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Résumé

Objectifs: Evaluer le pronostic des patients atteints de canal atrio-ventriculaire complet (CAVc) corrigé
chirurgicalement et identifier les facteurs de risque de déces et de reprise chirurgicale.

Méthodes : 11 s’agit d’une étude pronostique portant sur les patients atteints de CAVc isolé et équilibré
qui ont été colligés entre 1994 et 2012 au service de Cardiologie Pédiatrique de 1’hdpital « La Rabta » et
ayant eu une réparation chirurgicale complete.

Résultats : Un total de 56 patients ont été inclus, dont 82,5% ont été trisomiques 21. L’age opératoire
moyen a été de 10 mois (extrémes: 1- 30) ; environ un tiers de patients ont été opérés avant 1’age de six
mois et trois quarts avaient un poids supérieur a 5 Kg. La suture de la fente mitrale, a été pratiquée chez
la majorité des patients (78,6%). En post-opératoire précoce (< 30 jours), la mortalité a été€ de 19,6 %
dont seul le poids opératoire <5kg, en a été prédictif. Une insuffisance mitrale (IM) = grade III a été notée
chez 13.4% des patients et des troubles conductifs ont été rapportés chez trois patients. Une ré-interven-
tion chirurgicale a été indiquée chez quatre patients pour plastie mitrale associée chez un seul patient a
la fermeture d’un shunt résiduel significatif. Seule la présence d’une fuite préopératoire significative de
la valve auriculoventriculaire gauche (VAVG), a été€ identifiée comme facteur prédictif indépendant des
ré-interventions précoces. Concernant les résultats tardifs, seulement 28 patients ont pu étre contrdlés
dans un délai moyen de 20 mois (extrémes : 3 mois et 21 ans); aucun déces, ni ré-intervention tardifs
n’ont été observés. Une IM tardive de grade II au plus, a été rapportée chez 24 patients et un seul trouble
conductif tardif a été observeé.

Conclusion : Dans le contexte tunisien, les taux de morbi-mortalité de la chirurgie réparatrice du CAVc
demeuraient relativement élevés. Les ré-interventions €taient indiquées essentiellement devant une IM
significative. Des profils a risque étaient identifiés: le faible poids opératoire et la présence d’une fuite
de la VAVG plus que modérée. Par contre, la trisomie 21 n’a pas ét€ un facteur du mauvais pronostic.

Summary

Aims: to assess the prognosis of surgically corrected complete atrioventricular septal defect (CAVSD)
and determine risk factors for death and redo surgery.

Methods: A prognostic study among operated patients for CAVSD, admitted to the pediatric cardiology
department of ‘La Rabta’ hospital, from 1994 to 2012.

Results: Of 56 included-patients, 82.5% hat Down syndrome; mean age of surgical correction was 10
months (range: 1-30), almost one third were operated before 6 months old and three quarters were
weighing more than 5 kg. Cleft closure was performed in 78.6% of cases. In early post-operative phase
(=<30days), mortality was at 19.6% and was independently predicted by a preoperative weight less than 5
kg. Left atrioventricular valve (LAVV) regurgitation (= grade III) occurred in 13.4% of cases and re-
operations were required in four patients for LAVV repair associated to residual shunt closure in one
patient. A LAVV regurgitation > grade II, was identified as an independent risk factor of early
reoperation. Three atrio-ventricular blocks (AVB) were noted. Regarding the late operative phase, only
28 patients were reviewed within an average follow-up time of 20 months (3 months-21 years). Among
this patients, no deaths neither redo surgery were observed; 24 had less than grade III-LAVV
regurgitation and only one had a 1st degree AVB.

Conclusion: Rates of mortality and morbidity in the surgical treatment of CAVSD are still high in the
last two decades. Redo surgery aims most often to correct LAVV leak. Low body weight and significant
preoperative LAVV regurgitation were risk factors for adverse events. However, Down syndrome was not
associated to poorer prognosis.
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INTRODUCTION

Le Canal AtrioVentriculaire (CAV) constitue 4 a 5% de
toutes les cardiopathies congénitales. Découvert le plus
souvent dans le cadre d’un syndrome génétique, une
forte association a été observée avec la Trisomie 21
(T21). Plusieurs formes ont été décrites dont la plus
fréquente est la forme compléte (CAVc) avec une
incidence approximative de 2/ 10 000 naissances
vivantes [1]. Dans cette forme, le traitement passe par
une cure chirurgicale avant [’age de six mois de vie, de
crainte de fixation des résistances vasculaires
pulmonaires. Le pronostic postopératoire est
conditionné par la qualité de la reconstruction de la
Valve Auriculo-Ventriculaire Gauche (VAVG),
essentiellement en termes de continence valvulaire. En
effet, une reprise chirurgicale pour Insuffisance Mitrale
(IM) serait indiquée chez environ un patient sur dix [2].
Ainsi, cette étape cruciale du temps opératoire suscite
un double défi. D’une part, U’amélioration des
techniques de réparation chirurgicale de la VAVG et leur
adaptation aux spécificités anatomo-cliniques de chaque
patient. D’autre part, U"identification des profils a risque
de ré intervention sur la nouvelle Valve Mitrale (VM)
permettant d’établir une stratégie de surveillance post
opératoire plus adéquate a long terme.

Dans le contexte tunisien, trés peu de travaux se sont
intéressés a la forme compléte de CAV et
particulierement aux aspects évolutifs des patients
ayant subi une chirurgie correctrice. L’objectif de travail
a été de décrire les résultats de la chirurgie réparatrice
du CAVc et identifier les facteurs pronostiques de
mortalité précoce et de ré intervention chirurgicale pour
IM.

METHODES

Population d’étude :

Il s’agit d‘une étude pronostique de morbi-mortalité
aprés chirurgie réparatrice de CAVc. Cette étude a été
conduite au niveau du centre hospitalo-universitaire « La
Rabta » (Tunis-Tunisie) un service tertiaire de
cardiologie pédiatrique. Ont été inclus a U’étude, les
patients opérés entre 1994-2012, d’une forme compléete
de CAV -diagnostiquée a [’échocardiographie et
confirmée a l’examen per opératoire- ayant bénéficié
d’une réparation chirurgicale bi ventriculaire compléte
en un seul temps opératoire. Les formes déséquilibrées
de CAVc incompatibles a une réparation a deux
ventricules et les formes s’intégrant dans le cadre d’une
cardiopathie complexe (tétralogie de Fallot,
hétérotaxie, retour veineux pulmonaire anormal,
sténose pulmonaire, coarctation aortique,
Communications Inter Ventriculaires (CIV) larges...) ont
été d’emblée exclues de ce travail.
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Données collectées

Les données des patients ont été colligées via ’analyse
des dossiers médicaux, les observations du suivi a la
consultation externe, les comptes rendus opératoires et
les comptes rendus de réanimation postopératoire.
L’historique médical, la présentation clinique, les
examens para-cliniques disponibles
(électrocardiogramme, Echographie Trans-Thoracique
(ETT) et exploration hémodynamique), les données de la
circulation extracorporelle (CEC) et les constatations
opératoires, ont tous été rapportés. Le post opératoire
précoce a été défini par la période s’étalant a 30 jours
au plus de la réparation chirurgicale initiale. Au-dela, le
postopératoire a été qualifié de tardif. Toutes les
complications postopératoires (spécifiques ou non) ont
été inventoriées et analysées.

Analyse statistique

Les données ont été analysées au moyen du logiciel SPSS
(Statistical Package for the Social Sciences), version 19.0
pour Windows. Des fréquences absolues et relatives ont
été calculées pour les variables qualitatives, ainsi que
des moyennes et des écarts-types pour les variables
quantitatives de distribution normale et des médianes
et des valeurs extrémes pour les variables quantitatives
de distribution non normale. L’étude des facteurs
pronostiques de la mortalité et des reprises chirurgicales
précoces, a été effectuée par analyse univariée puis
multivariée par régression logistique binaire. Les
variables intégrées dans ’étude analytique ont été
présélectionnées a partir d’une large revue de la
littérature. Les résultats ont été représentés sous forme
d’0dds Ratio (OR) avec intervalle de confiance a 95%.
Dans tous les tests statistiques, le seuil de signification
(p) a été fixé a 0,05.

RESULTATS

Un total de 56 patients a été inclus dans cette étude.
L’age moyen de découverte de la cardiopathie a été de
cing mois avec des extrémes de 5 jours a 22 mois. La
grande majorité des patients (91%) ont été diagnostiqués
durant leur premiére année de vie. La prévalence de
cette cardiopathie a été similaire dans les deux sexes.
Un syndrome dysmorphique caractéristique de T21 a été
objectivé chez 59,6% des patients. A UETT, la taille
moyenne [minimum-maximum] des défects septaux a été
respectivement de 11,7 mm [3-20] pour la
communication interauriculaire de type ostium primum
(CIA-OP) avec shunt gauche-droit exclusif et de 8,7 mm
[4-20] pour la CIV d’admission avec shunt gauche-droit,
sauf chez quatre patients qui avaient un shunt plutot
bidirectionnel a prédominance gauche-droit. L’étude
anatomique de la VAVG gauche, a démontré une
dysplasie des feuillets valvulaires chez environ un
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cinquiéme des patients. Sur le plan fonctionnel, une
insuffisance de la VAVG a été objectivée chez environ
trois quarts des patients et a été jugée au moins
modérée (> grade Il) chez la moitié de ces patients.
Concernant la VAV droite, une dysplasie a été notée chez
deux patients et une fuite jugée plus que modérée a été
observée chez environ la moitié des patients (48%).
Aucune anomalie des voies d’éjection ventriculaires n’a
été notée, en particulier aucune sténose sous-aortique.
Concernant lintervention chirurgicale, l’age moyen a
Uintervention a été de 10 mois avec des extrémes de 1
mois et 30 mois. La chirurgie a été réalisé en Tunisie
chez 39 patients et a l’étranger chez 17 autres. Environ
un tiers des patients ont été opérés avant l’age de six
mois et trois quarts des patients, avaient un poids
opératoire supérieur a 5 Kg. Trois techniques
chirurgicales de septation atrioventriculaire, ont été
inventoriées dans ce travail: a patch unique classique
(n=13), a patch unique modifié (n=5), et a deux patchs
(n=38). La suture de la fente mitrale, a été pratiquée
chez la majorité des patients (78,6%). D’autres gestes
associées de reconstruction valvulaire ont été réalisés :
annuloplastie (n=1), commissuroplastie (n=5) et
élargissement par patch (n=1).

Concernant les résultats précoces, la mortalité post
opératoire précoce a été de 19,6% dont les causes sont
détaillées dans le tableau 1. Les complications non
spécifiques de la chirurgie du CAV (26%), ont été
dominées par les causes infectieuses (tableau 2). Pour
les complications spécifiques, des shunts postopératoires
précoces ont été observés aux deux étages : deux CIA
minimes et 14 CIV dont une seule large avec
retentissement hémodynamique. Des crises
d’Hypertension Artérielle Pulmonaire (HTAP) ont été
observées chez trois patients, dont deux ont bien évolué
sous ventilation efficace et diurétiques seuls ou associés
a une reprise chirurgicale chez un patient (pour IM
sévere avec CIV large). Une IM post opératoire précoce a
été notée chez 73% patients et jugée notable (> grade Il
dans 15% des cas. Une ré-intervention chirurgicale
précoce a été indiquée chez quatre patients pour plastie
de la VAVG associée chez un seul patient a une
fermeture d’une CIV résiduelle large (tableau 3).

Les facteurs pronostiques de mortalité précoce ont été
les suivants: la présence d’une T21, le poids opératoire
<5Kg, la présence d’une fuite préopératoire significative
de la VAVG (>grade Il), U’ére chirurgicale (avant ’année
2000), la présence d’autres anomalies cardiaques, et
I’absence d’un geste sur la fente mitrale. Seul le poids
opératoire <5kg, a été prédictif indépendant de
mortalité précoce (tableau 4).

L’étude des facteurs pronostiques de ré intervention
précoce, a conclu que la présence d’une fuite
préopératoire, plus que grade Il de la VAVG, en a été le
seul facteur prédictif indépendant (tableau 5). Sur le
plan électrocardiographique, trois troubles
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conductifs précoces: un BAV de 1¢ degré et deux BAV
complets ont été rapportés dont un seul persistant qui a
nécessité une stimulation épicardique.

Concernant les résultats tardifs, seulement 28 patients
ont pu étre recontrolés apres la premiéere hospitalisation
index de réparation chirurgicale avec des délais de suivi
trés variables dont la moyenne était de 20 mois et les
extrémes de 3 mois et 21 ans. Aucun déceés tardif n’a pu
étre observé et confirmé. Une seule CIA de novo minime
a été rapportée, les deux CIA observées en post
opératoire précoce n’ont pas été controlées. Pour les CIV
résiduelles précoces, dix ont été controlées a distance:
deux ont évolué vers la fermeture spontanée et huit ont
demeuré stables et restrictives. Une IM tardive < grade Il
a été rapportée chez 14 patients. Un seul BAV de 1¢degré
tardif a été observé. Sous réserve des pertes de vue
fréquentes, aucune ré intervention tardive n’a été
rapportée au cours du suivi des patients.

Tableau 1 : Etiologies de la mortalité post-opératoire précoce
chez 56 patients opérés d’une forme complete de canal
atrioventriculaire (Hopital « La Rabta », Tunisie)

CAUSES DE DECES n=11
infectieuses
Endocardite 2
Médiastinite 4
Hémodynamiques
Insuffisance cardiaque =|= 3

Poussées séveres d’HTAP

Tamponnade

HTAP : Hypertension Artérielle Pulmonaire

: secondaire a une infection de la plaie opératoire

: dont un patient repris chirurgicalement a j7 de la premiéere
intervention et décédé a 20 jours de la reprise

Tableau 2 : Complications non spécifiques chez 56 patients
opérés d’une forme complete de canal atrioventriculaire (en
dehors des déces).Hopital « La Rabta », Tunisie.

n %o
Complications neurologiques 2 44
Accident vasculaire cérébral 1
Convulsion post opératoire 1
Complications infectieuses 14 31,1
Veinite 2
Pneumopathie 8
Endocardite précoce* 3
Sepsis + 1
Bas débit cardiaque 4 8.8
Insuffisance cardiaque 3
Sepsis sévere 1
Autres complications non spécifiques 12 26,6
Epanchement pleural 4
Epanchement péricardique 3
Hémorragie intra alvéolaire 2
Stridor post extubation 1
Insuffisance rénale 2

* Endocardites de localisation : mitrale dans deux cas et tricuspide dans un
cas de bonne évolution sous traitement médical
+ Porte d’entrée non identifiée
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Tableau 3 : R¢ interventions chirurgicales précoces (<30jours) apres une réparation initiale complete d’un canal atrioventriculaire complet
(hopital « La Rabta », Tunisie)

Patient Année Indications Délai (Jours) Gestes Effectués Evolution Postopératoire
1 1994 IM grade IV+BAV complet 7 Plastie mitrale + Stimulateur double IM grade III- Décédé a 20 jours de la
chambre par voie épicardique reprise
2 2004 IM grade IV 13 Plastie mitrale IM grade III.- Perdu de vue
3 2003 IM grade IV+CIV résiduelle large 7 Plastie mitrale + fermeture de la CIV IM grade II (recul de 15 mois)
par patch 0
4 1994 IM grade IV 3 Plastie mitrale (technique d’Alfieri*) IM grade II (recul de 24 mois)

IM : Insuffisance Mitrale, BAV : Bloc AuriculoVentriculaire,
Technique Alfieri : technique qui constitue a suturer bord a bord la partie médiane des deux hémivalves communes antérieures et postérieures, transfor-
mant ainsi I'orifice mitral en un double orifice

Tableau 4 : Etude par régression logistique binaire des facteurs prédictifs de la mortalité précoce aprés une premiere chirurgie correctrice
d’un canal atrioventriculaire complet (n=56). Hopital « La Rabta », Tunisie.

Facteurs étudiés Catégorie Catégorie de référence Etude univariée Etude multivariée P
a risque OR [IC 95%] P OR ajusté [IC 95%]

Variable qualitatives
Trisomie 21 Présence Absence 0,15 [0,02-1,65] 0,12 0,34 [0,09-37] 0,6
Poids opératoire <5kg >5kg 6 [1,08-34] 0,04 28,4 [1,44-563] 0,02
Fuite pré opératoire de la VAVG >Grade IT <Grade 1T 1,9 [0,23-15,73] 0,56 - 1
Anomalies cardiaques associées Présence Absence 1,93 [0,39-9,7] 0,42 6,7 [0,27-168] 0,24
Ere chirurgicale Avant 2000 Apres 2000 445 [0,8-24,6] 0,08 - 1
Geste sur la fente Absence Présence 0,28 [0,03-2,78] 0,277 - 1
Variable quantitative
Age opératoire 1,02 [0,93-1,12] 0,67 1,16 [0,97-1,38] 0,1

VAVG : Valve AuriculoVentriculaire Gauche

Tableau 5 : Etude par régression logistique binaire des facteurs prédictifs de la reprise chirurgicale précoce apres une premiere chirurgie
correctrice d’un Canal atrioventriculaire complet (n=56). Hopital « La Rabta », Tunisie.

Facteurs étudiés Catégorie Catégorie de Etude uni variée Etude multi variée

a risque référence OR [IC 95%] P OR [IC 95%] P
Variables qualitatives
Trisomie 21 0,27 [0,03-2,13] 0,21 0,1 [0,76-1,54] 0,27
Poids opératoire Présence Absence 2,34 10,3-18,15] 04 13 [0,03-565] 04
Ere chirurgicale < 5kg > Skg 1,9 [0,24-14 55] 0,54 0,15 [0,01-18] 044
Fuite pré opératoire de la VAVG  Avant 2000 Apres 2000 49 [3,84-624 88] 0,003 105 [2,3-4832] 0,02
Anomalies cardiaques associées >grade 11 <grade II 0,73 [0,09-5,16] 0,76 2,63 [0,04-194] 0,66
Dysplasie de VAVG Présence Absence 2,710,35-21,16] 0,34 1,14 [0,26-50] 0,95
Geste sur la fente Présence Absence 4,210,53-33,5] 0,17 1,87 [0,03-119] 0,77
Variable quantitative
Age opératoire Absence Présence 2.2510,3-174] 043 1,07 [0,04-194] 0,67

VAVG : Valve AuriculoVentriculaire Gauche

DISCUSSION Uordre de 50% [3]. Depuis les années 1980, la mortalité
en phase aigu, a baissé progressivement pour atteindre
des taux de 3 a 8 %, dans les séries les plus récentes,
avec des taux de survie a 20 ans de Uordre de 95% [4, 5].
Si les taux de mortalité précoce retrouvée dans ce
travail, ont été nettement au-dessus de ceux de la
littérature a Uéchelle internationale, ceci pourrait

La mortalité post opératoire de la chirurgie réparatrice
du CAV a connu une évolution au fil du temps. En effet,
la premiére réparation chirurgicale du CAV par Walton
Lillehei, datait de 1955, avec une mortalité précoce de
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s’expliquer par deux niveaux d’hétérogénéité : celle du
cadre spatio-temporel et celle des populations étudiées.
Concernant la premiére, U’expérience analysée dans
notre travail s’est étalée sur une longue période de dix -
huit ans: 1994-2012 et s’est intéressée a des patients qui
ont été opérés aussi bien en Tunisie (hdpitaux publics et
privés) qu’en dehors des frontiéres tunisiennes (dans des
centres européens de référence). Ainsi, cette expérience
refléte les résultats de plusieurs éres chirurgicales, mais
aussi de plusieurs centres trés différents en termes de
moyens, de techniques, d’expériences et de qualité de
réanimation péri-opératoire. Concernant le deuxiéme
niveau d’hétérogénéité, les populations étudiées dans
les séries publiées avaient des caractéristiques
différentes avec une répartition inégale des facteurs de
risque de mortalité précoce identifiés dans la
littérature, dont les plus importants ont été [’age
opératoire, le poids opératoire, le statut fonctionnel, la
sévérité des shunts atrioventriculaires mais aussi de la
fuite de la VAVG et des niveaux des pressions
pulmonaires [6, 7].

Dans la présente série, seul le poids opératoire <5 kg a
été identifié comme facteur de risque de mortalité
précoce, ce qui est cohérent avec les conclusions d’une
autre série turque récente[8]. En ce qui concerne la
morbidité postopératoire de la chirurgie réparatrice du
CAVc, les complications non spécifiques étaient de
fréquence trés variable selon les séries publiées. De
méme a ’échelle tunisienne, quelques travaux ont été
publiés a ce sujet rapportant des taux tres disparates des
complications non spécifiques [9, 10], mais, a Uinstar de
notre série, ils étaient essentiellement dominés par les
étiologies infectieuses. A la lumiéres des résultats de
notre travail, ’analyse des complications spécifiques de
la chirurgie réparatrice du CAVc a montré:

1-Des shunts atrioventriculaires, qui ont été insignifiants
sur le plan hémodynamique hormis une CIV large qui a
été reprise chirurgicalement. Ces défects septaux aux
deux étages, résiduels ou récurrents, ont été
conditionnés par la technique de leur fermeture
chirurgicale. Il s’agit d’une étape déterminante du
temps opératoire qui faconne la géométrie 3D définitive
du complexe valvulaire AV et dicte les étapes ultérieures
de la valvuloplastie. La technique de septation AV
dépend de trois variables,1)- avec un ou deux patchs ;
2)- avec ou sans coupure de l'une ou des deux hémi
valves (bridging leaflets) dans le but d’exposer |’anneau
AV au niveau de sa jonction avec le septum inter
ventriculaire (SIV) ; 3)- avec ou sans fixation directe
d’une ou deux hémi valves au niveau de la créte septale.
Trois grandes techniques ont été rapportées dans ce
travail : « a patch unique », « a patch unique modifié »
et « a deux patchs » a laquelle il y’a eu plus de recours
[11, 12]. Outre la technique chirurgicale, plusieurs
autres parametres interviennent dans la qualité
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définitive de septation AV, a citer le type du patch
utilisé: patchs synthétiques, autologues et hétérologues.
Les deux derniers sont les mieux cotés de par leur
disponibilité, leur prix et particulierement leur sécurité
d’usage (pas de risque d’hémolyse et moins de risque de
distorsion valvulaire), sous réserve d’un un
prétraitement de stabilisation afin de prévenir toute
distorsion ultérieure ou expansion anévrysmale. Un autre
parametre a souligner, est la taille et la forme du patch
interventriculaire. Ce parameétre est déterminant en
raison de son impact sur la continence ultérieure de la
VM, étant donné que le bord supérieur du patch inter
ventriculaire fait partie intégrante de la charniére
valvulaire AV. Ainsi, tout patch démesurément profond
ou large, est a l’origine d’une IM post-opératoire[13].

2-la dysfonction de la plastie mitrale: Une IM post
opératoire précoce significative a été notée chez environ
un quart des patients et a été jugée notable chez la
moitié des cas, tandis qu’aucune IM tardive notable n’a
été observée. L’évaluation de U'IM en postopératoire
demeure litigieuse puisque U'IM post opératoire est
volontiers excentrique, se faisant par plusieurs orifices
régurgitants et non circonférentiels [14], ce qui pourrait
sous-estimer sa sévérité selon les critéres d’évaluation
« classiques ». L’étude de U'IM est toujours d’actualité
dans le devenir post opératoire des patients porteurs de
CAVc., puisqu’il s’agit de la complication la plus
fréquente de la chirurgie du CAVc, mais aussi d’un
indicateur pronostique de la qualité de la réparation
chirurgicale et du risque de réintervention. Dans les
séries publiées sur le CAVc opéré, une IM postopératoire
significative a été rapportée dans 4% a 15% [15, 16], ce
qui est au-dessous des taux observés dans de notre
travail. En effet, la qualité définitive de U’intervention
sur la VM est la zone de convergence entre trois axes :1-
la complexité de la cardiopathie sous-jacente, 2-l’état
du terrain a opérer et 3-les compétences techniques du
chirurgien. Concernant le premier axe, la complexité de
la cardiopathie sous-jacente est attestée par la présence
d’autres anomalies cardiaques malformatives [17]:
tétralogie de Fallot, canal artériel, déséquilibre
ventriculaire... mais aussi celles de ’appareil valvulaire
mitra | [ 6, 18]. Ceci qui est concordant avec notre
travail qui a démontré qu’une fuite préopératoire
significative de la VAVG a été prédictive de ré
intervention précoce pour IM précoce. D’ailleurs Ando et
al. [23] ont identifié quatre types de lésions de la VAVG
qui affectent directement la fonction post-opératoire de
la valve 1/ Uasymétrie de surface des feuillets
valvulaires responsable de fuite post-opératoire et qui
est mieux appréciée par UETT 3D ; 2/ les anomalies de
position des piliers et ’hypoplasie de la valve murale
avec risque de sténose valvulaire en cas de suture
compléte de la fente ; 3/ Uinsertion excessive de
cordages sur U’hémivalve antéro-supérieure entrainant
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une protrusion du patch dans le ventricule gauche; 4/ le
double orifice mitral qui est plutot rare mais redoutable
car difficile a diagnostiquer et souvent responsable d’IM
post-opératoire résiduelle [19]. Concernant le deuxiéme
axe, il s’agit des formes propres a certains patients:
eusomique, de petits poids, de trés jeune age, avec
mauvaise tolérance clinique et recours a une ventilation
artificielle. En effet, le phénotype spécifique du CAV
chez les trisomiques 21, associe des ventricules
équilibrés contrairement au CAV des patients
eusomiques, qui est plutot de forme partielle avec une
prévalence remarquable des anomalies obstructives
gauches. Ainsi, le trisomique semble bénéficier d’une
anatomie plus propice a la réparation avec une meilleure
continence valvulaire mitrale post opératoire[4].
Cependant, a ’encontre de ce qui a été rapporté dans la
littérature, I’age opératoire dans notre travail n’a pas
été associé a un risque d’IM post-opératoire significative.
La question du timing opératoire dans le CAVc n’est pas
résolue mais U'attitude générale est d’opérer avant les
premiers six mois de vie. Cette approche est justifiée
principalement par la crainte d’une fixation imprévisible
des résistances vasculaires pulmonaires surtout chez les
patients trisomiques 21, mais aussi par les litiges
techniques  confrontés aux ages opératoires
extrémes[20]: valve fragile et friable aux premiers mois
de vie ou dysplasique aux ages plus avancés, du fait des
contraintes mécaniques chroniques et des lésions du jet
subies [5], d’ou le risque d’IM post-opératoire par
déhiscence des sutures et lacérations des feuillets
valvulaires [15]. A la lumiére de ces données, toutes les
récentes études qui ont porté sur le CAV, s’accordent a
indiquer la réparation le plus tot possible, généralement
vers [’age de 5-6 mois, compte tenu d’un poids minimum
de 5 kg, au prix d’un excés de risque de morbidité post-
opératoire et d’un taux de ré-interventions plus
importants [31]. Concernant le troisiéme axe qui est
U’expérience du chirurgien et les techniques
chirurgicales de reconstruction de la VAVG, la suture de
la fente mitrale a été, longtemps au centre d’une
discussion tres riche avec une publication abondante a
son sujet. Cette discussion est essentiellement
alimentées par les questions suivantes : fermer ou non la
fente mitrale ? Fermeture partielle ou compléte ? Points
séparés ou surjet passé ? Il est opportun de rappeler, que
la fermeture systématique de la fente dans certaines
conditions anatomiques : VAV gauche avec pilier unique
ou fonctionnellement unique, valve murale petite ou
dysplasique, expose a des risques accrus aussi bien de
sténose mitrale que d’IM résiduelle par réouverture de la
fente [21]. D’autre part, la fermeture de la fente n’est
souvent pas retenue devant des hémivalves communes
dysplasiques et/ou avec bonne apposition spontanée
[22]. L’état de art actuel, préconise une fermeture de
la fente mitrale quand c’est possible, le plus possible:
par repérage de la zone de fuite via un test a U'eau
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classique avec suture élective et limitée de la fente. En
cas de réintervention sur la VM, se pose la question
suivante : Réparation mitrale ou Remplacement, que
choisir ? La réticence a la mise en place d’une prothése
valvulaire mécanique en position mitrale est justifiée
par son pronostic défavorable, puisqu’elle constitue la
principale cause de morbi-mortalité chez ces patients
[23]. La préservation de la valve native doit étre
toujours privilégiée, parfois méme au prix de plusieurs
ré-interventions comme conclut une large revue de la
littérature [24]. Cette recommandation ne peut étre
rendue possible que grace aux progres de l’expertise
chirurgicale, de la CEC et de la protection myocardique.

3-Rétrécissement de la voie d’éjection du ventricule
gauche : Aucune complication a type d’obstruction de la
voie d‘éjection du ventricule gauche, n’a été observée
dans notre série. Le risque d’obstruction gauche aprés
cure chirurgicale de CAV, demeure faible. Une
compilation de cing publications récentes montre une
incidence de ré-intervention pour sténose sous-aortique
de 1,8 % (0% a 3,3%) [25, 26]. Elle se voit surtout dans les
CAVc de type A de Rastelli, avec tissu accessoire
développé sur la composante gauche de la VAV
commune, entrainant un obstacle systolique sous la
valve aortique. Au contraire, ce risque est quasiment nul
dans les formes de type C de Rastelli, ou I’hémivalve
antérieure flotte librement au-dessus de la CIV. Ainsi,
ressort l'importance de rechercher les anomalies de
’appareil valvulaire gauche avant toute réparation, en
particulier dans les CAV complets de type A de Rastelli.
Ces anomalies doivent étre supprimées dans la mesure
du possible par résection du tissu anormal et section des
cordages ou piliers anormaux, sans compromettre la
fonction valvulaire.

4-Troubles du rythme et de la conduction : Leur
incidence est trés variable dans la littérature [17]. Les
troubles du rythme sont souvent a ’étage auriculaire est
sont imputables aussi bien aux cicatrices atriales qu’aux
lésions du jet occasionnées par U'IM résiduelle. Les
troubles conductifs sont nettement plus fréquents et
aléatoires : en termes de gravité et d’évolution. Ces
troubles sont particulierement caractéristiques de la
chirurgie de CAV en raison de certaines spécificités
anatomiques du tissu conductif qui doivent étre pris en
considération lors de la correction. Le déplacement
postéro-inférieur du triangle de koch tel que décrit par
Lévy et al.[27], fait appel a des mesures chirurgicales
adaptées, en vue de positionner la ligne de suture du
bord inférieur du patch intra-auriculaire. Deux
techniques ont été essentiellement décrites: celle de
Pillai [28] qui a préconisé de suturer a droite de la créte
septale, de sorte que les points de suture passent
latéralement par rapport au sinus coronaire le laissant a
gauche, au dépens de la formation un shunt inter
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ventriculaire  droit-gauche  systématique  mais
insignifiant, La deuxieéme technique est plus difficile et
risquée : elle consiste a suturer a gauche du SIV,
moyennant des points de suture superficiels et
uniquement valvulaires afin d’éviter de léser les
branches de bifurcation nodale, et maintenant le sinus
coronaire a droite.

5-HTAP résiduelle: une prise en charge chirurgicale
précoce, parfois avant |’age de 6 mois est recommandée
surtout chez les patients trisomiques 21, vu le risque de
fixation plus précoce des résistances vasculaires
pulmonaires. Ces patients sont 10 fois plus susceptibles
de développer une maladie vasculaire pulmonaire
obstructive en raison de l’association fréquente a des
comorbidités extracardiaques : obésité, pathologies
obstructives des voies respiratoires supérieures et
syndrome d’hypoventilation chronique [29]. Leur gestion
mise sur une réanimation péri-opératoire de haute
qualité, fondée sur des mesures préventives des
facteurs précipitants: surcharge volumétrique, acidose
et encombrement bronchique, mais aussi curative
facilitée par le monitorage de la PAP, afin de guider le
traitement par inhalation d’oxyde d’azote et d’autres
vasodilatateurs intraveineux [18].
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