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RESUME

Introduction : Deux approches existent en traitement de premiere ligne de la sténose
valvulaire aortique congénitale critique : la dilatation percutanée au ballon et la valvuloplastie
chirurgicale. Les deux interventions ont montré des résultats satisfaisants. Les études

précédentes n’ont pas montré de supériorité significative d’'une technique sur 'autre.

Objectifs : A I’h6pital universitaire de la Timone-Enfants (Marseille), le traitement habituel de
la sténose valvulaire aortique congénitale critique est la dilatation percutanée au ballon. A
I’'h6pital universitaire Necker-Enfants Malades, c’est la valvuloplastie percutanée qui est la
technique de premier choix. L'objectif de notre étude est de comparer les deux populations a

I'aide de scores de propension.

Méthodes : Les patients agés de moins d’un mois ayant nécessité une dilatation percutanée
au ballon pour une sténose valvulaire aortique congénitale critique a I’'h6pital de la Timone
Enfants, Marseille entre 2003 et 2020 ont été inclus. Ont été exclus les patients pour lesquels

le parcours de soin s’orientait vers une reconstruction univentriculaire palliative. Les patients
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ont été appariés en fonction de I'age, du poids, de la ducto-dépendance, de la fonction
ventriculaire gauche et des morphologies aortique et mitrale, avec les patients ayant bénéficié
d’une valvuloplastie chirurgicale a I'hopital Necker-Enfants malades, Paris, sur la méme
période. Les données concernant les complications précoces, la survie, la période de vie avant
réintervention, les sténoses et fuites valvulaires résiduelles ont été recueillies a partir des
dossiers médicaux. Le diagnostic initial et les |ésions résiduelles ont été confirmées a partir de
I’étude des échocardiographies. L'objectif principal est I'analyse de la mortalité toutes causes.
Les objectifs secondaires sont la comparaison de la durée de vie sans réintervention, de la
nécessité d’'un remplacement valvulaire aortique, de la persistance d’une sténose ou fuite

valvulaire significative au dernier examen de suivi.

Résultats : Soixante patients ont été inclus dans le groupe « valvuloplastie chirurgicale » et 49
patients I'ont été dans le groupe « dilatation percutanée au ballon ». Aprés appariement selon
le score de propension 1:1, les données de 35 paires de patients étaient similaires et ont été
analysées. La mortalité est moindre dans le groupe chirurgie par rapport au groupe dilatation
percutanée au ballon (p = 0.04). La ductodépendance était un facteur de risque de
réintervention (p = 0.04). La survie sans réintervention était similaire, de méme que les
caractéristiques a la fin du suivi (fonction cardiaque, réintervention, sténose ou fuite
valvulaire). La bicuspidie, I"'unicuspidie et la ducto-dépendance avant ou pendant le geste
semblent étre des facteurs de risque de réintervention indépendamment de la technique
utilisée.

Conclusion : La dilatation percutanée au ballon et la valvuloplastie chirurgicale
semblent étre deux techniques efficaces et slires pour la prise en charge de la sténose aortique
congénitale, bien que la mortalité soit moindre avec la chirurgie. On n’observe aucune
mortalité aprés un mois post-intervention et aucune différence dans la survie sans

réintervention entre les deux techniques. D’autres études sont nécessaires pour évaluer le

neurodéveloppement et la qualité de vie des enfants selon la technique dont ils ont bénéficié.
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ABREVIATIONS

CC : Cardiopathie congénitale

CEC : Circulation extra-corporelle

CIA : Communication inter-atriale

CIV : Communication inter-ventriculaire

CoAo : Coarctation de I'aorte

DPB : Dilatation percutanée au ballon

ECMO : Extracorporeal membrane oxygenation
ETT : Echographie transthoracique

FEVG : Fraction d’éjection du ventricule gauche
OMS : Organisation mondiale de la santé

PN : Poids de naissance

RP : Racine pulmonaire

SA : Semaine d’aménorrhée

SIV : Septum interventriculaire

SVA : Sténose valvulaire aortique

SAC : Sténose aortique congénitale

VC : Valvuloplastie chirurgicale

41



Dilatation au ballon versus chirurgie pour la sténose valvulaire aortique néonatale sévére : une comparaison appariée

<
Aix Marseille Université

DILATATION AU BALLON VERSUS CHIRURGIE POUR LA STENOSE VALVULAIRE
AORTIQUE NEONATALE SEVERE : UNE COMPARAISON APPARIEE

Introduction

La sténose valvulaire aortique congénitale critique (SAC) est une forme de cardiopathie
congénitale (CC) caractérisée par une élévation du gradient de pression trans-aortique entre
le ventricule gauche et l'aorte et une diminution de la surface valvulaire aortique.
La plupart du temps, la sténose est due a une dystrophie valvulaire aortique et/ou un nombre
anormal de feuillets aortiques (bicuspidie ou unicuspidie). Il existe un large spectre de
présentations cliniques des anomalies valvulaires aortiques, pouvant aller d’'une découverte
fortuite chez I'adulte asymptomatique au syndrome d’hypoplasie du ventricule gauche,

pouvant se compliquer de mort feetale in utero.

Peu communes, les sténoses valvulaires aortiques (SVA) compte pour 3.5 3 5 %3 de
I’'ensemble des CC, soit une prévalence de 0.2 a 0.5 pour 1000 naissances vivantes®. Dans la
population générale, la bicuspidie aortique, souvent asymptomatique, a été retrouvée chez
environ 2 % de la population®. Les hommes ont plus de risque que les femmes d’étre
diagnostiqués avec une SVA, avec un sex-ratio de 3/1 a 5/1°. Dans 15 a 20 % des cas, d’autres
anomalies cardiaque sont associées a la SVA, comme I’hypoplasie du ventricule gauche, la
coarctation de l'aorte (CoAo), la dysplasie valvulaire mitrale, la communication inter-

ventriculaire (CIV) ou encore la fibro-élastose endocardique®”.

Chez les nouveau-nés atteints de SAC, la présentation clinique évolue vers une
insuffisance cardiaque deés la naissance ou apparaissant dans les 2 premiers mois de vie. Le
ventricule gauche est moins a méme de compenser I'augmentation de la post-charge induite
par linversion du régime de résistances vasculaires pulmonaires et systémiques, liée au
passage de la circulation foetale a la circulation adulte (fermeture du canal artériel, du conduit
veineux d’Arrantius et du foramen ovale, augmentation des besoins systémiques en oxygene
et du débit cardiaque systémique). Cette augmentation de la post-charge et du stress de paroi

sur le ventricule gauche entraine une augmentation de la consommation d’oxygéne par le
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myocarde et une diminution de la perfusion coronaire en diastole3. Ces deux complications
conduisent a une insuffisance ventriculaire gauche puis cardiaque congestive par cedéme aigu

pulmonaire lié a une stagnation de la colonne sanguine dans la petite circulation?.

En comparaison aux autres CC, le taux de diagnostic prénatal de la SAC est faible, allant
de 5.3 a 20 % selon les séries®. Les signes échographiques sont discrets dans le cas d’une
sténose modérée vue au deuxiéme ou au troisiéme trimestre de grossesse (accélération
modeste du flux antérograde trans-aortique, léger épaississement de la valve aortique).
L’étude de I’histoire naturelle de la SAC feetale montre qu’il s’agit d’une pathologie évolutive
et dynamique pouvant s’orienter vers plusieurs syndromes en fin de grossesse. C'est lorsque
I’évolution se fait vers un syndrome d’hypoplasie du coeur gauche que les signes
échographiques sont les plus visibles, avec notamment la dilatation puis I’hypoplasie et la
dysfonction ventriculaire gauche, ce qui explique le taux plus élevé de diagnostic de syndrome
d’hypoplasie du coeur gauche par rapport a la SVA% En cas de risque d’évolution vers le
syndrome d’hypoplasie du coeur gauche, des techniques de dilatation valvulaire aortique
foetales ont été mises a I'épreuve, selon des critéres de sélection précis (Annexe). Elle permet
de retarder I’4ge a la transplantation cardiaque®® et offre un taux de succés avec possibilité de
réparation biventriculaire de 41 3 81 %, pour un taux de mort foetale in utero de 6 a 17 %412,
En France, en cas de diagnostic pré-natal de SAC a risque, I'accouchement est en régle
générale programmée dans un centre hospitalier référent et I'enfant est accueilli par une
équipe spécialisée.

Bien que discutables, le choix de la réparation biventriculaire se fait en fonction de
critéres morphométriques échographiques®'314, Ainsi, un index d’anneau aortique > 3 cm?/m?
avec un index de racine aortique de 3.5 cm?/m?, un index de surface mitrale > 4.75 cm?/m?,
un ratio long axe du ventricule gauche sur celui du coeur > 0.8 et une surface transversale du

ventricule gauche > 2.0 cm? sont parmi les critéres principaux d’orientation vers une

reconstruction biventriculaire.

En cas d’indication a une réparation biventriculaire, deux choix s’offrent a I'équipe
médicale : la dilatation percutanée au ballon (DPB) (Image 1) et la valvuloplastie chirurgicale
(VC) peuvent étre proposées. Ces deux techniques sont a risque de mortalité, de dysfonction

valvulaire et de nécessité de réintervention?®.

43



Dilatation au ballon versus chirurgie pour la sténose valvulaire aortique néonatale sévére : une comparaison appariée

Cependant, il n’existe pour I'instant pas d’étude randomisée prospective et co

comparant ces deux techniques, en raison de la relative rareté de la SAC, des habi

équipes et de considérations éthiques.

Dans notre étude, nous avons comparé de facon historico-prospective |
la DPB et de la VC entre deux centres hospitaliers universitaires, I’'hopi ecker-Enfants
malades (Paris), qui pratique la VC en premiere intention, et I'hopital e Enfants

(Marseille) qui utilise la DBP pour traiter les nouveau-nés souffran AC. .

Image 1 : Ballon Tyshak Mini II® gonflé puis dégonflé &

Source : http://www.bvmmedical.com/products/tyshak-mini
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Matériels et méthodes

Population
Il s’agit d’une étude de cohorte historico-prospective, exploitant des données

longitudinales, dans deux centres francais de cardiologie pédiatrique.
Les criteres d’inclusion étaient :

- Les nouveau-nés de moins de 6 semaines ayant bénéficié d’un diagnostic anténatal ou post-

natal de SAC.
- Prise en charge néonatale DBP ou VC.

Les patients présentant un syndrome d’hypoplasie du cceur gauche ou un ventricule gauche

limite n’ont pas été inclus.

Pour la population de patients traités au CHU Timone Enfants (Marseille), les données
ont été collectées a partir des dossiers médicaux. Pour le CHU Necker-Enfants Malades, les

données ont été récupérées a partir d’une base de données pré-existante.
Nous avons pu récupérer les données concernant :

- L’age au traitement, la prématurité (définie selon la définition de I'organisation mondiale de

la santé (OMS), consultable dans I’Annexe 2).

- Les morphométries au geste, la ducto-dépendance et les anomalies associées (notamment

génétiques).

L'étude des comptes-rendus des échocardiographies avant et apres traitement a permis

d’extraire les données concernant :

- La fonction ventriculaire gauche (FEVG).

- Les gradients trans-aortique moyen et maximal

- La morphologie des valves dont les caractéres bicuspide ou unicuspide de la valve aortique
- L’association avec un obstacle supra-valvulaire dont la CoAo.

Les comptes-rendus opératoires ont été collectés et le compte-rendu de la derniére

consultation avec le cardiologue référent nous a permis d’obtenir des données de suivi fiables.
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Mesures échographiques
La SAC était définie par une sténose modérée a critique associée a une diminution de
la fonction ventriculaire gauche, une ducto-dépendance au ventricule droit via le canal artériel

et/ou la nécessité d’une perfusion de prostaglandine E1.
L’échographie cardiaque transthoracique (ETT) apportait les mesures suivantes :

- Nombre de feuillets sur la valve aortique, soit le caractére unicuspide, bicuspide ou
tricuspide. Dans certains cas, le diagnostic de bicuspidie ou d’unicuspidie a été porté en per-
opératoire ou dans les ETT de suivi aprés la DBP, nous avons ajusté les données au diagnostic

final.

- Présence ou absence d’un obstacle supra-aortique, défini par une accélération du flux
aortique thoracique de plus de 2 m/secondes associée a une diminution du calibre de la
lumiere artérielle > 2 DS. L’association a une CoAo ou un risque de CoAo a été pris en compte

comme un obstacle supra-aortique.

- Surface de l'anneau: Le diameétre de l'anneau aortique a été évaluée selon les
recommandations de la société américaine d’échocardiographie (American Society of
Echocardiography) a 'aide de la distance entre I'insertion de deux feuillets, en télésystole, en
vue parasternale grand axe®. La valve aortique étant circulaire, la surface aortique a été
estimée en utilisant la régle mathématique permettant d’obtenir la surface d’un cercle a partir
de son diamétre : S=D?x /4 (ou S est la surface du cercle, en m?, et D son diamétre, en m)’.
Enfin, la surface valvulaire indexée a été obtenue en ramenant la surface aortique a la surface

corporelle du patient.

- Gradient trans-aortique : Le gradient trans-aortique a été obtenu via 'utilisation du Doppler
continu sur la valve aortique en coupe apicale 5 cavités. Les gradients moyen et maximal
étaient obtenus aprés avoir manuellement ou automatiquement, selon I'appareil, dessiné une

trace autour du flux d’éjection.

- Fraction d’éjection du ventricule gauche (FEVG) et épaisseur du septum interventriculaire
(SIV) : la FEVG et le SIV ont été obtenus par mode TM en coupe parasternale long axe. Le
caractere hypertrophié ou non du ventricule gauche a été évalué selon des Z-Scores validés

par la communauté scientifique®.
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- Fuites aortique et mitrale : Enfin, I'’évaluation des fuites aortique et leur gradation était
visuelle dans la majorité des cas.

Procédures

Dilatation percutanée au ballon :

La premiere description de dilatation percutanée au ballon dans le traitement de la
SVA remonte a 1984%. La technique a évolué depuis, grace aux avancées technologiques,

notamment en termes de matériel.

Sous anesthésie générale et apres intubation naso ou orotrachéale, I'opérateur choisit
un abord artériel (en général une artére fémorale, parfois par voie ombilicale chez le nouveau-
né) pour insérer un premier cathéter. Dans certains cas, en présence d’'une communication
inter-atriale (CIA), un abord veineux fémoral antérograde pourra étre choisi, le cathéter
passant par |'oreillette gauche via la CIA. Cette technique permet d’éviter un abord vasculaire

et limite le risque de saignement per et post-opératoire.

Les ballons pouvant étre montés sur des cathéters mesurant 3 a 4 French, I'opérateur
choisira généralement du matériel de ce calibre?°. Cet abord artériel complexe peut étre
réalisé sous contrOle échographique. L'opérateur fait ensuite monter un cathéter « pigtail »
de facon rétrograde jusqu’a la racine aortique, sous contréle scopique (Image 2). Une
fluoroscopie et un aortogramme sont alors réalisés a I'aide de produit de contraste iodé,
permettant de visualiser la sténose aortique et de mesurer le diametre de I'anneau aortique,

ce qui permettra d’évaluer la taille du ballon a utiliser pour la dilatation.

Un cathéter est ensuite inséré dans le ventricule gauche a travers la valve aortique,
afin de mesurer le gradient de pression pic-a-pic, puis retiré pour laisser la place au cathéter

contenant le ballon.

Le volume du ballon est décidé aprés mesure du diametre de I'anneau aortique par
fluoroscopie. Son diametre et en général entre 0.8 et 1 fois celle du diamétre de I'anneau
aortique®. Le ballon est monté vide et sa position sur le cathéter est facilement reconnaissable

grace a deux marques radio-opaques délimitant ses extrémités.
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Image 2 : Aortographie rétrograde chez un nouveau-né de 27 jours.
A : Racine aortique sténosée

B : Cathéter d’aortographie

C: Artére coronaire droite

Une fois le ballon vide en place sur I'anneau aortique, l'opérateur le gonfle
manuellement pendant quelques systoles, puis le dégonfle (Image 3). La pression générée a

I'intérieur du ballon peut monter jusqu’a 6 atm??.

L’opérateur retire ensuite le ballon vidé et réalise a nouveau les mesures de gradient
pic-a-pic. En cas d’efficacité insuffisante, il pourra étre amené a réitérer le geste ou a

augmenter le volume du ballon.
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Le résultat differe selon le type de valve aortique du patient. La dilatation de valve
bicuspide va permettre de déchirer les commissures fusionnées et ainsi obtenir une
diminution du gradient de pression au prix d’une fuite aortique. A I'inverse, la dilatation d’'une
valve unicuspide aura tendance a séparer les feuillets opposés et n’obtenir qu’une diminution

partielle du gradient avec une fuite aortique majeure®.

Le résultat de I'opération est immédiatement obtenu, il consiste en une diminution
significative du gradient trans-aortique (pic-a-pic, maximal ou moyen) associé a une
disparition des signes d’insuffisance cardiaque. La diminution moyenne du gradient de

pression était de 60 % pour une mortalité liée a la procédure de 1.9% en 199622,

Les complications immédiates les plus notables sont des lésions vasculaires, qui
touchent plus les enfants de moins de 2.5 kg (risque de survenue de 6 % si moins de 2.5 kg
contre 0.9% chez les enfants pesant entre 2.5 et 3.5 kg?3), I'apparition d’une fuite aortique
pouvant nécessiter une réparation chirurgicale en extréme urgence, des accidents vasculaires

cérébraux ou 'occlusion de I’abord artériel.

Image 3 : Dilatation au ballon chez un nouveau-né de 27 jours, on devine I’encoche de sténose sur I'image A, qui a cédé sur

Iimage B.

Valvuloplastie chirurgicale :

Il existe plusieurs techniques de réparation chirurgicale de la valve aortique en période

néonatale.
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Elles se déroulent sous circulation extra-corporelle (CEC) avec cardioplégie et

hypothermie thérapeutique pour assurer une protection myocardique optimale®.

La VC est une option intéressante chez les patients jeunes car elle permet la croissance
de la valve aortique et augmente la durée de vie sans remplacement valvulaire aortique®®.
Apres une sternotomie médiane et mise en place de la CEC, le chirurgien procéde a une
aortotomie du segment ascendant de 'aorte, de sorte a visualiser la face supérieure de la
racine aortique. Aprés inspection minutieuse, le chirurgien procede a des incisions des zones
épaissies et jointes de tissu commissural, permettant de dégager des feuillets individualisés
(Image 4). En cas d’obstacle sous-valvulaire associé, une myomectomie ou une myotomie est
réalisée?®. Selon la situation spécifique du patient, le résultat permet d’obtenir une valve
aortique bi ou tricommissurale. Si nécessaire, le chirurgien peut réséquer des excroissances

nodulaires ou du matériel dégénératif (technique du shaving)?>.

Pour élargir la racine aortique, le chirurgien peut associer la valvulotomie a une plastie
de la valve aortique, en insérant un patch de péricarde, de Dacron® ou de Gore-Tex® a la base
du sinus non coronaire de Valsalva, parfois étendu au sinus coronaire droit.
Dans certains cas, une cure de CoAo ou une ligature du canal artériel est réalisée dans le méme

temps opératoire?®.

Suivi des patients
Les données concernant le suivi des patients ont été recueillies jusqu’a la derniére

consultation avec le cardiologue traitant jusqu’a juin 2021 ou du déces le cas échéant.
Le critére de jugement principal était la mortalité toute cause aprés 'intervention.

Les criteres de jugement secondaires étaient la comparaison de la survie sans

réintervention, et de I'évolution d’une sténose ou d’une fuite valvulaire significative.

Analyse statistique des données
Une méthodologie en score de propension a été utilisée pour les groupes cathétérisme

et chirurgie. Les variables jugées pertinentes sont les suivantes :
- Sexe.

- Age et poids au geste.
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Figure 4: Schémaiss illustrant certaines techniques de valvuloplastie chirurgicale

Depuis Siddiqui et al?’. — Utilisation sous licence n°5136971295387 (Elsevier)
Traduction en frangais par G. CARLES

Original : https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0735109713030854#fiq2

Résection de Affinement des feuillets

dysplasie nodulaire

Création de
néocommissures

Shaving du raphé

- Ducto-dépendance, caractérisée par la nécessité d’un traitement continu par Prostaglandine

E1l ou la présence d’un canal artériel perméable au geste.
- Fonction ventriculaire gauche : FEVG.
- Morphologie de la valve aortique : Tricuspidie, bicuspidie ou unicuspidie.

Les patients ont été appariés en utilisant la méthode du plus proche voisin sans
remplacement avec un caliper de 0.2. Ce processus a permis d’obtenir 35 paires appariées sur
les 109 cas totaux (64 % appariés). La distribution du score de propension est présentée sur la

Figure 1.
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Les données des patients sont exprimées en moyenne +* écart-type a la moyenne de
95 % (DS). Les données catégorielles sont résumées en fréquences et pourcentages. Certaines
comparaisons sont faites en utilisant le test du x2. Quand la fréquence de survenue d’un
évenement était inférieure a 5, le test exact de Fisher a été préféré au x2. La survie est
analysée a I'aide de la méthode de Kaplan-Meier. Le test du log-rank est utilisé pour explorer
la significativité de la différence entre les groupes chirurgie et cathétérisme.

La signification statistique est établie par une valeur p < 0.05.

Les analyses statistiques ont été effectuées a I'aide du logiciel STATA® pour le logiciel

Mac® version 13.

Figure 1 : Distribution des scores de propension. A : avant appariement, B : aprés appariement
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Résultats

Population
L'ensemble des caractéristiques des patients avant la DBP ou la chirurgie est

représenté dans les tableaux 1 et 2.

Entre mars 2003 et juillet 2020, 49 nouveau-nés (agés de moins de 6 semaines) avec
un diagnostic de SAC et sélectionnés pour une réparation biventriculaire ont bénéficié d’'une
DPB a I'hépital La Timone Enfants (Marseille). A I’'h6pital Necker-Enfants Malades (Paris), 60

patients de moins de 6 semaines ont bénéficié d’'une VC pour le méme diagnostic.

Avant I'appariement selon les scores de propension, 49 nouveau-nés ont été inclus
dans le groupe DBP. Tous ont été traités a I’hdpital Timone Enfants, Marseille. Trente-cing
nouveau-nés ont été inclus pour I'appariement selon les scores de propension.

Dans le groupe VC, 35 nouveau-nés ont été inclus pour I'appariement.

Au total, 70 nouveau-nés ont été appariés, soit 35 dans le groupe DBP et 35 dans le groupe VC
(Figure 2). Deux caractéristiques étaient significativement différentes entre les groupes, la
présence d’'un obstacle sous-aortique (p = 0.04, Tableau 1) et le nombre de feuillets
fonctionnels sur la valve aortique, a savoir la tricuspidie, la bicuspidie et I'unicuspidie (p =0.01,
Tableau 2). L'ensemble des autres parametres n’étaient pas différents de facon significative

en pré-interventionnel (p > 0.05 pour I'ensemble des autres critéres apres appariement).

Figure 2 : Diagramme de flux

2 centres de références : CHU Necker-Enfants malades — CHU Timone Enfants

49 nouveau-nés 60 nouveau-nés

Dilatation percutanée au ballon Valvuloplastie chirurgicale
49 nouveau-nés 60 nouveau-nés

Patients non appariés

Dilatation percutanée au ballon Valvuloplastie chirurgicale

Appariement des patients selon les scores de propension 1:1

ul 70 nouveau-nés appariés I

35 nouveau-nés 35 nouveau-nés
Dilatation percutanée au ballon Dilatation percutanée au ballon
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Les résultats présentés par la suite concernent les 2 groupes de 35 patients appariés

selon le score de propension 1:1.

Caractéristiques démographiques des patients
Dans le groupe DBP, 6 enfants (17.1 %) étaient nés prématurés contre 2 enfants (5.7

%), dans le groupe VC (p = 0.13) (Tableau 1).

Le groupe DBP comptait 80 % (28/35) de filles, tout comme le groupe VC (p = 1).

Tableau 1 : Caractéristiques démographiques des patients avant et aprés appariement

Avant appariement Aprés appariement
DBP VC Valeur p DBP VC Valeur p
Effectif total 49 60 NA 35 35 NA
Fille, n (%) 10 (20,4) 13 (21,7) 28 (80) 28(80) 1
Prématurité, n (%) 9(18,4) 2(3.3) 0.009 6(17.1) 2 (5.7) 0.13
Age au geste (jours), moy (SD) 13 (2) 12 (1) 0,881 13 (2) 14 (2) 0,533
Poids au geste (g), moy (SD) 3,35(0,12) 3,24 (0,74) 0,327 3,33(0,12) 3,33 (0,11) 0,832
Surface corporelle au geste (m2), moy (SD) 0,22 (0,05) 0,21(0,003) 0,307 0,21 (0,005) 0,21 (0,005) 0,816
Taille au geste (cm), moy (SD) 50,2 (0,5) 49,3 (0,4) 0,1 50,1 (0,4) 49,7 (0,5) 0,516
Obstacle sus-aortique dont CoAo, n (%) 7 (14.2) 17 (28) 0.08 1(2.9) 6(17.1) 0.04
Anomalie cardiaque associée
CIV, n (%) 2(4.1) 5(8.3) 2(5.7) 1(2.9)
CIA, n (%) 2(4.1) 0(0) 0(0) 0(0)
Syndrome de Shone, n (%) 5(10.2) 1(1.6) 3 (8.6) 0(0)
Hypoplasie de l'arche, n (%) 4(8.2) 6 (10) 3(8.6) 2(5.7)

CIA : Communication inter-atriale ; CIV : Communication interventriculaire ; CoAo : Coarctation de I'aorte ; DBP : Dilatation percutanée au
ballon ; VC : valvuloplastie chirurgicale

Comorbidités

Un patient (2.9 %) des patients du groupe DBP avait un obstacle sus-aortique, contre
6 (17.1 %) dans le groupe VC (p = 0.04). L’hypoplasie de I'arche aortique comptait pour 8.6 %
(3/35) dans le groupe DBP et pour 5.7 % (2/35) dans le groupe VC.

Parmi les anomalies intracardiaques associées, on comptait :
- 5.7 % (2/35) de CIV dans le groupe DBP contre 2.9 % (1/35) dans le groupe VC.

-0 % (0/35) de CIA dans les deux groupes.
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- 8.6 % (3/35) de syndromes de Shone dans le groupe DBP contre 0 % (0/35) dans le groupe
VC (Tableau 1).

Caractéristiques des patients lors du geste

Lors du geste (VC ou DBP) le poids moyen des enfants dans le groupe DBP était de 3330
g + 120 g et dans le groupe VC il était de 3330 g + 110 g (p = 0.832). Concernant la taille au
geste, elle était en moyenne de 50.1 cm + 0.4 cm dans le groupe DBP et de 49.7 cm £ 0.5 cm

dans le groupe VC (Tableau 1).

Dix patients sur 35 (28.6 %) avaient une circulation systémique ducto-dépendante qui
nécessitait une perfusion continue de prostaglandine E1 dans le groupe DBP (Tableau 2)

contre 31.4 % (11/35) dans le groupe VC (p = 0.794).
L'ETT retrouvait avant le geste (Tableau 2) :

- FEVG moyenne a 58 % + 3 % dans le groupe DBP contre 54 % + 3 % dans le groupe VC (p =
0.267)
- Les valves aortiques étaient de distribution exactement similaire dans chaque groupe (p =

1):
- Valves tricuspides chez 8.6 % (3/35) des patients de chaque groupe.
- Valves bicuspides chez 82.9 % (29/35) des patients de chaque groupe.
- Valves unicuspides chez 8.6 % (3/35) des patients de chaque groupe.

Le diameétre moyen de I'anneau aortique était, dans le groupe DBP, de 6.5 mm + 0.3
mm et la surface valvulaire indexée moyenne dans ce groupe était de 1.58 cm? £ 0.1 cm?. Dans
le groupe VC, le diamétre moyen de I'anneau aortique était aussi de 6.5 mm + 0.3 mm (p =

0.874) et la surface valvulaire indexée moyenne était de 1.59 cm = 0.08 cm? (p = 0.723).

Pour la fonction valvulaire mitrale (Tableau 2), on ne retrouvait pas de fuite valvulaire
mitrale chez 69.7 % (23/35) dans le groupe DBP et chez 70.6 % (24/35) dans le groupe VC.
Dans le groupe DBP, 15.2 % (5/35) présentaient une fuite mitrale grade | et 15.2 % (5/35) une
fuite mitrale grade II. Dans le groupe VC, on retrouvait une fuite mitrale grade | chez 23.5 %
(8/35) et une fuite grade Il chez 5.9 % (2/35) des patients. Aucun patient ne présentait de fuite

valvulaire mitrale grade Ill ou IV.
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La moyenne des gradients trans-aortiques maximaux était de 80 mmHg + 4 mmHg (p
= 0.988) dans les deux groupes. Concernant la moyenne des gradients trans-aortiques

moyens, elle était de 49.6 mmHg + 10 mmHg dans le groupe DBP, contre 46.4 mmHg + 13

mmHg (p = 0.169) dans le groupe VC.

Tableau 2 : Caractéristiques des patients lors du geste, avant et apres appariement

Avant appariement Aprés appariement
DBP VC Valeur p DBP VC Valeur p
Ducto-dépendance, n (%) 18 (36,7) 21 (35) 0,851 10(28,6) 11(31,4) 0,794
FEVG avant le geste (%), moy (SD) 52 (3) 55 (2) 0,925 58 (3) 54 (3) 0,267
Nombre de feuillets fonctionnels : 0.01 1
3, n (%) 6(12,2) 3(5,0) 3(8,6) 3(8,6)
2,n (%) 40 (81,6) 29 (48,3) 29 (82,9) 29(82,9)
1, n (%) 3(6,1) 28(46,7) 3(8,6) 3(8,6)
Fuite valvulaire mitrale : 0,371
Absence, n (%) 30(65,2) 46(80,7) 23(69,7) 24 (70,6)
Grade 1, n (%) 7(15,2) 9(15,8) 5(15,2) 8(23,5)
Grade 2, n (%) 7 (15,2) 2(3,5) 5(15,2) 2 (5,9)
Grade 3, n (%) 1(2,2) 0(0,0) 0(0,0) 0(0,0)
Grade 4, n (%) 1(2,2) 0(0,0) 0(0,0) 0(0,0)
Anneau aortique
Diamétre de I'anneau aortique (mm), moy (SD) 6,5(0,2) 6,6(0,2) 0,494 6,5 (0,3) 6,5 (0,3) 0,874
Surface valvulaire indexée (cm?/m?), moy (SD) 1.5(0.4) 1.6(0.5) 0,494 1,58 (0,1) 1,59 (0,08) 0,723
Gradient trans-aortique
Gradient maximal (mmHg), moy (SD) 73 (4) 79 (4) 0,368 80 (4) 80 (4) 0,988
Gradient moyen (mmHg), moy (SD) 50(10) 52(13) 0,06 49.6 (13) 46.4(13) 0.169

FEVG : Fraction d’éjection du ventricule gauche ; DBP : Dilatation percutanée au ballon ; VC : valvuloplastie chirurgicale

Caractéristiques post-opératoires immeédiates

A I'ETT post-opératoire (Tableau 3), la FEVG moyenne était de 66 % + 11 % dans le

groupe DBP et de 65 % + 1 % dans le groupe VC (p = 0.7).

La moyenne des gradients trans-aortique maximaux (Tableau 3) dans le groupe DBP
était de 37 mmHg + 15 mmHg. Dans le groupe VC nous retrouvions une moyenne de

gradients trans-aortiques maximaux a 32 mmHg + 17 mmHg (p = 0.11). Concernant les

56



Dilatation au ballon versus chirurgie pour la sténose valvulaire aortique néonatale sévére : une comparaison appariée

gradients moyens, leur moyenne dans la groupe DBP était de 22 mmHg + 8 mmHg et dans le

groupe VC, la moyenne de gradients moyens était a 26 mmHg + 12 mmHg (p = 0.18).

Concernant la fonction valvulaire aortique post-opératoire (Tableau 3), on ne
retrouvait pas de différence significative entre les deux groupes (p = 0.44). Il n’y avait pas de
fuite valvulaire chez 18.1 % (6/33) patients, on retrouvait une fuite valvulaire aortique grade
I chez 60.6 % (20/33) des patients, de grade Il chez 15.1 % (5/33), de grade Ill chez 6.2 %
(2/33) et aucune fuite de grade IV (0 %, 0/33) dans le groupe DBP. Dans le groupe VC on ne
retrouvait pas de fuite chez 25.8 % (8/31) des patients, on retrouvait une fuite de grade |
chez 61.3 % (19/31), de grade Il chez 12.9 % (3/31), aucune fuite de grade Ill (0%, 0/31) ni de
grade 4 (0%, 0/31, p = 1). Enfin, les données étaient manquantes pour 5.8 % (2/35) et 14.2 %

(4/35) des groupes DBP et VC, respectivement.

Concernant la fonction valvulaire mitrale post-opératoire (Tableau 3), on ne
retrouvait pas non plus de différence significative entre les deux groupes (p=0.76). Il n’y avait
pas de fuite valvulaire chez 63.6 % (21/33) patients, on retrouvait une fuite valvulaire mitrale
de grade | chez 24.2 % (8/33) des patients et de grade Il chez 12.2 % (4/33). Dans le groupe
VC on ne retrouvait pas de fuite chez 66.6 % (20/30) des patients, on retrouvait une fuite de
grade | chez 26.6 % (8/30) et de grade Il chez 6.8 % (2/30). Aucun des patients des deux
groupes ne présentaient de fuite de grade lll ou IV. Les données étaient manquantes chez

5.7 % (2/35) des patients du groupe DBP et 14.3 % (5/35) des patients du groupe VC.

Mortalité toutes causes
Dans le groupe DBP, 11.5 % des patients (4/35) sont décédés durant le suivi et aucun

patient (0/35) n’est mort durant le suivi dans le groupe VC (p = 0.04) (Tableau 4).
Les courbes de survie sont représentées dans la Figure 3.

La survie a 5 ans était, dans le groupe DBP, de 83 % + 5 % alors qu’elle était de 100 %

dans le groupe VC (log-rank p = 0.004).

L’age moyen au déces était de 21.8 jours + 15 jours. En moyenne, les patients sont
décédés a 12 jours £ 14 jours du cathétérisme interventionnel. L'ensemble des patients sont
décédés dans les 30 jours suivant l'intervention et aucun n’avait quitté le service de

réanimation entre l'intervention et le déceés.
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Parmi les patients décédés, I'un était né grand prématuré (28 SA) et avait été
diagnostiqué d’un syndrome de Lennox-Gastaut. Le gradient moyen trans-aortique pré-
interventionnel était a 39 mmHg, sa valve aortique était bicuspide. Il pesait 1.100 kg lors de

I'intervention.

Tableau 3 : Caractéristiques des patients aprés la procédure, avant et aprés appariement

Avant appariement Aprés appariement
DBP VC Valeur p DBP VC Valeur p
FEVG post-opératoire (%), moy (SD) 63 (16) 65 (3) 66 (11) 65 (1) 0.70
Fuite valvulaire aortique : 0.44
Absence, n (%) 9(18.4)  14(23.3) 6(17.1)  8(22.9)
Grade 1, n (%) 27(55.1)  30(50) 20(57.1) 19 (54.3)
Grade 2, n (%) 6(12.2) 6 (10) 5(14.2) 3 (8.6)
Grade 3, n (%) 4(8.2) 1(1.6) 2(5.8) 0(0)
Grade 4, n (%) 1(2) 0(0) 0(0) 0(0)
NG, n (%) 2(4) 9 (15.1) 2(5.8) 4(14.2)
Fuite valvulaire mitrale : 0.76
Absence, n (%) 27 (55.1) 35(58.3) 21 (60) 20 (57.1)
Grade 1, n (%) 14 (28.6) 13 (21.7) 8(22.9) 8(22.9)
Grade 2, n (%) 5(10.2) 3(5) 4 (11.5) 2 (5.7)
Grade 3, n (%) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
Grade 4, n (%) 1(2) 0(0) 0(0) 0(0)
NC, n (%) 2(4) 8(13.3) 2(5.7) 5(14.3)
Gradient trans-aortique :
Gradient maximal, mmHg (SD) 36 (15) 32 (16) 37 (15) 32(17) 0.11
Gradient moyen, mmHg (SD) 21 (10) 23 (11) 22 (8) 26 (12) 0.18

FEVG : Fraction d’éjection du ventricule gauche ; DBP : Dilatation percutanée au ballon ; VC : valvuloplastie chirurgicale ; NC : Non
connu

Le geste s’est compliqué d’une défaillance cardiologique et I'enfant est décédé 2 jours

apres l'intervention, en service réanimation pédiatrique.
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Un autre patient décédé avait été pris en charge a deux jours de vie dans le cadre d’une
défaillance cardiologique sévere ducto-dépendante et nécessitant 'administration d’amines
vasopressives pour maintenir un débit cardiaque. Sa valve était unicuspide et sa FEVG était
estimée a 12 % avant le geste. L’intervention n’a pas permis d’améliorer le débit cardiaque ou
de soulager I'obstacle, il est décédé des suites d’un arrét cardiorespiratoire a 6 heures post-

intervention.

Un troisieme enfant avait été pris en charge a 7 jours de vie pour une SAC sévére avec
un gradient moyen a 47 mmHg, en contexte de bicuspidie aortique. L’intervention s’est
compliquée d’un arrét cardiorespiratoire lors de la dilatation, malgré un geste efficace. Un
support cardiorespiratoire extracorporel (ECMO, ExtraCorporeal Membrane Oxygenation) a
été mise en place au bloc opératoire et I'’enfant est décédé des complications de réanimation
30 jours plus tard (arrét de thérapeutiques actives devant un tableau de lésions neurologiques

séveres, de sepsis et d’insuffisance rénale nécessitant une dialyse).

Nous n’avons observé aucune mortalité a partir de 30 jours apreés le cathétérisme.

Figure 3 : Courbes de survie aprés l'intervention
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Durée de vie sans réintervention
La survie sans réintervention a 5 ans (Tableau 4) était, dans le groupe DBP, de 68 % +
8 % et, dans le groupe VC, de 71 % + 10 % (log-rank p = 0.82). Les courbes de survie sans

réintervention sont représentées dans la Figure 3.
Pour les 23 patients (23/70) ayant nécessité une réintervention, les indications étaient :

- Fuite aortique sévere, 36 % (4/11) dans le groupe DBP et 0 % (0/12) dans le groupe VC.
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- Rétrécissement aortique sévere, 36 % (4/11) dans le groupe DBP et 33 % (4/12) dans le
groupe VC.

- Association de rétrécissement et de fuite aortique, comptés a part des deux autres groupes,

18 % (2/11) dans le groupe DBP et 66 % (8/12) dans le groupe VC.

- Un patient (9 %) a bénéficié d’une chirurgie de Crafoord dans le cadre d’une coarctation de
I’aorte dans le groupe DBP et 27 % (3/11) des patients de ce groupe ont bénéficié d’une

nouvelle DBP.

Les réinterventions chirurgicales (Tableau 4) étaient des chirurgies de Ross pour 45 %
(5/11) patients du groupe DBP et 41.7 % (5/12) du groupe VC. La procédure de Konno a été
faite en plus de la chirurgie de Ross pour 18 % (2/11) des patients du groupe DBP mais pour
aucun patient du groupe VC (0/12). Enfin, une valvuloplastie aortique sans remplacement
valvulaire a été faite a nouveau pour 50 % (6/12) des patients du groupe VC mais pour aucun

patient (0/11) du groupe DBP.
Figure 5 : Courbes de survie sans réintervention
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Une analyse en sous-groupes a permis d’obtenir les courbes de survie sans
réintervention (Figure 4) selon la morphologie de la valve aortique des patients dans les deux
groupes (log-rank p = 0.2). On n’observe aucune réintervention chez les 6 patients porteurs
de valves aortiques tricuspides. En revanche, on remarque un taux de réintervention

important chez les patients porteurs de valves bicuspides avec 34 % de réintervention (20/58),
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tous groupes confondus, dont 60 % avant 1 an (12/20). Ce taux de réintervention est encore
plus marqué chez les porteurs de valves unicuspides avec 50 % (3/6), dont les réinterventions
ont eu lieu aux ages de 16, 35 et 71 mois.

Figure 5 : Courbes de survie sans réintervention selon la morphologie de la valve aortique
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Une deuxieme analyse en sous-groupes a été menée afin de voir I'impact de la ducto-
dépendance sur la survie sans réintervention. Les courbes de survie sont représentées sur la

Figure 5.

On observe que chez les 21 patients (21/70), tous groupes confondus, nécessitant une
perfusion de prostaglandine E1 avant ou pendant le geste, 47.6 % (10/21) ont nécessité une
réintervention, alors que chez les 49 patients (49/70) non ducto-dépendants, seulement 22.4

% (11/49) ont eu besoin d’une réintervention (p = 0.004).

Caractéristiques du suivi des patients
La durée moyenne de suivi était de 77 mois + 46 mois dans le groupe DBP et de 99

mois + 55 mois dans le groupe VC (Tableau 4).

La FEVG moyenne dans le groupe DBP est de 68 % + 5 %, elle est de 67 % £ 5 % dans le
groupe VC. Il existe une fuite aortique de grade | chez 61.3 % (19/31) des patients survivants
du groupe DBP et chez 54.2 % (19/35) des patients du groupe VC. Dans le groupe DBP, on
retrouve une fuite aortique de grade Il chez 12.9 % (4/31) des patients et chez 11.4 % (4/35)

des patients du groupe VC. Un patient (2.9%, 1/35) du groupe VC présente une fuite aortique
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de grade lll, aucun patient du groupe DBP n’en présente. Il n’existe de fuite grade IV dans

aucun des deux groupes.

Figure 5 : Courbes de survie sans réintervention selon |'administration ou non de prostaglandine E1 (Prostine ®) avant et/ou
pendant la procédure
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La moyenne des gradients trans-aortiques maximaux est de 27 mmHg + 18 mmHg dans
le groupe DBP et de 34 mmHg + 21 mmHg dans le groupe VC. Concernant celle des gradients
trans-aortiques moyens, elle était de 15 mmHg + 10 mmHg dans le groupe DBP contre 21

mmHg + 9 mmHg dans le groupe VC.
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Tableau 4 : Caractéristiques des patients en fin de suivi

Age a la fin du suivi (mois), moy (DS)
Déces toute cause, n (%)
Age au déces (jours), moy (DS)
Réintervention chirurgicale, n (%)
Age a la réintervention (mois), moy (DS)
Indication de réintervention :
Insuffisance aortique, n (%)
Rétrécissement aortique, n (%)
Insuffisance + rétrécissement aortiques, n (%)
Autres, n (%)
NC, n (%)
Type de réintervention :
Chirurgie de Ross, n (%)
Chirurgie de Ross-Konno, n (%)
Valvuloplastie aortique, n (%)
Autres, n (%)
NC, n (%)
Fuite valvulaire aortique au dernier suivi :
Absence, n (%)
Grade 1, n (%)
Grade 2, n (%)
Grade 3, n (%)
Grade 4, n (%)
NC, n (%)
Gradient trans-aortique au dernier suivi :
Gradient maximal, mmHg (SD)
Gradient moyen, mmHg (SD)
FEVG au dernier suivi (%), moy (DS)

Avant appariement

DBP
82 (50)
7 (14)
21.4
16 (33)
22 (32)

5(31.3)
5(31.3)
2 (12.5)
3(18.8)
1(6.3)

7 (43.8)
3(18.8)
1(6.3)
5(31.3)
0(0)

5(11.9)
24 (57.1)
5(11.9)
0(0)
0(0)
8 (19)

28 (16)
15 (9)
68 (6)

VC
64 (60)
0
NA
20 (66)
40 (44)

2 (10)
5 (25)

13 (65)
0(0)
0(0)

9 (45)
0 (0)
8 (40)
2 (10)
1(5)

15 (25)
25 (41.7)
10 (25)
4(6.7)
0 (0)
4(6.7)

36 (19)
25 (13)
67 (5)

Valeur p

Aprés appariement

DBP

77 (46)
4(11.5)
21.8 (15)
11 (31)
27 (37)

4 (36)
4(36)
2 (18)
1(9)
0(0)

5 (45)
2 (18)
0 (0)
4 (36)
0 (0)

5(16.1)
19 (61.3)
4(12.9)
0(0)
0 (0)
3(9.7)

27 (18)
15 (10)
68 (5)

vC
99 (55)
0(0)
NA
12 (34)
35(32)

0(0)
4 (33)
8 (66)
0 (0)
0(0)

5(41.7)
0(0)
6 (50)
0(0)
1(8.3)

8(22.9)

19 (54.2)

4(11.4)
1(2.9)
0 (0)
3(8.6)

34 (16)
21(9)
67 (5)

Valeur p

0.04

FEVG : Fraction d’éjection du ventricule gauche ; DBP : Dilatation percutanée au ballon ; VC : valvuloplastie chirurgicale ; NC : Non

connu
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Discussion

Nous avons voulu comparer, dans cette étude, les résultats entre deux techniques de
prise en charge de la SAC. A notre connaissance, il n’existe dans la littérature aucune étude
multicentrique avec appariement selon le score de propension pour comparer ces deux

techniques.

Il n’existe pas d’étude prospective ayant montré la distincte supériorité de la prise en
charge chirurgicale sur le cathétérisme interventionnel ou l'inverse?8. L’efficacité des deux
techniques a été largement démontré par de nombreuses études internationales?#26-33, mais
I’'absence d’étude prospective randomisée rend inexacte la réponse a la question concernant

la supériorité d’une technique sur I'autre.

La rareté relative de la SAC, dont les incidences moyennes dans notre étude étaient de
2.88 patients/an pour le centre de Marseille, et de 3.5 patients/an pour le centre de Paris,
chacune dans des centres prenant en charge des bassins de population de plusieurs millions

d’habitants, rend difficile I'organisation d’'une étude prospective et randomisée.

De plus, la VC et la DBP du nouveau-né en état hémodynamique instable et en
insuffisance cardiaque nécessite une expertise de haut niveau, et une grande expérience de
la pathologie est nécessaire pour prendre en charge ces patients de facon optimale, les
centres référents sont donc plus a méme de spécialiser leur prise en charge dans I'une ou

I'autre des techniques.

Apres avoir révolutionné la cardiologie interventionnelle dans les années 1960, le
cathétérisme interventionnel a permis de développer la technique de DPB dans la prise en
charge de la SAC, dont les premiéres descriptions remontent au milieu des années 19803433,
La majorité des centres ont donc adopté cette technique nouvelle qui était, a I'époque, la
seule alternative au déces rapide du patient. Avec I’évolution de la technologie médicale et
presque 40 ans d’expérience, la DBP fait partie des techniques largement maitrisées par les

médecins spécialisés dans le cathétérisme interventionnel.

Son résultat immédiat et la possibilité de dilater a nouveau l'anneau aortique en cas
d’efficacité sous-optimale, dans le méme temps, en fait une procédure de choix dans la SAC.
En revanche, la réparation est grossiére et ne résout pas le probleme de la dystrophie
valvulaire sous-jacente ou de la présence d’un obstacle sous-valvulaire. En effet, certaines
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études ont montré que la présence d’'une valve unicuspide était un facteur de mauvais
pronostic de réussite d’un cathétérisme interventionnel34. Dans le cas des valves aortiques
unicuspides, le ballon irait séparer le feuillet a I'opposé des commissures fusionnées,
entrainant une moindre diminution du gradient trans-aortique et une plus grande fuite
aortique que pour les valves bicuspides sans excroissances noduleuses, ou le ballon aura
tendance a déchirer la commissure fusionnée®, ce qui semble cohérent avec nos résultats, ol
le taux de réintervention est largement supérieur chez les patients porteurs de valves

unicuspides en comparaison aux deux autres morphologies de valves.

Relativement nouvelle dans le domaine de la cardiologie pédiatrique, I’échographie 3D
a démontré sa supériorité par rapport a I'ETT 2D dans le diagnostic et le dépistage de la
sténose aortique sur dystrophie congénitale valvulaire3’. L’algorithme de décision du choix du

type de traitement pour la SAC pourrait bénéficier de I'ajout de cette évaluation.

En cas d’échec de la premiére dilatation, une technique a été mise au point pour
améliorer la stabilité du ballon dans la racine aortique. En effet, si le chirurgien peut travailler
a coeur arrété grace a la CEC et la cardioplégie, le médecin réalisant le cathétérisme doit
travailler a coeur battant. Décrite en 2002 pour la premiére fois38, la stimulation ventriculaire
rapide consiste a provoquer une tachycardie ventriculaire et un asynchronisme

atrioventriculaire qui diminue le débit cardiaque et rend moins mobile la racine aortique.

La contractilité ventriculaire droite et le débit cardiaque global sont alors diminués et
la racine aortique devient moins mobile, permettant une meilleure adhérence au ballon. La

durée moyenne de la stimulation est inférieure a 16 secondes.

La procédure présente peu de complications, avec un risque de tachycardie
ventriculaire soutenue inférieur a 1 % et 1.4 % de fibrillation ventriculaire répondant a la
défibrillation électrique®. Néanmoins, la stimulation ventriculaire rapide nécessite plus

d’études de sécurité, d’efficacité et une harmonisation des techniques chez le nouveau-né.

Bien que décrite avant la DBP, la prise en charge chirurgicale est une option de choix
plus récente. En effet, les premiéres prises en charges chirurgicales consistaient en une
dilatation rigide de la valve aortique par approche transapicale?, dont les résultats n’ont a
I’époque pas été comparés avec la DBP. Depuis 20 ans, I'affinement des techniques et de la

technologie a permis d’aboutir a une prise en charge plus adéquate des SAC, avec la création
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de néocommissures, la dissection de commissures fusionnées, la résection de nodules fibreux
valvulaires et d’affinement de la valve aortique. Une meilleure croissance de la racine aortique
a été observée aprés une VC par rapport a la DBP33, Cette croissance permettrait de retarder
I'indication a une réintervention et pourrait s’associer a un meilleur résultat lors de la
procédure de Ross, permettant une moindre modification de ’homogreffe pulmonaire. Cette

hypothése nécessite néanmoins des études plus poussées dans ce sens.

De fagon surprenante, malgré son caractéere qui semble plus invasif au premier abord,
il n’y a pas de mortalité dans le groupe VC alors qu’elle est de 11.5 % dans le groupe DBP.
Néanmoins, sur notre échantillon, il n’existe pas de différence significative en termes de
nombre de réinterventions et en termes d’age a la réintervention. Dans la littérature, on
observe une absence de preuve forte concernant la supériorité de I'une ou de l'autre des
techniques. Certaines études montrent une meilleure survievie sans réintervention chez les
patients ayant eu une VC plutdét qu’une DBP?#, tandis que d’autres ne montrent pas de
différence significative*>*2. Ces résultats contradictoires s’expliquent probablement par le
faible échantillon de patients, I'habitude des centres et I'absence d’étude randomisée

prospective.

Malgré I’efficacité des techniques d’anesthésie et de réanimation, en plus du temps de
clampage relativement court, les anciens nouveau-nés ayant subi une chirurgie cardiaque
avec circulation extracorporelle sont plus a risque de troubles du neurodéveloppement que

les nouveau-nés sains*34,

Une étude spécifique, avec un recrutement prospectif, pourrait étre intéressantes
dans le contexte de mortalité relativement faible de la SAC et de I'intérét croissant que porte
la cardiologie pédiatrique dans le neurodéveloppement des patients. De méme, une étude

portant sur les différences de qualité de vie serait un complément important a notre étude.

Les études observationnelles entrainent une erreur systématique sur les variables de
base, dues a I'absence de sélection prospective des sujets a inclure, qui améne invariablement
a des biais aux résultats. De plus, un faible nombre de sujets et un recrutement rétrospectif
bicentrique était a risque de biais de recrutement. Afin de pallier ces biais, des outils ont été

développés, comme |'appariement par scores de propension.
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Tels que décrits par Rosembaun et Rubin, les scores de propension correspondent a la
probabilité de valider une hypothése selon les variables de base*® et permettent de modéliser
la prédiction de validation de I’hypothése selon les variables de base?®®. Dans notre cohorte,
aprés appariement, on observe une seule variable de base qui différait significativement entre

les deux groupes, la présence d’un obstacle sous aortique.

Concernant le critére de jugement principal, on observe un taux de mortalité cohérent
avec la littérature qui rapporte une survie a 10 ans de 95 %%°. Avec une mortalité nulle, la VC

apparait comme supérieure a la DBP dans notre étude (p = 0.04).

Tous les patients sont décédés dans le mois qui a suivi leur prise en charge. Parmi les
4 patients n’ayant pas survécu, 3 avaient une valve bicuspide et 1 avait une valve unicuspide.
Trois d’entre eux ont été pris en charge durant leur premiére semaine de vie, le dernier ayant
été pris en charge a 24 jours mais 31 SA d’age corrigé et un poids au geste de 1.100 kg. Trois
d’entre eux étaient en état de choc cardiogénique nécessitant un support hémodynamique

par amines vasopressives, deux d’entre eux présentaient une ducto-dépendance.

Il n’existe pas de différence significative d’age a la réintervention ou de taux de

réintervention selon la technique utilisée.

L’analyse en sous-groupes centrée sur le nombre de feuillets des valves aortiques
montre que la présence d’une bicuspidie ou d’une unicuspidie est un facteur de risque de
réintervention toutes techniques confondues. Probablement en lien avec la faiblesse de notre
échantillon, nous ne retrouvons toutefois pas de différence significative entre le risque de
réintervention des valves bicuspides et de valves unicuspides. Dans la littérature, le fait d’avoir
une valve unicuspide est un facteur de risque de réintervention plus marqué que la

bicuspidie®’.

Semblant étre un indicateur de mauvaise hémodynamique pré-opératoire, on observe
gue la ducto-dépendance, symbolisée par la nécessité du maintien du canal artériel ouvert
par perfusion continue de prostaglandine E1 (Prostine®) avant la chirurgie, est un facteur de
risque de réintervention dans la SVA. Il n’existe pas d’étude spécifique dans la littérature sur

le lien entre ducto-dépendance et pronostic de réintervention dans la SAC.

Chaque technique présente donc des avantages et des inconvénients spécifiques. On
notera néanmoins qu’il n’existe pas de différence significative dans I'évolution post-
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opératoire des patients avec valves aortiques tricuspides, en termes de mortalité ou d’age a

la réintervention.

Limites de I'étude :

La limitation principale de cette étude est son caractére rétrospectif. Ce modele
d’étude entraine des biais de perdus de vue, ne permet pas I'accumulation données
standardisées dans le contexte. De plus I'évolution des techniques en 20 ans rend

probablement peu comparables les patients traités en 2020 de ceux traités en 2003.

L’analyse en score de propension permet statistiquement de s’affranchir de plusieurs
de ces biais sans obtenir I'efficacité statistique d’un recrutement prospectif. Le recours a cette
analyse réduit le nombre de sujets inclus dans I'étude, ce qui peut diminuer la puissance
globale de I'étude, voire d’augmenter le risque de ne pas mettre en évidence une différence

entre les deux techniques.

Le nombre réduit de sujet et I'absence de certaines données concernant les patients
(notamment ceux datant d’avant I'informatisation des dossiers médicaux) n’ont pas pu étre

inclues dans I'analyse.

La courbe d’apprentissage des techniques chirurgicales ou de cathétérisme ainsi que
I’évolution technologique est a prendre en compte dans les limitations et d’éventuelles
différences d’efficacité entre les patients traités en début de période d’inclusion et ceux inclus

ces dernieres années.

D’autres analyses et un suivi prospectif sont essentiels pour évaluer les indications de

I'une ou I'autre des techniques.
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Conclusion

Dans cette étude bicentrique, il apparait que la chirurgie permet une meilleure survie
hospitalieére que la dilatation percutanée au ballon. On observe néanmoins aucune mortalité
apres un mois post-intervention et aucune différence dans la survie sans réintervention entre

les deux techniques.

La décision de prise en charge d’une SAC doit étre pluridisciplinaire et adaptée au
patient. En cas de décision de reconstruction biventriculaire, I'analyse de la fonction
cardiaque, de la morphologie du ventricule gauche et principalement de la valve aortique doit

amener a une décision personnalisée.

La valvuloplastie chirurgicale devrait étre proposée pour les enfants dont I’état clinique
permet d’anticiper une bonne tolérance de la circulation extracorporelle et dont les valves
sont dystrophiques, bicuspides ou unicuspides. La dilatation percutanée au ballon devrait étre
réservée aux patients dont I'état ne permettrait pas de supporter une chirurgie avec
circulation extra-corporelle ou dont la valve aortique n’apparait pas dystrophique a

I’échographie 3D.

Les prochaines études comparant les deux techniques devraient intégrer la
comparaison du neurodéveloppement et de la qualité de vie dans le suivi a long terme des

patients.
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ANNEXES

Annexe 1 : Critéres de sélection pour laldilatation valvulaird aortique foetale*®4°

Critéres de risque de développement d’un syndrome d’hypoplasie du coeur gauche
- Dysfonction systolique gauche modérée
- Flux trans-aortique rétrograde
- Altération du flux a travers le foramen ovale (gauche-droit ou bidirectionnel)
- Flux trans-mitral monophasique
Evaluation de la capacité du ventricule gauche a récupérer apres intervention foetale
- Diamétre télédiastolique du ventricule gauche > -2 DS
- Hypoplasie mitrale > -2 DS
- Pression intra-ventricule gauche > 30 mmHg (sur fuite aortique ou mitrale)

Annexe 2 : Définition de la prématurité selon I’'OMS>°

Un nouveau-né est considéré comme prématuré s’il nait vivant avant 37 SA. La

prématurité est divisée en 3 sous-catégories selon le terme de naissance :
- Prématurité extréme : moins de 28 SA.
- Grande prématurité : entre 28 et 32 SA.

- Prématurité moyenne : entre 32 et 37 SA.
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