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Résumé

Introduction : La sténose pulmonaire critique (SPC) est une urgence néonatale qui met en jeu le pronostic vital et
nécessite une prise charge rapide. La valvuloplastie percutanée au ballon reste 1’'unique geste salvateur en premicre
intention chez le nouveau-né atteint de SPC mais dont les résultats dépendent des caractéristiques anatomiques du
ventricule droit (VD) et de I’artére pulmonaire (AP).

Objectifs : Evaluer les résultats a court et moyen terme de la valvuloplastie percutanée au ballon chez les patients
atteints de SPC et de déterminer les facteurs prédictifs de recours a un geste complémentaire par cathétérisme ou par
chirurgie

Méthodes : Notre travail est une étude descriptive rétrospective portant sur les patients successifs porteurs de SPC
colligés dans le service d’explorations fonctionnelles et de réanimation cardiologique de 1’hopital la Rabta de Tunis
de janvier 2011 a Janvier 2018.

Résultats : Quatorze patients ont été inclus. L’age moyen de nos patients était de 10,5 jours (extrémes allant de 1 jour
a 3mois). Le poids moyen était de 3540 g (extréme allant de 2700 a 4500g). La dilatation a été réalisée avec succes
dans 11 cas avec une saturation passant en moyenne de 59+19% a 95+4%. Le gradient AP-VD a diminué en moyenne
de 99+17mmHg avant la dilatation a 38+20 mmHg apres la dilatation. Quatre patients ont présenté des complications,
il s’agissait d’une perforation du VD par le guide chez un enfant qui est décédé dans un tableau de tamponnade. Trois
épisodes de bradycardies séveres avec désaturation chez les trois autres patients dont I’'un est décédé dans un tableau
d’acidose métabolique. Apres un suivi moyen de 12 mois, deux patients ont présenté une resténose et ont été redilatés
avec succes. Deux patients avec un VD bipartite et un Z score de 1’anneau tricuspide inférieur a — 2,9 ont bénéficié
d’une dérivation cavo-pulmonaire avec succes. Les facteurs prédictifs d’un recours a un geste additionnel étaient un
VD bipartite et un Z score de I’anneau tricuspide inférieur a -2,52.

Conclusion : Le taux de succes de la dilatation pulmonaire est estimé a 78,5%. Les résultats a moyen terme et le
recours a un geste additif dépendent des caractéristiques de la valve pulmonaire et surtout de la morphologie du
ventricule droit.

Summary

Introduction: Critical pulmonary stenosis (CPS) is a neonatal emergency that is life-threatening and requires urgent
management. Percutaneous balloon valvuloplasty remains the first-line saving procedure in the newborn with CPS but
whose results depend on the anatomical characteristics of the right ventricle (RV) and the pulmonary artery (PA).
Objectives: To evaluate the short- and mid-term results of percutaneous balloon valvuloplasty in patients with CPS
and to determine the predictors of complementary catheterization or surgery

Methods: Our work is a retrospective descriptive study on successive patients with CPS, collected in the cardiology
department of the Rabta hospital in Tunis from January 2011 to January 2018.

Results: Fourteen patients were included. The average age of our patients was 10.5 days (range 1 day to 3 months).
The average weight was 3540 g (range 2700 to 4500g). The dilation was successfully performed in 11 cases with
saturation rising from 59 + 19% to 95 + 4%. The AP-RV gradient decreased from 99 + 17mmHg before dilation to 38
+ 20 mmHg after dilation. Four patients presented with complications. A perforation of the RV was reported leading
to tamponade and death. Three episodes of severe bradycardia with desaturation in the other three patients, leading to
metabolic acidosis and death in one newborn. After an average follow-up of 12 months, two patients presented with
restenosis, and required a second percutaneous procedure. Two patients with a bipartite RV and a Z tricuspid annulus
score of less than -2.9 benefited from a successful cavo-pulmonary bypass.

Conclusion: The success rate of percutaneous pulmonary dilatation was 78.5%. The medium-term results and the use
of an additive procedure depend on the characteristics of the pulmonary valve and especially on the morphology of
the right ventricle.
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LA DILATATION PERCUTANEE DE LA STENOSE PULMONAIRE CRITIQUE

INTRODUCTION

La sténose pulmonaire critique (SPC), généralement
identifiée en période néonatale se caractérise par une
hyperpression ventriculaire droite supérieure ou égale a
la pression systémique ou une sténose pulmonaire avec
circulation ducto-dépendante ou un rétrécissement
pulmonaire serré associé a des signes de bas débits [1].
Elle nécessite une intervention urgente car le flux
sanguin pulmonaire du nouveau-né est sévérement
restreint et dépend de la perméabilité du canal artériel
[1,2]. Décrite pour la premiére fois par kan et al [3,4], la
valvuloplastie percutané au ballonnet reste jusqu’a ce
jour lunique geste interventionnel salvateur en
premiéere intention chez le nouveau-né présentant un
SPC [5-9]. Ses résultats a court et long terme sont
satisfaisants et dépendent de l’anatomie de la valve
pulmonaire et de la compliance du ventricule droit
[2,10]. Toutefois, malgré un succés procédural initial,
certains nouveau-nés nécessiteront dans "immédiat ou
ultérieurement un geste complémentaire.

Dans ce travail, nous nous proposons, d’évaluer les
résultats a court et moyen terme de la valvuloplastie
percutanée au ballon chez le nouveau-né présentant une
SPC et d’identifier a l’aide d’une revue de la littérature,
les facteurs prédictifs d’un recours a un geste
complémentaire par cathétérisme interventionnel ou
chirurgie cardiaque.

METHODES

Tous les nouveau-nés et nourrissons admis dans la salle
de cathétérisme cardiaque pour sténose pulmonaire
critique (SPC) et qui ont bénéficié d’une valvuloplastie
percutanée au ballon au service d’explorations
fonctionnelles et de réanimation cardiologique de
’hopital La Rabta de Tunis, ont été inclus durant la
période de janvier 2011 a Janvier 2018.

Les patients qui ont des sténoses supra valvulaires, des
sténoses infundibulaires significatives associées, une
atrésie pulmonaire a septum interventriculaire ouvert
(APSO), des sténoses pulmonaires associées a des
cardiopathies congénitales complexes ont été exclus.
Les caractéristiques cliniques des patients, incluant
’age gestationnel, ’age de découverte, le genre, le
poids, le délai interventionnel, la présentation clinique a
’admission, la saturation, ’Apgar a la naissance, |’état
hémodynamique ainsi que les signes d’insuffisance
cardiaque droite ont été recueillies. Les caractéristiques
électrocardiographiques, radiographiques et
échocardiographiques ont été analysées. La morphologie
du ventricule droit (VD), ’état de la valve pulmonaire et
tricuspide (état de la valve, diameétre de l’anneau et Z
score de ’anneau), la compliance du VD et le gradient
de pression entre le VD et ’artére pulmonaire (AP) ont
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été analysés.

La présence d’un canal artériel persistant, un flux
antérograde pulmonaire, d’un foramen ovale perméable
ou d’une communication inter-auriculaire (CIA) avec
shunt droite-gauche prédominant ou exclusif ont été
aussi décrits.

La dilatation pulmonaire percutanée a été effectuée
sous anesthésie générale. Tous les enfants ont bénéficié
d’une perfusion de prostaglandine (PGE1) a la dose de
0,05-0,1pg/kg/mn aussitot le diagnostic de SPC est posé
(y compris un nourrisson de 3 mois en raison d’une
désaturation importante lors du diagnostic). Cette
perfusion de PGE1 sera arrétée progressivement apres la
dilatation pulmonaire si la saturation en oxygéne (5a02)
est supérieure a 85%. Elle sera par contre maintenue si
la Sa02 malgré une dilatation pulmonaire réussie reste
inférieure a 80% ou en présence d’un VD non compliant
jusqu’a Uobtention d’une Sa02 satisfaisante. Dans ce
cas, la perfusion de PGE2 peut étre maintenue pendant
un délai de 10 jours apres la dilatation.

Une ponction veineuse fémorale droite ou gauche est
réalisée avec mise en place d’un desilet 4 a 6 French.
Apres la ponction, un bolus d’héparine est administré a
raison de 50 Ul/kg. Une sonde coronaire droite (right
judkins :JR) 3,5 ou 4 est acheminée depuis la veine
fémorale droite jusqu’a l’artére pulmonaire (AP) si cette
derniére est franchie ou l'une de ses branches. La voie
d’abord ombilicale (veine ombilicale) n’a pas été utilisée
dans notre population étudiée. Une mesure de la
pression ventriculaire droite (PVD) est réalisée ainsi que
le gradient pic a pic VD-AP si AP est franchie par la
sonde. Une angiographie du VD est réalisée par injection
manuelle au niveau du VD d’un produit de contraste a
faible osmolarité a raison de 1 a 2cc/kg a travers cette
sonde coronaire sans dépasser 4cc/kg par procédure.
Cette procédure permet d’évaluer I’anatomie du VD et
d’opacifier dans le méme temps le lit pulmonaire.

Un guide coronaire 0,014 ou 0,021 est amené aprés
franchissement de U'orifice pulmonaire en distalité dans
une des branches de U'AP ou au mieux dans l’aorte
descendante via le canal artériel. La pré dilatation est
réalisée progressivement grace a des ballons coronaires
de diamétre variables de 2,5 a 4 mm dans les formes
presque atrétiques ou ’orifice pulmonaire se réduit a un
simple pertuis. Le ballon est positionné de part et
d’autre de la valve et |’opérateur procéde a une inflation
du ballon jusqu’a disparition partielle de U’empreinte
pulmonaire suivie d’une déflation rapide puis d’une
opacification du VD pour le choix d’un ballon adapté au
diameétre de I’anneau. Le diamétre du ballon est égale a
120% du diamétre de l’anneau pulmonaire mesuré a
’échocardiographie et ou a |’angiographie. Tout comme
au cours de la pré-dilatation, le ballon est positionné de
part et d’autre de l'orifice pulmonaire et une seule
inflation est réalisée. Les mesures sont a nouveau
reprises dans les mémes conditions qu’avant la
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dilatation. Une angiographie est réalisée immédiatement
aprés la dilatation permettant ainsi d’évaluer le
résultat.

Chez deux patients une dilatation par inflation
simultanée de deux ballons de dilatation coronaire a été
réalisée en utilisant deux guides coronaires introduits
dans Uorifice pulmonaire et placés dans ['aorte
descendante, suivi d’une montée successive de deux
ballons coronaires. Aprés une prédilatation par un seul
ballon coronaire, une inflation simultanée des deux
ballons coronaires a été effectuée pour éviter I’échange
de ballons et réduire la manipulation des catheters dans
le VD hypertrophié. Les ballons coronaires introduits ont
la méme longueur pour éviter le glissement d’un ballon
sur 'autre. Le diametre effectif des deux ballons inflatés
est égale a 0,82x (D1 + D2) (D1et D2 sont les diamétres
respectifs des deux ballons). Le diamétre effectif choisi
est égale a 1.2 le diamétre de l’anneau pulmonaire
mésuré a |’échocardiographie et ou a ’angiographie du
VD (Figure 1).

La valvuloplastie percutanée au ballon est dite réussie
lorsque le gradient résiduel est inférieur a 50 mmHg avec
une saturation en oxygéne supérieure a 85% en l’absence
de complications.

A. Farhati & al.

Une surveillance immediate est effectuée aprés la
dilatation avec évaluation de la saturation en oxygene
post dilatation, le gradient VD-AP et les fuites
pulmonaire et tricuspide en post dilatation a
’echographie cardiaque. Les complications
perprocédurales ou les complications survenues
immédiatement apres la procédure ont été rescencées.
Durant le suivi (> 1 mois), une évaluation des facteurs
prédictifs de nécessité d’une deuxiéme intervention a
type de redilatation pulmonaire ou de stenting du canal
artériel a été réalisée. Les parametres de suivi sont la
saturation, la croissance et les paramétres
échocardiographiques (morphologie et compliance du
VD, fuite tricuspide et pulmonaire, diameétre de [’anneau
pulmonaire et tricuspide)

Analyse statistique

La saisie et l’analyse des données ont été effectuées a
l’aide du logiciel Excel (Microsoft Office 2013). Les
résultats des différents parameétres sont exprimés pour
les variables continues en moyenne +/- écart type (SD).
Les variables qualitatives ont été résumées par le calcul
des fréquences absolues.

Figure 1 : Différentes étapes de la dilatation pulmonaire percutanée chez un nouveau atteint de sténose pulmonaire critique. Panel
A: Angiographie du VD en incidence antéroposterieur en debut de procédure. Panel B: angiographie du VD en incidence profil.
Le ventricule droit est hypertrophié bipartite avec absence de chambre trabiculé, et sténose pulmonaire tres serrée et passage
minime du produit de contraste dans le lit pulmonaire. Panel C: mise en place de guides coronaires a travers 1’orifice pulmonaire
et placés dans l'aorte descendante. Panel D: inflation simultanée de deux ballons coronaires de méme longueur. Panel E:
Angiographie du VD en incidence antéroposterieur apres la dilatation. Panel F: angiographie du VD en incidence profil apres la
diltation. Rétablissement d’un flux antérograde pulmonaire et opacification du lit pulmonaire.
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LA DILATATION PERCUTANEE DE LA STENOSE PULMONAIRE CRITIQUE

RESULTATS

Les caractéristiques épidémiologiques

Quatorze patients ont bénéficié d’une dilatation
pulmonaire percutanée pour une sténose pulmonaire
critique au service des explorations fonctionnelles et de
réanimation cardiologique de U’hopital La Rabta. L’age
moyen de notre population était de 10,5 jours (extrémes
allant de 1 jour a 3 mois). Dix patients de notre
population avait un tranche d’age o 1 mois. Neuf
patients étaient de sexe masculin. Le poids moyen de
nos patients était de 3540 g avec des extrémes allant de
2700 a 4500 g. Le délai moyen de prise en charge
interventionnel (delai entre le diagnostic et la dilatation
pulmonaire) de nos patients était de 3 jours avec des
extrémes allant de 1 a 7 jours du diagnostic. Toutes les
grossesses ont été menée a terme, il s’agit d’une
grossesse monofoetale dans 13 cas et d’une grossesse
gemelaire dans un cas. Les nouveau-nés avaient a la
naissance un score APGAR coté a 9-10 dans 13 cas et dans
un cas le score était coté a 7-8.

La symptomatologie fonctionnelle révelatrice était une
cyanose réfractaire chez tous les patients. une
tachypnée dans huit cas, Une insuffisance cardiaque
droite dans cing cas, Un souffle systolique éjectionnel au
foyer pulmonaire était retrouvé chez neuf patients.

La saturation en oxygene (Sa02) a l’état de base était en
moyenne de 59% avec des extrémes allant de 40% a 83%.
Sous prostaglandine, la Sa02 a augmenté en moyenne a
74% avec des extrémes allant de 50 a 86%. A
I’électrocardiogramme le rythme était régulier et sinusal
dans tous les cas, avec un axe droit et une hypertrophie
ventriculaire droite (HVD) électrique. L’hypertrophie
auriculaire droite (HAD) a été notée dans 2 cas.

Les caractérestiques échocardiographiques

Le ventricule droit

Le ventricule droit était tripartite dans 12 cas.
L’hypertrophie ventriculaire droite était présente chez
tous les patients (épaisseur parietale>5 mm) associée
dans 10 cas a une dilatation ventriculaire droite. Le
ventricule droit était jugé non compliant dans huit cas.
Valves tricuspide et pulmonaire

Les valves tricuspides étaient épaissies dans tous les cas
associées a un aspect dysplasique dans 8 cas. Le
diametre moyen de ’anneau tricuspide était de 10 mm
avec des extrémes allant de 7 mm a 13 mm. L’aspect en
« dome gicleur » des valves pulmonaires a été retrouvé
dans tous les cas. La valve pulmonaire était dysplasique
dans neuf cas et associée a un aspect atrésique dans
quatre cas Le diametre moyen de l’anneau pulmonaire
était de 6,2 mm avec des extrémes allant de 5 a 7 mm.
Les critéres échocardiographiques Doppler

Le gradient AP-VD  maximun mésuré  a
’échocardiographie Doppler au niveau de la valve
pulmonaire était en moyenne de 99+17 mmHg avec des
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extrémes allant de 70 a 120 mmHg.

La pression ventriculaire droite (PVD) était en moyenne
113+ 16 mmhg avec des extrémes allant de 90 a 140
mmHg. L’insuffisance tricuspide était présente dans tous
les cas, elle était importante (grade=3) dans 12 cas. Le
canal artériel etait perméable grace a la perfusion de
prostaglandine dans tous les cas. Tous nos patients
avaient un foramen oval perméable (FOP) avec un shunt
droite-gauche exclusif ou prédominant.

La technique de dilatation pulmonaire

La dilatation pulmonaire a été effectuée chez tous les
nouveau-nés sous anesthésie générale. Celle-ci a été
réalisée d’emblée avec un ballon dédié chez sept cas.
Une prédilatation de la valve pulmonaire a été
nécessaire dans ces cing cas en raison du caractére trés
serré et dysplasique des valves, rendant impossible le
passage d’un ballon conventionnel. Pour cela, un guide
coronaire 0,014 a été utilisé pour franchir la valve
pulmonaire sténosée, sur lequel un ballon coronaire a
été monté et positionné au niveau de la valve
pulmonaire. La prédilatation a été réalisée avec succes
dans les 4 cas, suivie d’une dilatation pulmonaire avec
un ballon adapté.

Dans un cas le franchissement de la valve pulmonaire par
le guide a été difficile ; il s’agissait d’un patient
présentant une valve pulmonaire dysplasique presque
atrétique associée a une anomalie d’Ebstein. La
dilatation de la valve pulmonaire a été tentée avec un
ballon coronaire de 3 mm. La procédure s’est
compliquée d’une perforation infundibulaire par le
guide.

Chez deux nouveau-nés, la dilatation a été effectuée par
inflation simultanée de deux ballons de dilatation
coronaire selon la technique décrité ci-dessus (Figure 1).
Le tableau n°1 résume la voie d’adord et le matériel
utilisé pour la valvuloplastie pulmonaire.

Le guide ou les guides ont été positionnés avec succes
dans l'aorte ascendante via le canal arteriel dans cinq
cas, dans l’artére pulmonaire droite dans sept cas et
dans U’artere pulmonaire gauche dans un cas. Plusieurs
ballons de diamétre différents pouvaient étre utilisé
dans le méme temps afin d’obtenir un résultat
satisfaisant et limiter de complications. Un seul ballon a
été utilisé dans 7 cas, deux ballons dans 4 cas et trois
ballons dans 3 cas.

Selon les critéres de réussite de la valvuloplastie cités
précedemment, la valvuloplastie percutanée a été faite
avec succés chez 11 patients (Gradient VD-AP < 50
mmHg). Le taux de succes est estimé a 78,5%. La Sa0?
moyenne a augmenté de 59+ 19% a 95+ 4%, cependant la
cyanose n’a disparu que chez sept patients.

La baisse du gradient VD-AP a été notée chez douze
patients. Ce gradient a passé en moyenne de 99+ 17
mmHg avant la dilatation a 30+ 20 mmHg aprés la
dilatation. Le gradient résiduel est inférieur a 40 mmHg
chez neuf cas.

Cardiologie Tunisienne 40



Tableau 1: Voie d’abord et matériel utilisé pour la valvuloplastie

pulmonaire

Voie Desilet Guide utilisé Dimension du ballon

d’abord utilisé en mm

Cas 1 VFD AF 0,021 4720 puis 7720 puis 820
Cas2 VFD  4F 0021 820
Cas3 VFD  4F 0,021 10720
Cas4 VFD  4F 0014 320
cas5 VD 4p 0021 820

Cas 6 VFD AF 0,014 plliS 0’021 2,25)20 plliS 4220 pl]iS 820

Cas7 VED  u4p 0021 40
Cas 8 VFD 4F 0,14 puis 0,035 22520 puis 420 puis 8°20
Cas 9 VED 4F 0,021 820

Cas10 VED 6F Deux 0,014 5x20 et 5x 20
Cas11  VED  6F 0014 puis 021 5x10 puis 6x20
Cas12 VFD 6F 0014 puis 0,021 4x15 puis 10 x20
Cas13 VED  ¢F 0,021 6x20

Cas14 VD  ¢p Deux 0.014 45x20et35 x 20

VFD : veine fémorale droite,

Une baisse de la PVD a été noté chez 12 patients. La PVD
est passée en moyenne de 113+16 mmHg a 57+19 mmHg.
La pression VD est inférieure a 60 mmHg chez neuf
patients.

Une diminution de Uinsuffisance tricuspide a été notée
chez nos patients qui était inférieure a un grade 3 dans
six cas.

La perfusion de prostaglandine a été maintenue 3 jours
aprés la dilatation chez neuf patients, et poursuivie
pendant 10 jours chez trois patients chez qui ont notait
une persistance de la cyanose avec une mauvaise
compliance du VD. Un traitement betabloquant était
prescrit chez tous les patients a la sortie de
Uhospitalisation afin de réduire la réaction
infundibulaire.

Complications

Des complications ont été rescencées chez quatre
patients. Il s’agissait d’une perforation du VD par le
guide coronaire avec hémopéricarde chez un enfant qui
est décedé dans un tableau de tamponnade. Trois
épisodes de bradycardie sévere avec desaturation chez
trois enfants dont l'un est décedé dans un tableau
d’acidose métabolique ont été recensés. Les déces sont
survenus en post-dilatation immédiat respectivement
dans un délai de 24 et 48 heure.

Evolution a moyen terme

Douze patients ont été suivis a moyen terme. Le suivi
moyen était de 12 mois avec des extrémes allant de un
mois a 5 ans. L’évolution était favorable chez huit
patients asymptomatiques, avec un gradient VD-AP
stable ou diminué durant le suivi .Quatre patients ont
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béneficié d’un recours a un geste additionnel :
- Un patient ayant une restenose pulmonaire a un
mois de suivi (augmentation du gradient VD-AP de
30 a 70 mmHg). Il a beneficié d’une nouvelle
dilatation deux mois aprés la premiére dilatation
avec succes.
- Un patient a été redilaté 45 jours apres la
valvuloplastie, devant une  augmentation
progressive du gradient max passant de 70 a 100
mmHg.
- Deux patients ayant un VD bipartite ont bénéficié
un an apres la dilatation, d’un geste chirugical
additionnel de type dérivation cavopulmonaire.
Facteurs associés a un recours a un
complémentaires
Dans notre étude 4 patients parmi les 12 patients
survivants a la dilatation pulmonaire percutanée ont
bénéficié d’un recours a un geste complémentaire. Le
tableau 6 ci-dessous présente les caractéristiques des
patients ayant béneficié d’un geste additionnel (groupe
1) et ceux n’ayant pas nécessité de gestes
compléméntaires (groupe 2).
Le ventricule droit était tripartite dans deux cas et
bipartite dans deux cas, avec une une valve pulmonaire
dysplasique dans tous les cas dans le groupe 1. Deux
nouveaux nés avaient une valve atrétique. Dans le
groupe 2, tous les enfants avaient un VD tripartite avec
un aspect dysplasique de la valve pulmonaire chez trois
patients. Le caractére atrésique n’a pas été retrouvé
chez ces patients.
L’anneau pulmonaire était plus petit dans le groupe des
patient qui ont beneficié d’un geste additionnel avec un
diametre moyen de 5,6 mm (Zscore= -2,95+0,59) alors
que le diamétre moyen était de 6,3 mm dans le groupe
2 (Zscore= -2,4+0,74).
Le diamétre de ’anneau tricuspide était en moyenne de
8 mm dans le groupe 1 avec des extrémes allant de 7 a 9
mm (Zscore= -2,52+0,74) alors que le diameétre était de
12,5mm en moyenne dans le groupe 2 (Zscore=
0,135+0,26). Deux patients avec un VD bipartite et un Z
score respectif de l’anneau tricuspide a -3,35 et a - 2,9
ont bénéficié d’une dérivation cavo-pulmonaire. Une
diminution de UIT a été identifiée apres la valvuloplastie
percutanée dans les deux groupes. Une baisse plus
importante de la PVD et du gradient VD-AP a également
été remarquée aprés la dilatation dans le groupe de
patients non réopérés (groupe 2). Le tableau n°2 résume
les caractérestiques cliniques, échographiques et
hémodynamiques des patients ayant bénéfcié ou non
d’un geste additionnel aprés dilatation pulmonaire.

geste
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LA DILATATION PERCUTANEE DE LA STENOSE PULMONAIRE CRITIQUE

Tableau 2: Comparaison entre les patients ayant nécessité un geste additionnel et ceux qui n’ont pas nécessit¢ une nouvelle

intervention

Groupe 1 (n=4)

Besoins d’un geste additionnel
Groupe 2 (:n=8)

Saturation en oxygene

Préprocédurale 62+16% 66+16%

Postprocédurale 91+5% 98+1,7%

Valve pulmonaire

VP dysplasique (oui/non) 3/1 3/5

VP atretique (oui/non) 2/2 0/8

Anneau Pulmonaire (mm) 5,6+0.9 6,3+0,3

Zscore -2,95+0,59 -2,4+0,74

VD bipartite (oui/non) 2/4 0/8

Valve tricuspide

Anneau Tricuspide ( moyenne en mm avec les extréemes) 8 (7-9) 12,5 (12-13)

Z score de I’anneau tricusp (moyenne en mm = SD) -2,52+0,74 0,135+0,26

Insuffisance tricuspide (n)

Grade I-11 6

Grade III-IV 2

Gradient VD-AP (moyenne + SD mmHg)

Préprocédurale 10512 10515

Postprocédurale 36+24 27+10

1mois apres 80+14 23+10

Pression VD (moyenne + SD mmHg)

Préprocédurale 120+16 1218

Postprocédurale 7115 48+16
DISCUSSION une anesthésie locale chez tous les patients de leurs

Notre étude rapporte Uexpérience du service des
explorations fonctionnelles et de réanimation
cardiologique du CHU La Rabta de Tunis en matiére de
dilatation pulmonaire percutanée en présence de SPC
ainsi que U’évolution des patients aprés dilatation. La
dilatation a été réalisée avec succes chez 11 parmi 14
patients avec une saturation passant en moyenne de
59+19% a 95+4%. Le gradient VD-AP a baissé en moyenne
de 99+17mmHg avant la dilatation a 38 + 20 mmHg apres
la dilatation. Un déces postprocédural a été colligé chez
deux patients. Aprés un suivi moyen de 12 mois, deux
patients ont présenté une resténose et ont été redilatés
avec succes. Deux patients avec un VD bipartite et un Z
score respectif de ’anneau tricuspide a -3,35 et a - 2,9
ont bénéficié d’une dérivation cavo-pulmonaire.

Tous nos patients ont été dilatés sous anesthésie
générale. Le type d’anesthésie au cours du cathéterisme
droit lors d’une SPC différe selon les auteurs. Ainsi,
Alsawah [14] , Yucel [15] et Tabatabei [16] avaient eux
aussi effectué une anesthésie générale. Zeevi et al [17],
Gournay et al [5] et Sullivan et al [18] avaient opté pour
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séries. Ladusan et al [7] dans une étude portant sur une
série de 15 nouveau-nés avaient réalisé une anesthésie
générale dans 8 cas et une anesthésie locale dans 7 cas.
En raison de la ducto-dépendance, tous nos patients ont
nécessité une perfusion de PGE1 avant Uintervention
pour améliorer la saturation en oxygéne et surmonter la
cyanose profonde. Elle permet de garder le canal
artériel ouvert et d’augmenter le flux pulmonaire.
[6,7,14-16,19,20].

Dans l’étude de Gournay et al [6] incluant 82 patients
présentant des SPC et des APSI, nous avons constaté que
tous les patients présentant une APSI (n=15) avaient
béneficié d’une perfusion de prostaglandine avant le
cathéterisme cardiaque contre seulement 42 patients
dans la population de SPC.

Plusieurs voies d’abord peuvent étre utilisés au cours du
cathéterisme cardiaque droit. Nous avons utilisé chez
tous nos patients un abord veineux fémoral droit.
Zeevi[17] et Gournay[6] avaient utilisé la méme
technique dans leur série. Alsawah [14] avait utilisé
’abord veineux fémoral droit chez 55% de sa population
et la voie ombilicale dans 44% des cas.

Un bolus d’héparine a également été administé a tous
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nos patients a raison de 50Ul/kg. Cette prémédication a
base d’héparine a également été décrite par Kan[3] et
Zeevi [17]

Pour franchir la valve pulmonaire, nous avons utilisé un
cathéter coronaire droit de type right Judkins (JR).
Gournay et al [9] ont rapporté la méme technique.
Egalement Freund et al [21] ont réussi a franchir la valve
pulmonaire sténosée chez un nouveau-né pesant 1500g a
’aide d’un cathéter droit JR 4.

Au cours de Uintervention, le guide a été placé chez
certains patients dans ’aorte thoracique descendante a
travers le canal arteriel, dans ’artére pulmonaire droite
périphérique majoritairement puis dans un cas au niveau
de Llartere pulmonaire gauche périphérique. Une
meilleure stabilité du guide lorsqu’il est placé au niveau
de Uaorte throracique descendante a travers le canal
artériel a été notée. Rao et al [22], ont confirmé cette
hypothése dans une série de 37 cas. En effet le
positionnement du guide dans l’aorte ascendante via le
canal artériel permet de mieux ancrer le guide et par
consequent, permet un franchissement et wun
positionnement plus facile et plus approprié du ballon
[22].

La difficulté de franchissement de Uorifice valvulaire
sténosée par la pointe du cathéter lors de la dilatation
pulmonaire a été notée par certains auteurs [8,22,23].
Nous avons rencontré ce probleme chez cinq patients de
notre série. Une pré dilatation par un ballon coronaire
était nécessaire dans cingq cas. Parmi ces 5 enfants, 4
enfants avaient une quasiatrétique avec une quasi
absence d’opacification du lit pulmonaire a
’angiogaphie VD. Ladusan et al [7] ont décrit cette
technique réalisée en deux temps opératoire (intervalle
d’une semaine) chez un patient présentant une SPC avec
un état hémodynamique critique. Alsawah et al [14] et
Luo et al [24] ont également décrit cette technique dans
leurs séries mais elle était faite dans le méme temps
opératoire que la valvuloplastie chez les enfants qui
avaient un orifice valvulaire pulmonaire presque
atrétique. Cette technique a été décrite également par
Li et al [25] en 2008 dans un travail portant sur une série
de 13 patients dont 9 SPC et 4 APSI. Il a réalisé
systématiquement une prédilatation chez tous ses
patients avec un ballonnet de 2,5 puis 4 mm.

Dans notre étude, la valvuloplastie percutanée par un
ballon dédié a la dilatation pulmonaire a été réalisée de
maniére effective chez neuf patients, précedée par des
prédilatation chez 5 patients. L’utilisation de ballon de
taille progressivement croissante évite la survenue de
complications. Chez deux patients, une inflation
simultanée de deux ballons coronaires montées sur deux
guides coronaires a travers l'orifice pulmonaire a été
effectué avec succés et a évité l’échange de ballons.
Cette derniére technique évite le recours a des ballons
dédiés a la dalation pulmonaire.

Immédiatement apres la dilatation, une diminution de la
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pression ventriculaire a été constaté chez nos patients.
La PVD est passée en moyenne de 113+16 mmHg a 6719
mmHg soit une baisse de 46%. Le gradient AP-VD est
passé en moyenne de 99+17 mmHg a 38+20 mmHg soit
une baisse de 61%. Ce constat a été retrouvé par
plusieurs auteurs [6,7,9,24,26-28].

La disparition de la cyanose est immédiate si la levée de
’obstacle a été efficace et si le VD est compliant. Malgré
une valvuloplastie percutanée satisfaisante, certains
enfants restent cyanosés. Le maintien des PGE1 est alors
nécessaire pendant quelques jours. Dans notre série,
nous avons maintenue la perfusion de prostaglandine
pendant 3 jours chez neuf patients, cependant trois
patients ont nécessité une prolongation de
’administration de PGE1 jusqu’a 10 jours a cause de la
mauvaise compliance du VD. Pour Gournay et al. [6] la
durée de perfusion de PGE1 était de 6,6 jours avec un
maximum de 22 jours. Six patients dans la série de
Tabatabaei et al [16] ont eu besoin d’une prolongation
de la perfusion de Prostaglandine pendant une période
de 3 a 12 jours du fait d’une mauvaise compliance du VD.
Plusieurs parameétres cliniques, échographiques et
hémodynamiques ont été étudiés pour définir un succes
procédural immédiat [1,6]. Selon les séries rapportées
dans la littérature, le taux de succés a la valvuloplastie
percutanée au ballon variaient de 58 a 98% . [1,6,9,15-
17,25,29]. le Les principales causes d’échec de la
valvuloplastie percutanée citées par différents auteurs
sont [6,7,26]: échec de franchissement de la valve
pulmonaire, défaut de progression du ballonnet,
anatomie défavorable de la valve (dysplasie, hypo
plasie de l’anneau), hypoplasie du VD et la compliance
réduite du VD, qui est responsable en partie de la
persistance de la cyanose.

Dans notre série l’échec a la valvuloplastie était survenu
chez 3 patients. Le facteur le plus important qui
conditionne le succés de la valvuloplastie est la
compliance du VD qui est en partie déterminée par la
taille de la cavité ventriculaire droite [26]. La non
compliance du VD joue un grand role dans l’aggravation
de U’hypoxémie méme aprés une dilatation pulmonaire.
Elle est secondaire a l’ischémie myocardique et a la
fibrose des fibres élastiques du VD par U’élévation de la
pression ventriculaire droite [26]. Le mainteien d’une
perfusion de prostaglandine, la pratique d’un stenting du
canal artériel ou un shunt systémico-pulmonaire, sont
des solutions proposées en cas de compliance réduite du
ventricule droit [6].

La perforation infundibulaire était la principale
complication retrouvé dans notre étude. Elle n’est pas
rare et représente la complication majeure de la
valvuloplastie par ballonnet et peut étre a l'origine de
’échec de la procédure et du déces du nouveau- né
[5,6,14-16, 26,25]. Elle est souvent due a l'utilisation de
ballon de grande taille par rapport a la taille de
’anneau. Dans notre étude nous avons observé un cas de
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perforation du VD par le guide avec un hémopéricarde,
chez un patient qui avait un anneau et un infundibulum
hypoplasique.

Des complications mineurs suite a la valvuloplastie ont
été rapportées dans la litérature a type de bradycardie
transitoire et hypotension lors de l’inflation du ballonnet
[14], de bloc atrioventriculaire variable sans
conséquence hémodynamique [5], de bloc de branche
droit [17], d’arythmies ventriculaires transitoires qui
peuvent survenir lors de la traversée de la portion
infundibulaire du VD [5,6,14,15,25]. Des complications
locales peuvent également étre relévées au niveau de la
voie d’abord telle qu’une dissecton intimale de la veine
iliaque droite pendant la tentative de passage du ballon
[17]. L’une des complications auquelle nous avons été
confronté était la bradycardie sévére dans trois cas,
rapidement résolutive dans deux cas. Deux patients de
notre série sont décédés, ’'un suite d’un hémopéricarde
et autre suite a une acidose métabolique. Le taux de
mortalité rapporté par la littérature suite a la
valvuloplastie percutanée varie entre 0 et 14%
[6,14,16,20,23,26].Ces taux sont inférieurs a ceux de la
chirurgie avec un taux estimé a 20 - 25% [26]. Les causes
de mortalité par valvuloplastie sont généralement dues a
la perforation infundibulaire avec hémopéricarde, et
tamponnade, ou a une dissection myocardique survenant
quelques heures apres la procédure [6,14,18,25].

Au cours du suivi, aucun décés n’a été rapporté dans
notre série. Le taux de mortalité au cours du suivi varie
entre 0 et 25% dans la litérature [8,10,15,16,23,30,31].
Le taux de resténose varie selon la littérature entre 0,1
% et 41% [7,0,26,28,32]. En cas de resténose post
valvuloplastie une deuxieme valvuloplastie est indiquée.
Nos patients ont été suivis cliniquement et par
échocardiographie pendant une période allant de 1 mois
a 5 ans. Deux patients (16,6%) ont présenté une
resténose, ils ont été redilatés avec succes dans un délai
de 45 jours et 2 mois respectivement apres la premiére
dilatation. La présence d’une fuite pulmonaire a été
également une constattion courante aprés une dilatation
pulmonaire chez les nouveau-nés [15,16].

Les patients atteints de SPC présentent une grande
diversité en terme de physiologie et de morphologie du
ventricule droit. Cette diversité entraine des différences
considérables dans la gestion immédiate et a moyen
terme de ces patients apreés la dilatation pulmonaire [15]
Yucel et al [15] et Chao et al [20] ont constaté
respectivement qu’un Z score de ’anneau tricuspide o -
1,96 et -1,3 prévoyait la nécessité d’une augmentation
du flux pulmonaire par un autre geste complémentaire
aprés une valvuloplastie réussie. Alwi et al [33] ont
constaté que le diameétre de ’anneau tricuspide semble
étre le seul facteur prédictif d’un geste
complémentaire. Les facteurs prédictifs d’un recours a
un geste complémentaire interventionnel ou chirugical
sont rapportés dans le tableau xx.
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N

Tableau 3 :facteurs prédictifs d’un recours a un geste

complémentaire
Séries P1 P2 Facteurs prédictifs Gestes effectués
d’un geste
complémentaire
Yucel etal N=56 N=11 Z scoredelavalve Stenting du CA
2016 tricuspide <-1,93  Shunt systemique
Z score de I’anneau  Blalock-Taussig
pulmonaire<-1,96
VD bipartite
Cho et al N=22 N=10 Zscore de I’anneau  Stenting du CA
2010 tricuspide <-0,74  Shunt systémique
Stenting du CA
Alwietal N=53 N=10 Z score de I’anneau Shunt systemique BT

2001 tricuspide <-1,1

Re-dilatation
Dérivation
cavopulmonaire

Notre série  N=14 N=4 Z score de I’anneau
2017 tricuspide <-2.,5
Deux VD bipartite

CA : canal artériel, BT : Blalock-Taussig, P1= population étudiée, P2=
population ayant beneficié d’un geste complémentaire

Yucel et al [15] ont proposé a travers leur série une
conduite pratique qui dépend de la saturation en 02
obtenue 10 mn de la dilation pulmonaire apres arrét de
la perfusion des prostraglandines et de la taille et
morphologie du ventricule droit. Si la Sa 02 augmente et
reste supérieure a 75% pendant 10 mn, aucun geste
supplémentaire n’est efficace.

Par contre, si la Sa02 est inférieure a 75% chez les
patients ayant un anneau tricuspide hypoplasique (Z
score 0-2) un stenting du canal est alors réalisé au cours
de la méme procédure. Lorsque la Sa02 est inférieure a
75% chez des patients dont la taille du VD est jugé
raisonnable (Z score > -2), une perfusion de
prostaglandine est recommandée pendant une semaine
pour améliorer la compliance du VD. Si la baisse de Sa02
(o75%) persiste au dela d’une semaine, un stent est
indiqué.

La nécessité d’un geste additionnel afin d’augmenter le
flux pulmonaire chez les patients atteints de SPC avec un
VD hypoplasique ou non compliant aprés une
valvulplastie réussie a été bien décrit [2,20,33,34].

Le stentig du canal arteriel est actuellement une
alternative au shunt systemico pulmonaire. Aucun cas de
stenting du canal artériel n’a été réalisé dans notre
population. Cette procédure interventionnelle, élimine
les complications liées a la chirurgie telle que la
cicatrisation, le chylothorax et la paralysie phrénique,
ce qui réduit le colt et la durée d’hospitalisation.
L’occlusion spontanée tardive du stent est un autre
avantage chez les patients atteints de SPC ; la
compliance du VD se résout au fil du temps [20,34,35].
La durabilité du stent dans plusieurs études variait de 1
a 1130 jours [36,37]. Dans la série de Cho et al [20] la
durée de la perméabilité du stent était comprise entre
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15 et 69 mois : une durée nécessaire pour [’amélioration
de la performance du VD. Yucel et al [15] retrouvait dans
leur série une durée comprise entre 8 et 37 mois. Chez
les patients ayant une anatomie défavorable du VD , le
stent permet d’obtenir un temps d’attente nécessaire a
la reconstuction du VD ou a une anastomose
cavopulmonaire a un age approprié [15]

Récemment, Loureiro et al [38] ont rapporté 14
reinterventions parmi 24 nouveau-nés sur un suivi moyen
de 8,4 ans, La réintervention est chirurgicale chez 6
patients. La survie sans réintervention a été estimée a 50
% a 8 ans et 43% a 15 ans. Ces auteurs ont insisté sur
Uefficacité de la valvulopastie pulmonaire mais une
surveillance a long terme est indispensable afin de
réaliser d’éventuels gestes supplémentaires telle qu’une
redilatation pulmonaire ou une fermeture d’une
communication interauriculaire.

Limites de ’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective mono-centrique
incluant un échantillon de petite taille. Aucun diagnostic
anténatal de SPC n’a été fait. Nous n’avons pas réalisé
de geste additionnel aprés dilatation en cas de
persistance de la ducto-dépendance ( stenting,
chirurgie) au cours de la premiere hospitalisation. En
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