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LA COARCTATION DE L’AORTE ISTHMIQUE
(a Pexception des urgences néonatales)

R. Limet{1)

RESUME
Méme quand elle est une {ésion isolde, la CA est une maladie grave qui altére Pespérance de vie. Les causes de mortalité sount les complicaﬁons
lides @ Uhypertension, la rupture spontanée au nivean des dilaiations pré- ef posisténotiques, au nivequ des intercostales, ef les anévrysmes
disséquants. Le traitement chirurgical, par résection-anastomose ou interposition de greffe, introduit il y a plus de 50 ans, est obéré d’nme mortalité
Jaible chez Padulte (1,3 %). H ne normalise pas toutefois V'espérance de vie du patient opéré, gui reste un patieni 4 haut risque. Les complications
tardives sont proportionnelles & Uimportance de lypertension préopératoire et & I'dge du patient au moment de 'opération. La guérison de
Phypertension est mienx assurée si le patient a éié opéré dans Uenfance. Le taux de resténose est élevé pour les CA opérées avant I'dge de deax

ans. Un suivi cardio-vasculaire est indispensable chez tout opéré.

On appelle coarctation (CA} un rétrécissement de la lumitre
aortigue qui produit un obstacle au passage du débit. La
lésion peut étre une obstruction localisée et courte ou, au
contraire, un rétrécissement diffus que I'on appe]le hypopla—
sie tubulaire. La CA isolée peut survenir a n'importe quel
endroit de I'aorte, mais la situation la plus fréquente est au
niveau de I'isthme, c’est-d-dire la partie de Paorte entre le
départ de la sous- claviére gauche et l'implantation du canal
artériel. I importe de faire la distinction entre les CA, méme
extrémmes, sous forme d’hypopiasue tubulaire, et l’mterrup-
tion complete de 'arc aortique, ol il ne reste aucun tissu
vasculaire entre les extrémités proximale et distale de I'aorte.

Historique

La premiére description d’'une CA aortique serait due
a Paris (1791). En 1903, aprés une revue extensive de la
littératare, Bonnet dlstmgue un type préductal, dit aussi
infantile, et un type postductal, dit encore adulte (fig. 1}.
En 1928, M. Abbott (1) publie son rapport mémorable
sur I'observation de 200 cas. En 1945, Crafoord et Nylin
(2) réussissent la premiére correction chirurgicale par
résection-anastomose.

Fig. 1. Le type postductal (adulte) : & gauche; le type préductal (infentile) :
a droite.

(1) Professeur, Université de Liége, Service de Chirurgie cardio-vasculaire.

Anatomie pathologique

A Pintérieur de [a lumiére, le diaphragme obstructif se
développe au niveau de la paroi postérieure et se présente
comme un repli de la média aortique avec un bourrelet
d’hyperplasie intimale. Vu de 'extérieur, le contour de
aorte au niveau de la CA montre une concavité de la
face externe qui intéresse également les faces antérieure,
supérieure et postérieure; seule est épargnée la face infé-
rieure sur faquelle s'implante le ligament artériel (fig. 2).

Fig. 2. Aspect d’une coarctation
typique. La concavité est apparente
sur la face externe et antérieure, La
face inférieure est rectiligne 4 l'en-
droit de limplantation du canal
artériel,

La zone du plus grand rétrécissement est généralement
courte; le diamétre aortique diminue 4 mesure que I'on
g approche du dlaphragme et s’élargit au-deld. La zone de
CA a donc grossiérement la forme d’un diabolo excentri-
que. Une fois ouverte la zone de CA, on découvre un
diaphragme percé d'une lumitre étroite (parfois moins
d'un mfhmetre de diamétre}, située de fagon excentrique
du ¢6té de la paroi inférieure de 'aorte. Dans les sections
transverses, la média épaissie a, 4 peu prés, 'apparence
d’un sphmcter artériel. Plus tard dans la vie, il apparait
au-dessus de cette hypertrophie médiale, un épaississement
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intimal, de section triangulaire, dont la base repose sur la
média epaissie. Il est composé d’'un trés grand nombre de
fibres collagénes, déposées en couches concentriques, Cet
épaississement intimal ne se voit jamais chez les enfants.
Ilp s’agit donc ici d’une réaction proliférative survenant
plus tard dans la vie. Enfin, on trouve une incidence élevée
de lésions de médianécrose.

En dessous de la CA, on observe une Iésion localisée,
irréguliére et bosselée. Microscopiquement, cette région
est faite d’épaississement fibreux de I'intima, en dessous
de laquelle I'architecture de la média est complétement
bouleversée. Cest en décrivant cette lésion post-CA que
Edwards et coll. (3) ont introduit pour la premiere fois la
dénomination "jet lesion”, considérant a juste titre que la
lésion intimale était le résultat de Paction traumatique
d’un jet de sang passant & travers Porifice rétréci de la
CA. Etant donné qu’a cette lésion de jet s’associe souvent
une perte du tissu élastique, on comprend quun ané-
vrysme sacculaire se développe dans cette zone; de méme
peut-elle servir de point de départ 4 un anévrysme dissé-
quant.

Embryologie et pathogénie

Il faut distinguer la CA de I'interruption de I'arc aor-
tique {IAA). Cette derniére affection comporte, en effet,
une disparition de tout tissu vasculaire, méme €lémentaire.
Les TAA de type A se caractérisent par une occlusion entre
la sous-claviére gauche et le ductus; dans les TAA de type
B, I'interruption siége entre la carotide primitive gauche
et la sous-claviére gauche; pour les IAA de type C, I'inter-
ruption se trouve entre le tronc innominé et la carotide
primitive gauche. Selon Van Mierop et Kutsche (4), les
CA et les TAA de type A sont des anomalies proches, dont
la pathogénie et les caractéres génétiques sont compléte-
ment différents des autres types d’lAA.

L’intervention de facteurs héréditaires est indéniable,
puisqu’il v a des exemples d’incidence familiale de CA.
Par ailleurs, 15 4 36 % des patients avec le syndrome de
Turner ont une CA. {5). On reléve également une incidence
particulierement importante d’anomalies aortiques {mais
surtout sous la forme d’IAA) chez les patients présentant
Ie syndrome de DiGeorge. Précisons, enfin, que les patients
avec les anomalies intracardiaques les plus sévéres tendent
i présenter la forme allongée de I'hypoplasie tubulaire
plutdt que celle d’un diaphragme isolé au niveau de la CA.

La région de l'isthme correspond 4 la jonction de deux
arcs aortiques différents, le quatriéme et le cinquiéme. Une
premiére hypothése de la formation des CA suppose que
du tissu provenant du canal artériel (6® arc aortique)
s'étend circonférentiellement dans la paroi aortique. La
contraction de ce tissu ductal, au moment de la fermeture
du canal, pourrait conduire a un rétrécissement localisé.

La deuxiéme hypothése évoquée est que la CA est le
résultat d’'une exagération des particularités du débie car-
diaque feetal : chez le feetus normal, le débit de sang a
travers Paorte isthmique est trés inférieur a celui de Paorte
ascendante et de 'aorte descendante. En effet, le sang de
la veine cave inférieure est dirigé a travers ke trou de Botal
vers le ventricule gauche, d’ou il est expulsé dans Paorte

ascendante pour nourrir les troncs céphaliques et, tres
partiellement, traverser I'isthme; tandis que le sang de la
veine cave supérieure est expulsé par le ventricule droit,
pour une trés petite partie dans Partére pulmonaire et,
pour la plus grande partie, & travers 'aorte descendante
via le canal artériel {fig. 3). Don¢, de facon purement
fonctionnelle, le diamétre de Pisthme est naturellement
plus petit que celwi de I'aorte ascendante et de laorte
descendante sous-jacente. Chez Penfant normal, la ferme-
ture du canal artériel va immanquablement accélérer le
passage du débit a travers la zone isthmique et celle-ci va
prendre un calibre normal. Les enfants qui développent
une CA se caractérisent précisément par une absence de
ce développement secondaire et par une involution accen-
tuée de la zone intermédiaire deja rétrécie chez le feetus.
Une preuve indirecte de ce mécanisme pathogénique est
fa constatation d’une incidence accrue de CA chez les
enfants qui présentent des anomalies cardiaques, dont le
résultat net est de diminuer le débit vers I’aorte ascendante
et d’augmenter le débit 4 travers la canal artériel. Au
contraire, la CA est trés rarement associée 3 des anomalies

ui diminuent le débit du canal artériel et augmentent le
gébit de I'aorte ascendante et, par conséquent, de Iisthme.

Julg

Fig. 3. Durant la vie fetale, 12 circulation de la moitié inférieure du corps
est assurée pat 90 % du débit qui traverse Varere pulmonaire, tandis que
10 % traversent les poumons. Le débit dans les vaisseawx issus de la crosse
représente Ja quasi-totalitd du débit du ventricule gauche; une toute petite
partie, sculement, traverse Pisthme aortigue (fleche).

Malformarions associées

On retrouve une CA sur trois mille autopsies. Quand
on constdere les CA isolées, il v a une prédominance mascu-
line (4/1) évidente, mais lorsque la CA est associée a d’autres
lésions, il n'y a pas de différence en fonction du sexe.

La lésion associée la plus fréquente est la bicuspidie
de la valvule aortique, que Pon retrouve chez 27 4 46 %
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des patients (la valvulopathie est hémodynamiquement
significative dans 13 % des cas) (6); la présence d’une
hypertrophie ventriculaire gauche réactionnelle est logi-
ue, mais exceptionnellement, on peut rencontrer un syn-
grome d’hypoplasie du ceeur gauche.

L'incidence des autres malformations cardiaques est
trés variable d’une série 3 Fautre et dépend principalement
de Pdge au moment du diagnostic; les Iésions intracardia-
ques associées sont rares quand le diagnostic est fait dans
Padolescence on i Pdge adulte. Par contre, 85 % des
nouveau-nés découverts porteurs d’une CA ont un déficit
intracardiaque majeur (7).

Un canal artériel perméable est présent chez tous les
nouveau-nés et chez la plupart des enfants avec une CA
préductale. Les anomalies qui produisent un shunt gauche-
droit sont fréquentes : communication interventriculaire
(par malalignement), communication interauriculaire,
canal atrio-ventriculaire, ventricule droit 4 double issue,
transposition des gros vaisseaux avec communication
interventriculaire large. De méme, les [ésions qui tendent
4 diminuer le débit vers I'aorte ascendante sont fréquem-
ment associées : sténose sous-aortique, valvulopathies
mitrales. Cinquante pour cent des patients avec la malfor-
mation de Taussig-Bing présentent une CA.

Physiopathologie de I'hypertension

Les mécanismes de I'hypertension dans la CA recon-
naissent deux causes : une cause mécanique, évidente, et
une cause rénale, suspectée. Il est manifeste que I'existence
d’une quasi-obstruction de 'aorte isthmique est un facteur
d’hypertension céphalique. Toutefois, de nombreux tra-
vaux ont montré que les résistances vasculaires sont
augmentées, non seulement proximalement, mais aussi
distalement, par rapport a la CA (8). Certains voient des
analogies entre I'hypertension de la CA aortique et celle
créée dans le modele de Goldblatt. Un apport décisif 2
cette hypothése est I'expérience de Scott et Bahnson (9) :
aprés avoir créé une CA expérimentale, ils montrent que
I'hypertension qu’elle entraine peut étre éliminée si 'on
transplante un rein au niveau du cou et qu’on fait la
néphrectomie du rein controlatéral. Il ny a pas unanimité,
toutefois, sur le réle du rein dans I'hypertension liée a la
CA car, souvent, les valeurs de rénine et d’angiotensine
sont normales.

Qutre les facteurs rénal et mécanique, il faut mention-
ner la rigidité importante de la paroi aortique présténoti-
que (10 et la perturbation de la fonction des barorécep-
teurs carotidiens (11).

Symptomatologie

D’une fagon générale, les symftﬁmes commencent plus
ou moins tot, en fonction de la situation de la CA :
préductale ou postductale.

Le type préductal, souvent associé 4 d’autres malfor-
mations, est presque toujours symptomatique dés I'enfan-
ce, d’oi 'appellation “infantile” que lui avait donnée Bon-
net. En fait, cette distinction infantile/adulte, n'a rien
d’absolu, car des CA préductales peuvent se manifester

uniquement 3 I'dge adulte et, réciproquement, des CA
postductales peuvent étre symptomatologiques deés I’en-
fance. Il n’est pas dans notre propos de détailler ici les
formes gravissimes d’emblée du nouveau-né.

Les CA postductales sont le plus souvent courtes, non
associées 3 d’autres [ésions et s’expriment plus tard dans
la vie.

Les enfants et les adultes de moins de 30 ans restent
souvent asymptomatiques; la maladie est mise en évidence
3 I'occasion d’examens systématiques; 20 % de 'ensemble
des CA sont diagnostiquées tardivement.

Aprés trente ans, peu de CA. sont encore asymptoma-
tiques; le patient présente une hypertension simple ou
compliquée : céphalées, épistaxis, troubles visuels, dyspnée
deffort.

D’autres fois, enfin, les CA se signalent d’emblée par
une complication gravissime {accidents cérébro-vasculai-
res, rupture d’'un anévrysme du polygone de Willis, rup-
ture aortique, anévrysme disséquant rétrograde ou antéro-
grade, endocardite bactérienne sur les parois de la CA...).

Histoire naturelle

Dans P'histoire naturelle de la CA, il faut bien distin-
guer celle des nouveau-nés symptomatiques d’emblée, avec
des malformations associées que nous n’envisageons pas
dans le cadre de cet article, et celle des patients vivants a
I’dge de un ou deux ans; ceux-ci peuvent survivre jusqu’a
I’4ge adulte avant que se développent les symptomes, mais
leur espérance de vie est gravement obérée (12). Le travail
historique de M. Abbott (1) analyse 200 cas de CA, confit-
més 4 autopsie chez des sujets agés de plus de deux ans :
les trois quarts d’entre eux sont décédés avant d’avoir
atteint I'dge de 40 ans et I’dge moyen au moment du décés
est de 32 ans. Toutefois, il existe quelques cas anecdoti-
ques de patients trés Agés qui ont survécn en dépit de la
présence d’une CA, pargois trés sévere, et il n’est pas excep-
tionnel d’opérer de remplacement valvulaire aortique des
patients gés, chez qui ont découvre, a cette occasion, une
CA compléte. Les observations de Abbott (1) sont nécrop-
siques; celles de Campbell (13) sont cliniques. Campbell
observe que les patients qui ont survécu & une CA aprés
les deux premiéres années de la vie meurent pour 25 %
d’entre eux avant 20 ans, pour 50 % d’entre eux avant
32 ans et pour 75 % d’entre eux avant 46 ans. Quatre-
vingt-dix pour cent seront décédés avant 58 ans (fig. 4).

Les complications responsables du décés dans les trois
premicres décennies sont la rupture de 'aorte, I'endocar-
dite bactérienne et 'hémorragie cérébrale; durant fa qua-
trigme décennie, on observe une incidence croissante d'in-
suffisance ventriculaire gauche; celle-ci est le résultat de
Phypertension, de P'attemnte coronarienne associée, voire
une valvulopathie aortique développée sur une valvule
bicuspide.

Diagnostic

Le diagnostic de CA chez le patient asymptomatique se
fait 4 partir de la découverte fortuite d’une hypertension
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Fig. 4. Courbe de survie, en fonction de Pge, de 4635 patients porteurs de
coarctation qui n’ont pas été opérés et qui ont survécu a la premiére année
de la vie {cercle blanc) et courbe de survie de 1,600 sujets normanx dont la
survie est étudi€e aprés la premiére année de la vie (d’aprés B.]. Maron :
Coarctation of the aorta in the adult. Cardiovasc Clin, 1979, 10-1, 311-319).

méconnue, chez ’adolescent ou 'adulte jeune. Parfois, il
peut s’y ajouter une anisosphygmie, la pression humérale
gauche étant généralement plus basse que la droite si la
sous-claviére gauche prend son origine dans la zone de la
CA. Parfois, la situation inverse existe, lorsque ’humérale
droite est issue d"une arteria lusoria qui prend son départ
aprés la zone de CA. Les fémorales peuvent étre absentes
ou faiblement palpées, mais le plus souvent, elles sont
normalement pulsatiles & 'examen de repos. On fera appa-
raitre, toutefois, une différence de pression entre les bras
et les jambes 4 la suite d’une épreuve d’effort. Quand on
fait Penregistrement simultané des pressions au niveau de
Ihumérale et au niveau de I'artére fémorale, on observe
un retard entre les pics systoliques enregistrés. De plus,
quand on analyse les contours de la pression fémorale et
brachiale, la pression systolique fémorale est affaissée par
rapport 4 la pression systolique humérale, tandis que les
pressions diastoliques sont souvent identigues.

Le deuxiéme bruit cardiaque est claguant, en raison
de hypertension associée. D’autres souffles prennent nais-
sance a partir de la CA ou de la valvule bicuspide. La CA
est responsable d’un souffle systolique qui est le mieux
entendu au niveau de la paroi thoracique postérieure gau-
che dans lespace omovertébral. La radiographie thoraci-
que met en évidence une cardiomégalie développée aux
dépens du ventricule gauche. L’examen du cliché de face
montre le caractéristique signe du chiffre 3, avec des dila-
tations pré- et post-CA qui correspondent aux moitiés
supérieure et inférieure du chiffre 3, la branche horizonta-
le, dirigée vers Ia gauche, correspondant 4 la CA. Récipro-
quement, si 'on fait une cesophagographie a [a baryte, on
yoit apparaitre une configuration en E, On verra aussi des
érosions du bord inférieur des cotes, en raison du dévelop-
pement des vaisseaux intercostaux; ces érosions sont bila-
térales. Elles sont unilatérales si 'origine de la sous-cla-
viére gauche, entreprise par la CA, est distale par rapport
a celle-ci ou §'il existe une artére sous-claviére droite anot-
male, qui prend naissance en dessous de la CA.

L’électrocardiogramme est normal ou met en évidence
des signes d’hypertrophie ventriculaire gauche typiques de
I'hypertension chromque.

1’angiographie est la méthode la plus objective pour
démontrer la situation de la CA, Pextension du rétrécisse-
ment et la présence éventuelle d’anévrysme pré- ou post-
CA ou de dilatation anévrysmale des artéres intercostales.
La CA peut étre mise en évidence par I'échocardiogramme,
qui montre un diamétre aortique diminué dans la région
de la sous-claviére gauche. La tomographie densitométri-
que et I'imagerie par résonance magnétique confirment
éventuellement le diagnostic.

Traitement

Encore une fois, il faut faire la distinction, ici, entre
les nouveau-nés sévérement atteints et ceux qui dépassent
I'dge de deux ans sans avoir montré de souffrance en
rapport avec la CA.

Chez Penfant asymptomatique, on recommande la cor-
rection chirurgicale avant I"dge de six ans ou de treize ans
selon les écoles. Une opération précoce a, en effet, 'avan-
tage d’offrir une meilleure correction de hypertension et
une opération réalisée aprés I’dge de deux ans entraine
avec elle moins de récidives secondaires que lorsqu’elle a
été effectuée durant les premiers mois de la vie.

A Dépoque actuelle, les indications de correction
Idge adulte concernent des patients chez qui le diagnostic
n’a pas €té fait dans I'enfance, ou qui récidivent une CA
opérée dans [enfance.

Technique chirurgicale
1. Résection et anastomose termino-terminale.

Cette méthode a été décrite pour la premiére fois par
Crafoord et Nylin. Elle implique une thoracotomie latérale
gauche dans le quatriéme espace, la dissection de 'aorte
proximale et distale, le contrdle de Iartére sous-claviére
gauche, la section du canal artériel. On évite soigneuse-
ment de [éser le nerf récurrent et on se méfie de la présence,
i la face postérieure de I'isthme, d’une branche anormale,
hypertrophiée, qui peut étre un résidu de la cinquiéme
branche aortique {I’artére d’Abbott); méconnue, elle peut
donner naissance & des hémorragies extrémement dange-
reuses. On prendra grand soin de ne pas léser les inter-
costales. Les clamps étant mis en place, il faut réséquer
toute la zone du diabolo et commencer ’anastomose ter-
mino-terminale sans tension excessive. L’aorte horizontale
de I'adulte n’a pas la méme souplesse que celle de I'enfant;
il peut étre di fli)ciie, dés lors, de rapprocher les extrémités
a suturer. Dans ces cas-1, et quand il v a une hypoplasie
tubulaire plus étendue, il n’est pas possible de pratiquer
I’anastomose termino-terminale directe, et il faut interpo-
ser un tube (homogreffe ou greffe textile).

2. Aortoplastie.

La résection-anastomose, particuliérement celle prati-
uée chez le nouveau-né, connait beaucoup de récidives;
e sorte que, dés 1957, on a introduit le concept du “pat-

ching” longitudinal sur une CA laissée en place, mais
incisée longitudinalement. Une fois I'aorte ouverte, le dia-
phragme postérieur est excisé et une piéce en Dacron est
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suturée sur Paortotomie afin d’élargir la lumiére artérielle
(fig. 5). On a pu démontrer (14} qu’apres aortoplastie, la
paroi postérieure de 'aorte continue a grandir; malheureu-
sement, a dilatation anévrysmale de la paroi postérieure
est fréquente. Utilisée souvent en chirurgie pédiatrigue,
cette technique peut se révéler utile chez 'adulte que ?’on
doit opérer de CA récidivante (15).

Lutilisation du flap sous-clavier retourné, introduite
par Waldhausen et Nahrwold (16), n’est pas d’application
chez Iadulte.

Fig. 5. Technique de 'aortoplastie, La zone de coarctation est incisée longi-
tudinalement, e diaphragme postérieur est réséqué & la demande chez 'enfant
et un patch losangique est utilisé pour fermer aortotomie.

3. Traitement des malformations associées.

Les malformations associées qui posent probléme chez
Padulte sont une valvulopathie aortique ou mitrale; les
communications interventriculaires et autres anomalies
présentes chez le nouveau-né ont dii étre corrigées dans
Penfance, ou ont entrainé le décés précoce. La sténose
aortique résultant de la bicuspidie congénitale et la valvu-
lopathie mitrale (de la variété en parachute, par exemple)
sont opérées avant ou aprés la CA suivant 'importance
relative de chacune des lésions.

4. La dilatation percutanée.

La dilatation percutanée est appréciée de fagon di-
verse : on la dit supérieure au traitement chirurgical avant
Page de trois mois (17}, elle comporte, selon d’autres, un
taux de resténose beaucoup plus important que le traite-
ment chirurgical {18). La dilatation des CA de I'adolescent
et de 'adulte donne des résultats immédiats moyens, mais
entraine, plus tard, le développement d’anévrysmes qui,
dans la série de Fawzy et coll. (19), touchent 3 des 22
patients dilatés.

5. Les réinterventions.

Tout patient symptomatique, aprés une coarctectomie
et qui a un gradient humérale-fémorale supérieur a 35 mm

au repos ou 4 'exercice, et dont la recoarctation a €té prou-
vée par langiographie, devrait étre considéré comme un
candidat & une deuxiéme intervention (15). La technique
opératoire choisie sera fonction du type de réparation effec-
tuée initialement, de la longueur du segment rétréci, du
degré de fibrose cicatricelle que I'on découvre a la thoraco-
tomie, de P'état des vaisseaux collatéraux et de la nécessité
éventuelle d’un bypass partiel fémoro-fémoral. Par exemple,
si la sous-claviére gauche a été utilisée 4 la premiére opéra-
tion, il est évident qu’on ne dispose plus, pendant le clam-
page aortique, de toute la collatéralité provenant de la sous-
claviére gauche. Si la premiére opération a consisté en une
angioplastie avec patch prothétique ou si la recoarctation
résulte en un long rétrécissement, i est vraisemblable qu'une
résection avec anastomose termino-terminale west pas pos-
sible. Dans pas mal de cas, "aorte n’est pas de bonne qualité,
de part et d’autre du site de la recoarctation, et il sera plus
sage d'interposer une greffe textile, plutdt que d’essayer de
mobiliser une aorte malade.

Lorsque la fibrose cicatricielle intrathoracique rend
la dissection dangereuse, on peut envisager des bypass
intrathoraciques entre "aorte transverse et ['aorte thoraci-

ue descendante, voire entre I’aorte ascendante et I'aorte
thoracique descendante, Si 'angiographie préopératoire a
démontré qu’il ne persiseait plus que quelques collatérales,
il faut se préoccuper de la survie de la moelle, comme on
le fait dans la chirurgie de I'aorte thoracique descendante.

Y a-t-if une place pour la dilatation dans le traitement
des resténoses? Une équipe de Nancy {20) rapporte 18
cas de recoarctation ditatés, dont quatre dgés de plus de
quinze ans. Trois de ces quatre cas sont qualifiés dp’échec;
un patient de dix-sept ans est considéré comme un succes
suivant les critéres des auteurs, le diamétre de la sténose
passant de 6,6 mm i 10 mm. Cette technique ne parait
pas d’une grande efficacité chez 'adulte, mais serait utile
chez l'enfant (21).

Complications

La complication technique la plus fréquente de la cure
de CA est 'hémorragie postopératoire. Elle est presque
toujours due & une atteinte néghgée d’un vaisseau intercos-
tal dilaté. La thrombose de la ligne d’anastomose est
extrémement rare en chirurgie adulte. La paralysie récur-
reélltielle, le chylothorax, sont d’autres complications pos-
sibles.

L’hypertension paradoxale qui peut suivre la correc-
tion de fa CA est caractérisée par une évolution diphasique
avec une augmentation de la pression systolique durant
les premiéres 24 heures, suivie d’'une augmentation de la
pression diastolique. La premiére phase correspond a une
riposte adrénergique, tandis que la phase tardive est carac-
térisée par une augmentation de la rénine et de 'angioten-
sine plasmatiques. Cette hypertension paradoxale est asso-
ciée ou non au drame abdominal, de 'angéite mésentéri-
que aigué (22).

La cure de CA peut provoguer une ischémie mésenté-
rique prenant la forme d’un drame abdominal. Cette com-
plication surviendrait chez 2 a 28 % des patients. On a
parfois mis en évidence des altérations morphologiques
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de l'artére iléo-colique, branche terminale de la mésentéri-
que supérieure. 1l est vraisemblable, toutefois, qu’il s’agit
d'un spasme réactionnel : la chute des résistances périphé-
riques, résultat de la disparition de la CA, entraine, via le
sinus carotidien, une riposte adrénergique qui provoque
des vasospasmes tres importants. Dans certains cas, I'is-
chémie intestinale a été si profonde qu’il est prudent de
faire une résection iléale. Dans la plupart des cas, toute-
fois, un traitement médicamenteux antlhypertenseur la
mise en place d'un tube naso-gastrique, représentent une
thérapeutique suffisante. On peut également envisager une
perfusion intra-artérielle de papavérine via 'artére mésen-
térique supérieure.

Quant a la paraplégie, si redoutée dans la chirurgie de
Iaorte thoracique descendante, elle est relativement rare
dans les suites d’une correction de CA, en raison de la
présence des collatérales. Dans une revue extensive de
12.532 interventions de CA, Brewer et coll. (23) n'ont
comptabilisé que 66 cas de paraplégie soit une incidence
de 0,4 %. Dans la revue consacrée par Foster (15) aux
réinterventions pour CA, I'accent est mis sur la possibilité
d’une plus grande incidence de paraplégic lors d'une
deuxiéme intervention; toutefois, il ne reléve aucun cas de
paraplégie postopératoire dans les séries publiées a [épo-
que sur les interventions pour récidive.

Résultats

La mortalité opératoire de la cure d’une CA pure est
faible. Suivant les chiffres classiques de Kirklin et Barrart-
Boyes (24), la mortalité est de 3 % chez les nouveau-nés
et enfants avec une CA pure et 1,3 % chez les grands
enfants et les adultes.

Les résultats d long terme chez 646 patients opérés 4
Mayo Clinic {25) montrent une survie de 91 % 4 10 ans,
84 % 4 20 ans et 72 % a 30 ans aprés U'intervention. De
ces morts tardives, 37 % sont dues a une affection coro-
narienne, 13 % a des morts subites, 9 % A Pinsuffisance
ventriculaire gauche {dont la moitié en relation avec une
insuffisance valvulaire aortique), 7 % 4 des accidents vas-
culaires cérébraux (dont 4 % d’hémorragies), 7 % 4 une
rupture d’un anévrysme thoracique, 7 % surviennent dans
les suites d’une autre chirurgie cardio-vasculaire et 20 %

sont liées 4 des causes diverses. L’dge au moment de l’opé-

ration, I'importance de P'hypertension pré- et postopéra-
toire sont les prédicteurs les plus s1gn1f1cat1fs d’une morta-
lité tardive. On le voit, méme opérés, les patients qui ont
présenté une CA restent un groupe affecté d’'un mauvais
pronostic vital (fig. 6).

Le suivi d’un patient opéré d’une CA doit examiner
principalement les poings suivants : 1° Y a-t-il une hyper-
tension résiduelle en dépit d’une correction anatomique
correcte? 2° La réparation reste-t-elle anatomiquement
correcte avec le temps, n'y a-t-il pas survenue de recoarc-
tation ou d’un faux anévrysme au niveau des sutures?
3° Quelle est I'évolution possible de la bicuspidie aorti-
que éventuellement associée? 4° La réserve coronaire
reste-t-elle correcte ?
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Fig, 6. Cowrbe de vie émdiée j us?u 4 30 ans de 588 patients opérés (llgne
pleine] et courbe de survic normale d’une population équivalente, de méme
dge er de méme sexe (Hgne interrompue). Les chiffres entre parentheses dési-

gnent le nombre de patients survivants lors de Pobservation 3 3, 15 et 30
ans. (D’aprés Coben) (10).

1. Uy a une relation nette entre 'efficacité de la coarc-
tectomie sur la cure de Ihypertension et la précocité de
celle- ¢i, Parmi les patients opérés avant I'4ge de cing ans,
90 % d’entre eux sont normotendus 5 ans apres, 50 %
20 ans plus tard et 25 % 25 ans plus tard (24). Pour les
patients qui ont été opérés aprés I'dge de 20 ans, 20 %
seulement sont normotendus 25 ans plus tard. Il est vrai-
semblable que le sinus carotidien soumis depuis la nais-
sance A une pression céphalique élevée a déplacé son point
de référence vers des valeurs de tension pﬁ}s élevées, qui
constituent, ainst, pour lui, la nouvelle normalité. La cor-
rection anatomique de la CA entraine ainsi une réponse
hypertensive d’origine sino-carotidienne.

2. Le taux exact de récidive est difficile & apprécier
de fagon globale, car les séries publiées varient en fonction
de la population opérée, de la longueur du suivi et des
critéres choisis pour définir la récidive. Dans une série
importante de 239 patients Opéres et suivis sur une
moyenne de 7,2 années (26}, le taux de réopération est
de 38 % (16/’42) pour les enfants opérés avant I'age de
trois ans, mais n'est que de 1,5 % (3/297) pour ceux qui
ont ¢té opérés aprés 'dge de trois ans.

L’évolution de la réparation anatomique doit étre éga-
lement surveillée en ce qui concerne le développement
possible d’anévrysme ou de faux anévrysme. L'incidence
de ceux-ci atteint 27 % dans un groupe de patients suivis

endant 14 ans (27). Cette incidence est encore plus élevée
orsque 'on a utilisé la technique du patch (28).

3. Quarante-huit pour cent des patients opérés par
Crafoord et suivis pendant plus de 26 ans ont développé
une valvulopathie aortique significative qui, dans la plu-
part des cas, a requis un remplacement valvulaire aortique
{29). Il ne faut pas sous-cstimer le développement d’une
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valvulopathie mitrale associée; la généralisation des
méthodes échocardiographiques a montré que jusqu’a
20 % des patients opérés présentent des anomalies majeu-
res de la valvule mitrale (30).

4, L'ischémie myocardique complique également le
suivi a long terme des patients opérés de CA. L’hyperten-
sion préopératoire ow/et postopératoire provoque une pro-
lifération intimale et un épaississement de la média des
vaisseaux coronaires principaux, prédisposant ainsi a
Iathérosclérose précoce.
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