardiopathies 2 manifestations immédiates néownatales.

Le répartition des cardiopathies est la suitante 3
= Cardiopathies par obstacles sans shunt @ 8 cas (12,59 %)
- Shunts gauche « droite s 37 cas (58,73 %)
~ Cardiopathies avec shunt droite = gauche ou avee shunts croisés
(cardiopathies cyanogénes) = 18 cas ( 28,6 %)

lNlous avons essagé de démontrer que le diagnostic des cardiopathies les plus
courantes est rélativement aisé & condition que 1texamen soit conduit avec rigueurs
De cette rigueur dépend 1torientation diagnostique étapds par quelques examens faci-
lement praticables (Radiographie du thorax et électrocarﬂtﬁﬁnamme)-t

Ltanalyse sémiologique précise doit permettre au moing dans les cas typiques

au praticien non spécialisé de porter un diagnostici

La fréquence avec laquelle ces malades nous parvierment au stade de défaile
lance cardiaque laisse penser que nous nlentrevoyons qu'une faible proportion des
cardiopathies dongénitaie3¢ Ceux quisﬁ portent bien ne consultent pas, i moins qu'ils
ne solent dépistés au cours dfun examen systématique par un médecin attentifs Ils ne

représentent que 11 cas (soit 18,6 % de nos malades)e

Par contre dans 66 % des cas, nos malades nous parviennent soit en défail=
lance cardiaque, soit en équilibre trés précaire ( stade III et IV de la HewwYork
Heart Association).

La forte proportion de cardiopathies mal tolérées explique llimportance des
décds observés (23,8 %), ddcés qui atteignent des enfants de moins de 2 ans dans les
2/3 des case '

HEUKXIOIXKKXKRXK IR K ».
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La thérapeutique médicale obéit & des régles simples, dont la base est
constituée par les digitaliques et les diurétiquese

_ Des régles hyglénowdiététiques, une protection vaccinale et le traitement
par antibiotique de toute infection, permettent dvaméliorer la majorité de ces malades

On ne saurait trop insister sur 1timportante d'un traitement continu que

trop de parents ont tendance 4 abandormer dés que leur enfant ve mieuxe

llotre espoir est que ltavenir de tes malades puilsse 8tre amélioré grace &
un traitement adéquat et précoed, et qu'une partie d'entre eux puisse bénéficier des
progrés de la technique chirurgicales Sur nos 63 malades, 3 seulement ont pu 8tre

opérés et sont actuellement guérisse

Ainsi notre objectif est il au terme de ce travail dtaider le praticien

LY

3 recormattre les cardiopathies pincipales et & les traiters

Notre étude nlest évidemment pas exhaustive et nous avons pu monteer a
1'aide de quelques exemples le caractire infiniment complexe de certaines malforma=

tions cardio=vasculairess
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