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ABREVIATIONS

Ao : Aorte

AP : Artére pulmonaire

ARA2 : Antagoniste des récepteurs de I'angiotensine 2
CA : Canal artériel

CD : Artére coronaire droite

CEC : Circulation extracorporelle

CIA : Communication inter-atriale

CIV : Communication inter-ventriculaire

Cx : Artere coronaire circonflexe

DD : Double discordance

ECG : Electrocardiogramme

ETT : Echocardiographie transthoracique

FEVD : Fraction d’éjection ventriculaire droite
FEVG : Fraction d’'éjection ventriculaire gauche
IEC : Inhibiteur de 'enzyme de conversion

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique

IT : Insuffisance tricuspide

IVA : Artére coronaire inter-ventriculaire antérieure
NYHA : New York Heart Association

OD : Orelllette droite

OG : Oreillette gauche

PVO, : Pression veineuse en oxygeéne

SC : Surface corporelle

TC : Tronc commun coronaire gauche

TGV : Transposition des gros vaisseaux

VCI : Veine cave inférieure

VCS : Veine cave supérieure

VD : ventricule de morphologie droite

VG : ventricule de morphologie gauche

VTDVD : Volume télédiastolique du ventricule droit rapporté a la surface corporelle

VTDVG : Volume télédiastolique du ventricule gauche rapporté a la surface corporelle



INTRODUCTION

Y

Certaines malformations cardiagues congénitales sont associées a une discordance
ventriculo-artérielle . Le ventricule gauche (VG), habituellement situé sous l'aorte, se situe
sous l'artére pulmonaire et éjecte vers les poumons. De méme, le ventricule droit se situe
sous l'aorte et éjecte vers les organes périphériques. On qualifie ce ventricule droit en

position sous-aortique de ventricule droit systémique.

On peut rencontrer un ventricule droit en position systémique dans deux situations
différentes : la double discordance associée ou non a d’autres anomalies cardiaques (DD) >3
et la transposition des gros vaisseaux (TGV) “* qui a été palliée par la technique du switch

atrial (Intervention de Senning ° ou Mustard °).

Double Discordance Transposition Des Gros vaisseaux

palliée par switch atrial

Un grand nombre de patients porteurs d’'un ventricule droit systémique, développent apres
plusieurs années une dysfonction systolique ventriculaire droite "**. L'une des hypothéses
pour expliquer cette dysfonction repose sur I'inadéquation entre les besoins et les apports en
oxygéne du ventricule droit ****. En effet, en s’hypertrophiant pour faire face aux pressions
systémiques, le VD systémique augmente ses besoins en oxygene. Plusieurs études ont mis
en évidence une ischémie myocardique et une baisse de la réserve coronaire dans les TGV

etles DD " 1%15,

Néanmoins, pour tenter d’expliquer cette ischémie, aucune étude a notre connaissance, n'a
recherché une éventuelle relation entre le développement des coronaires et la fonction

contractile du ventricule droit systémique.

Ce travail propose donc, chez des patients adultes porteurs de double discordance ou de
transposition de gros vaisseaux palliée par switch atrial, de s'intéresser a la taille et a la
dominance des coronaires, pour rechercher s'il existe une corrélation avec la fonction

systolique du ventricule droit systémique.



ANATOMIE ET PHYSIOLOGIE DES VENTRICULES GAUCHE ET
DROIT

1.1. ANATOMIE DES VENTRICULES GAUCHE ET DROIT

Les ventricules gauche et droit ont des caractéristiques anatomiques différentes. Leur
dénomination droite ou gauche ne dépend pas de leur position dans le thorax mais de leurs

caractéristiques morphologiques intrinséques.

Le ventricule de morphologie gauche (VG) a une forme ovoide contrairement au ventricule
droit (VD) qui a, lui, une forme triangulaire s’enroulant autour du ventricule gauche. Cette
forme triangulaire est la conséquence d'un conus sous-pulmonaire responsable d’une
discontinuité tricuspido-pulmonaire alors qu’il y a une continuité mitro-aortique du cété
ventriculaire gauche. (Figure 1) Le ventricule de morphologie droite a donc trois chambres
bien distinctes: la chambre d’admission située sous la valve tricuspide, la chambre

trabéculée vers 'apex du ventricule et la chambre d’éjection sous la valve pulmonaire ***'.

Figure 1 : Forme ovale du ventricule de morphologie gauche et triangulaire du ventricule de
morphologie droite du fait du conus sous-pulmonaire (CSP). VM : valve mitrale, VA : valve aortique,
OG : oreillette gauche, Ao : aorte, VT : valve tricuspide, VP : valve pulmonaire, OD : oreillette droite,
AP : artére pulmonaire.



La surface endocardique du VD est tres irréguliere du fait de grosses trabéculations
musculaires grossieres alors que le VG a un endocarde d'aspect lisse avec de fines
trabéculations. Une bande musculaire fait le tour de la paroi interne du ventricule droit.
(Figure 2). Elle est dénommée bande pariétale lorsqu’elle est en regard de la paroi latérale
du VD en avant de la tricuspide. Elle devient ensuite le muscle papillaire du conus puis la
bande septale le long du septum inter-ventriculaire et enfin la bande modératrice qui traverse
I'apex du ventricule droit. Elle vient s’insérer sur le pilier antérieur de la tricuspide. C’est cette
bande modératrice qui est facilement repérable en échocardiographie et qui permet de
caractériser le ventricule de morphologie droite. Elle n’est pas retrouvée dans le VG qui aura

16, 18

néanmoins parfois de faux tendons

Muscle de Lancisi
= muscle papillaire
du conus

Bande pariétale

= Ventriculo-
infundibular fold
= Supraventricular
crest

= Crista supra-
ventricularis

Bande septale

= Septomarginal
trabeculation

= Trabecula
septomarginalis

Pilier antérieur
de la tricuspide

Bande modératrice

-

Figure 2 : Piece anatomique d’un ventricule droit (image de L Houyel, Centre Chirurgical Marie
Lannelongue). VT : valve tricuspide, VP : valve pulmonaire, * septum conal.

Le VG, sauf trés rares exceptions, est toujours associé a une valve mitrale et le VD a une
valve tricuspide. Il en est de méme de la valve aortique qui est toujours associée a une aorte
et de la valve pulmonaire qui est toujours associée a une artére pulmonaire. La valve mitrale
se reconnait par la présence de deux feuillets antérieur et postérieur donnant des cordages
se distribuant de maniere équilibrée sur deux piliers musculaires, le pilier antéro-latéral et le
pilier postéro-médian. Il n'y a habituellement pas de cordage s’attachant sur le septum inter-

ventriculaire contrairement & la valve tricuspide ** %°. La valve tricuspide comporte quant a
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elle trois feuillets (antérieur, septal et postérieur) et la présence de cordages s’attachant sur
le septum inter-ventriculaire. Le nombre et la position des piliers tricuspides est trés variable

2L 22 Enfin, l'anneau tricuspide est plus apical que I'anneau mitral avec un décalage mitro-

tricuspide physiologique #. (Figure 3)

4

Valve mitrale
(2 feuillets antérieur et postérieur 2 piliers antéro-
latéral et postéro-médian)

Trabéculations fines et nombreuses

Valve tricuspide (3 feuillets, cordage avec
attache septale et piliers en nombre variable)

Bande modératrice

Trabéculations peu nombreuses et
grossiéres

Figure 3 : Anatomie des ventricules droits et gauches. (Issu de I'Atlas d’anatomie humaine, Franck H.
Netter, ed. Masson.) CA : Chambre d’admission, CT : Chambre trabéculée, CE : Chambre d’éjection,
OG : Oreillette Gauche, Ao : Aorte, OD : Oreillette Droite, AP : Artére Pulmonaire, VCS : Veine Cave
Supérieure, VCI : Veine Cave Inférieure.

La connaissance des particularités anatomiques intrinséques de chaque ventricule est trés
utile pour caractériser un ventricule lorsque celui-ci n’est pas en position habituelle ou
lorsqu’il y a une discordance atrio-ventriculaire ou ventriculo-artérielle comme par exemple

dans la double discordance.

Les fibres musculaires du myocarde ventriculaire sont orientées en spirale et sont divisées
en quatre groupes. Au contact du péricarde viscéral, deux groupes de fibres s'enroulent
autour des deux ventricules (Figure 4A et 4B). Sous cette couche de muscle, un troisieme
groupe de fibres musculaires serpente autour et entre les deux ventricules (Figure 4C).
Enfin, au contact de I'endocarde, il y a une derniére couche de fibres musculaires dont
I'orientation est tangentielle au ventricule gauche. Elle lui confére une contraction radiale
importante (Figure 4D). Cette couche musculaire n’est pas présente sur le ventricule droit *,

10



Figure 4 : Orientation des différentes couches de fibres musculaires myocardiques

Les différentes couches de fibres musculaires ont une orientation qui est différente pour les
ventricules droit et gauche. Elles conferent donc a chacun des ventricules des

caractéristiques propres de contraction radiale, longitudinale et de torsion.

11.2. VASCULARISATION CORONAIRE DES VENTRICULES 228,

L’'embryologie des coronaires se fait en plusieurs étapes?’. Au niveau du péle veineux, une
structure appelée I'organe pro-épicardique se retrouve au contact de I'epicarde a la surface
postérieure du cceur. Puis il pénetre dans le myocarde ou il se transforme en un réseau de
plexus capillaires. Ce réseau ressort ensuite a la surface du myocarde pour former les
arteres épicardiques (Figure 5A). Ces arteres épicardiques vont s’anastomoser entre elles et
progresser le long des sillons atrio-ventriculaires et inter-ventriculaires en suivant un trajet
allant de la face postérieure a la face antérieure du cceur (Figure 5B). Puis, les troncs
coronaires principaux vont se connecter a l'aorte. Cette étape de connexion est guidée par
des sighaux émis par le myocarde de la voie d’'éjection ventriculaire. En effet, le myocarde
sous-aortique a un effet attractif pour les coronaires contrairement au myocarde sous
pulmonaire qui a un effet répulsif. Guidée par le myocarde sous aortique, I'artére coronaire
droite va donc se connecter directement a l'aorte. En revanche, l'artére inter-ventriculaire

antérieure (IVA) et l'artéere circonflexe (Cx) vont fusionner pour donner le tronc commun
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gauche (TC) qui va contourner l'artere pulmonaire et venir se connecter a l'aorte. Le trajet
sera le plus souvent retro pulmonaire mais pourra parfois étre inter-aorticopulmonaire
(Figure 5C et 5D).

Epithélium (épicarde)

OPE Espaces

! i_nlfa myocardiques

Vue postérieure Vue antérieure
C
, .
f
’ ’
'H AO ,.5',7
3 2
?ﬁﬂ g
PR i

Figure 5 : Embryologie du réseau coronaire. A : L'organe pro-épicardique s’enfonce dans le myocarde
et se transforme en plexus vasculaire. Puis il ressort a la surface du myocarde pour donner les artéres
épicardiques a la face postérieure du cceur. B : Les artéres épicardiques progressent de la face
postérieure a la face antérieure du coeur en suivant les sillons atrio-ventriculaires et inter-
ventriculaires. C : Les troncs coronaires se connectent a l'aorte. D : L'IVA et la Cx fusionnent pour
contourner 'artére pulmonaire, du fait de I'effet répulsif du myocarde sous pulmonaire.

Le réseau coronaire est donc composé d’'un tronc commun coronaire gauche (TC) qui nait
du sinus de Valsalva antéro-gauche et se divise aprés 2 a 4 cm en artere inter-ventriculaire
antérieure (IVA) et artére circonflexe (Cx). Parfois nait du tronc commun une troisieme artére

entre I'IVA et la Cx qui est alors nommée artere bissectrice. (Figure 6)

L’artére IVA chemine dans le sillon inter-ventriculaire antérieur pour rejoindre la pointe du
coeur. Elle donne naissance aux branches septales plongeant dans le septum inter-

ventriculaire et aux artéres diagonales cheminant sur la paroi libre du ventricule gauche.

L’artére Cx chemine dans le sillon atrio-ventriculaire gauche et se termine a la face inférieure
du ventricule gauche sans atteindre la croix du cceur, sauf s'il s’agit d’'un réseau gauche

dominant. Dans ce cas elle donne l'artere inter-ventriculaire postérieure et l'artére rétro-

12



ventriculaire postérieure (Figure 6C). L'artére Cx donne naissance aux artéres marginales

cheminant sur la paroi latérale du ventricule gauche.

L’artere coronaire droite (CD) nait du sinus de Valsalva antéro-droit et chemine dans le sillon
atrio-ventriculaire droit jusqu'a la croix du coeur ou elle donne l'artere inter-ventriculaire
postérieure et l'artére rétro-ventriculaire postérieure s'il s'agit d’'un réseau droit dominant
(Figure 6B). La coronaire droite donne naissance a l'artere du noceud sinusal puis a des

artéres marginales du bord droit.

Le réseau coronaire est droit dominant dans 85% des cas, gauche dominant dans 10% des

cas et équilibré dans 5% des cas.

" Left coronary artery.
Siatdl (A bk = =
(ghosted) Ascending sorta ] ] ] ]
Puimonary trunk Circumflex branch NS Circumflax branch o "
= ) olll:ll coronary ,’.\- of loft coronary " )
A A

Laeft coronary artery (ghosted)
Site of £ \ 4
SA node 1

Wi J

- |
[“:a-—s.nuamu (SA) artery
nodal branch

Circumflex branch of
left coronary arery

Anterior lnAarvmlnan
branch (left anterior
éwumging) of laft
coronary artery
Diagonal branch
Left inal branch
of rounio ranch
Right coronary
anery
Atrioventricular (AV)
3 Apox nodal branch (ghosted)
Pight marginal branch Posterior interventricular branch Postarior Inerventricular branch
(posterior descending) OMBCOrNNMW
A of right coronary artery B of right coronary artery C m&n"‘-“‘m"m 5‘1“5%”)

Figure 6 : Anatomie du réseau coronaire. 5A : vue antérieure, 5B : vue postérieure d’un réseau droit
dominant (85%), 5C : vue postérieure d’un réseau gauche dominant (15%)

Les segments antérieurs, antéro-septaux et apicaux du ventricule gauche sont vascularisés
par I'IVA, la paroi latérale par la Cx et les segments inférieurs et inféro-septaux par la CD. Si
le réseau est droit dominant, les segments inféro-latéraux sont vascularisés par la CD, si le
réseau est gauche dominant, ils sont vascularisés par la Cx. Le ventricule droit est quant a
lui essentiellement vascularisé par I'artére coronaire droite. Seul le septum inter-ventriculaire
est vascularisé, pour sa partie supérieure, par des branches septales issues de I'lVA et pour
sa partie inférieure, par l'artere inter-ventriculaire postérieure. Cette artére dépend de la CD

si le réseau est droit dominant et de la Cx s'il est gauche dominant. (Figure 7)
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anterior
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Figure 7 : Répartition de la vascularisation des segments myocardiques du ventricule gauche. IVA :
artére inter-ventriculaire antérieure, CD : artére coronaire droite, Cx : artére circonflexe.

1.3. PHYSIOLOGIE DES VENTRICULES GAUCHE ET DROIT 2% %

A la naissance, les deux ventricules ont globalement les mémes propriétés de compliance et
de contractilité (Le ventricule droit étant légerement plus compliant et moins contractile que
le ventricule gauche). (Figure 8A) Trés rapidement aprés la naissance, survient une baisse
des résistances vasculaires pulmonaires du fait de la ventilation alvéolaire. De cette baisse
de la post-charge, il en résulte une diminution de I'épaisseur pariétale du ventricule droit
avec pour conséquence une baisse de la contractilité et une amélioration de la compliance.
A Tlinverse, l'augmentation de la pression artérielle systémique et des résistances
vasculaires systémiques par disparition du placenta entraine une hypertrophie du ventricule
gauche permettant une amélioration de la contractilité et une diminution de sa compliance.
(Figure 8B)

P L
P o5 R
as Ao 100
Ao BO
| =
PA 30 f-—9
QP
Ph 20 1
LA B [—{f—
/i LA 8 ‘ |
RAS Y ] ) RA3| i
ESV EDV W ESV EDOW v

Figure 8 : Courbe pression-volume du ventricule gauche (en bleu) et du ventricule droit (en violet)
illustrant les différences de compliance et de contractilité des deux ventricules. 7A : juste aprés la
naissance, 7B : chez un enfant aprés quelques semaines. Ao : pression aortique, PA : pression
pulmonaire, LA : pression dans l'oreillette gauche, RA : pression dans l'oreillette droite, ESV : volumes
télédiastoliques ventriculaires, EDV : volumes télésystoliques ventriculaires, Qp : débit pulmonaire,

Qs : débit systémique.
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LE VENTRICULE DROIT SYSTEMIQUE OU VENTRICULE D ROIT
EN POSITION SOUS AORTIQUE

I".1. LE VENTRICULE DROIT SYSTEMIQUE DANS LA TGV PALLIEE PAR

SWITCH ATRIAL

La transposition simple des gros vaisseaux (TGV) est le résultat d'une discordance
ventriculo-artérielle. Cela signifie que I'aorte, au lieu de sortir du ventricule de morphologie
gauche, sort d'un ventricule de morphologie droite. L'artere pulmonaire sort d’'un ventricule
de morphologie gauche. Embryologiquement, il s’agit d’'une anomalie de la formation des
voies d’éjection et des gros vaisseaux, étape appelée le wedging *° (Figure 9). Dans le cceur
normal, sous l'influence de la créte neurale et de l'aire cardiaque antérieure, le tronc artériel
commun embryologique et la valve artérielle commune embryologique se divisent en une
valve aortique associée a l'aorte et une valve pulmonaire associée l'artere pulmonaire. Il s’y
associe une rotation postérieure de la valve aortigue autour de la valve pulmonaire, lui
permettant de venir au contact de la valve mitrale. L'aorte et I'artere pulmonaire se croisent a
la sortie du coeur. Dans la TGV, du fait d’anomalies de la latéralisation, la rotation de I'aorte
ne se fait pas et c’est l'artére pulmonaire qui est au contact de la valve mitrale. L'aorte et
I'artere pulmonaire sont alors paralleles. Dans la forme classique de TGV, l'aorte est
antérieure et a droite de I'artére pulmonaire (D TGV). Dans 5% des cas, elle est antérieure

mais a gauche de l'artére pulmonaire (L TGV)". (Figure 10)

Créte
neurale

Wedging
« normal

K‘.'; N él

. Ceeurnl

.Vedging
« inverseé »

Figure 9 : Embryologie de la transposition des gros vaisseaux. Du fait d'anomalies de la latéralisation,
le wedging est ‘inversé’. Il n'y a pas de rotation postérieure de la valve aortique autour de la valve
pulmonaire. (Schéma de Lucile Houyel, Centre chirurgical Marie Lannelongue)
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Foramen
A Ovale
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Figure 10 : A : schéma d'une transposition des gros vaisseaux. L'aorte (Ao) sort du ventricule droit
(RV) et l'artére pulmonaire (PA) du ventricule gauche (LV). Le foramen ovale perméable assure le
mixing du sang oxygéné et désoxygéné. B : Image échocardiographique en 2D montrant les 2 gros
vaisseaux (aorte et artére pulmonaire) sortant paralléles des ventricules

Y

Dans environ 50% des cas, la transposition des gros vaisseaux est associée a une
communication inter-ventriculaire (CIV). Les autres malformations associées fréquentes sont
les sténoses de la voie d'éjection pulmonaire et la coarctation aortique présentes dans

environ 5% des cas .

La TGV est frequemment associée a des anomalies des artéres coronaires. |l peut s’agir
d’anomalies de naissance ou de trajet. La classification de Planché reprend les différentes
anomalies coronaires possibles *!(Figure 11). Ces particularités coronaires ont un impact

important au moment de la prise en charge chirurgicale.

Type I Type III Type I

direct course looping around a great vessel course between the great vessels

intramural, intramural,
single ostium two ostia

R

A
single left coronary single right coronary
ostium ostium

Figure 11 : Classification de Planché (Marie Lannelongue) de la disposition des coronaires dans la
transposition des gros vaisseaux. Le type | est la disposition la plus classique, le type Il correspond au
passage d’'une coronaire entre les 2 gros vaisseauy, le type Il correspond a une boucle autour d’'un
des gros vaisseaux. Le type IV est I'association d’anomalies du type Il et lll. R : artére coronaire
droite, A : artére inter-ventriculaire antérieure, C : artére circonflexe.
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En période anténatale, la transposition des gros vaisseaux est viable grace au mixing
sanguin assuré par le foramen ovale et le canal artériel (CA). A la naissance, en revanche, la
fermeture du CA et du foramen ovale a pour conséquence I'absence de mélange entre le

sang oxygéneé et le sang désoxygéné. Les deux circulations deviennent paralléles.

La cyanose réfractaire est le premier signe clinique des les premiéres minutes de vie. En
'absence d'intervention, dans le cas ou le foramen ovale et le CA sont restrictifs, il

surviendra inévitablement le décés de I'enfant *2.

Si le foramen ovale est restrictif, dans I'attente de la chirurgie, une procédure de Rashkind
doit étre réalisée *. Elle consiste a réaliser par voie percutanée une septotomie inter-atriale
a l'aide d’'un ballon (Figure 12). Le mixing sanguin restauré permettra une amélioration de la
saturation. La perfusion de prostaglandines peut y étre associée pour maintenir le canal

artériel ouvert si la saturation reste insuffisante 3.

Figure 12 : Image de scopie d’'un Rashkind. Le ballon est gonflé dans I'oreillette gauche aprés avoir
franchi le foramen ovale. Puis en tirant sur la sonde, le ballon viendra déchirer le septum inter-atrial
créant ainsi une communication inter-auriculaire non restrictive.

La prise en charge chirurgicale de la transposition des gros vaisseaux n'est possible que
depuis les années 60 ou les professeurs Senning puis Mustard ont eu I'idée du switch atrial.
Il s’agit de recréer une circulation en série en réorientant le sang désoxygéné vers les
poumons et le sang oxygéné vers les organes périphériques. Le principe était de créer un
chenal orientant le sang des veines pulmonaires vers le ventricule droit et le sang des veines
caves vers le ventricule gauche. Il ne s’agit que d’interventions palliatives, puisque les
ventricules restent sous les mauvais vaisseaux. L'intervention de Senning, dont le nom vient
du chirurgien suédois qui I'a pratiqué pour la premiére fois en 1959, utilise la paroi des
oreillettes pour créer les chenaux °. Mustard, un chirurgien canadien, a proposé une autre
technigue en 1964 visant a créer les chenaux a I'aide patch de péricarde. Cela permettait de
simplifier la technique chirurgicale en comparaison a l'intervention de Senning. ® (Figures 13
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et 14). Le switch atrial maintient donc le ventricule droit en position sous-aortique et le

ventricule gauche sous-pulmonaire.

Right ventricle : . Left ventricle

Right atrium x : - . Left atrium

“ gees=  pulmonary venous atrium

- rto
S bpm

pulmonary veins

Figure 13 : A : schéma du switch atrial. Le sang des veines pulmonaires est redirigé vers le ventricule
droit et le sang des veines caves vers le ventricule gauche. B : Image échocardiographique en 2D
d’'un switch atrial par la technique de Senning avec aspect typique du « genou du Senning »
correspondant au chenal des veines pulmonaires.

Figure 14 : Schéma des techniques chirurgicales de Senning (A) et de Mustard (B). La technique de
Senning utilise les parois des oreillettes pour créer les chenaux. La technique de Mustard utilise des
patchs de péricarde. SVC et IVC : veine cave supérieure et inferieure. RU, RL, LU, LL : veines
pulmonaires droites et gauches. MV : valve mitrale, TV : valve tricuspide.

Ces deux techniques ont été les seules alternatives pour le traitement de la TGV jusqu’en
1976, ou la technique du switch artériel a été décrite pour la premiére fois *°, permettant ainsi
de proposer la premiére intervention curative de cette cardiopathie. Elle consiste a switcher
l'aorte et l'artere pulmonaire pour restaurer la concordance ventriculo-artérielle. Elle
s’accompagne d’une réimplantation des coronaires et d’une manceuvre de Lecompte *°
(Figure 15). Elle est maintenant l'intervention de référence pour la prise en charge de la

transposition des gros vaisseaux.
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Figure 15 : A : Schéma d’un switch artériel, B : Technique chirurgicale du switch artériel qui consiste a
sectionner le tronc de 'aorte et I'artére pulmonaire (A), a réimplanter les coronaires au dessus de la
valve pulmonaire (B et C), a faire passer I'artére pulmonaire en avant (manceuvre de Lecompte) (D) et
a réimplanter I'aorte et I'artére pulmonaire (E et F).

Les chirurgies décrites par Senning et Mustard ne sont plus pratiquées maintenant dans les
transpositions simples des gros vaisseaux, supplantées par le switch artériel. En effet, bien
gu'aboutissant a de bons résultats a moyen terme, ces techniques chirurgicales
s'accompagnent d’'un nombre non négligeable de complications a long terme. Il peut s’agir
de complications du montage chirugical (sténose ou thrombose des chenaux,
communication inter-atriale (CIA) résiduelles) *. De plus, les cicatrices sur les oreillettes

pourront s’accompagner d’arythmies *® ou de dysfonction sinusale 3% *°

qui constituent un
facteur de risque indépendant de mortalité * et nécessitent parfois I'implantation d'un
stimulateur cardiaque *'. Enfin, un certain nombre de patients développent une dysfonction
systolique du ventricule droit systémique " ® et une insuffisance valvulaire tricuspide ** qui

seront détaillés au chapitre 111.3.

Le switch atrial garde quelques rares indications dans la transposition des gros vaisseaux
lorsque le switch artériel est impossible car trop a risque du fait d’'anomalies associées ou du

fait d’'une prise en charge tardive (pays en voie de développement) *.

11.2. LE VENTRICULE DROIT SYSTEMIQUE DANS LA DOUBLE

DISCORDANCE

La double discordance ou transposition corrigée des gros vaisseaux est une malformation
cardiaque congénitale rare (<1% des malformations cardiaques congénitales) *. Il s’agit de
I'association d’'une discordance atrio-ventriculaire associée a une discordance ventriculo-

artérielle. Le sang pauvre en oxygene traverse successivement l'oreillette droite, puis le
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ventricule de morphologie gauche puis l'artere pulmonaire. Le sang riche en oxygene
traverse successivement ’'oreillette gauche, puis le ventricule de morphologie droite puis
l'aorte. Classiquement, l'aorte est antérieure et gauche et I'artere pulmonaire postérieure et
droite. Les deux gros vaisseaux sortent des ventricules en étant paralleles I'un a l'autre
(Figure 16).

Normal Congenitally-corrected
transposition

Figure 16 : Schéma d’un cceur normal & gauche et d’une double discordance a droite. L'aorte et
I'artére pulmonaire sortent des ventricules en se croisant dans le coeur normal. Elles sont paralléles
dans la double discordance. LV : ventricule gauche, RV : ventricule droit, LA : oreillette gauche, RA :
oreillette droite, PT : artére pulmonaire, Ao : aorte.

La double discordance est fréquemment associée a d’autres anomalies cardiaques > ** :

- CIV dans 70% des cas.

- Sténoses ou atrésies pulmonaires dans 40% des cas.

- Anomalies organiques tricuspides dans 90% des cas: de la dysplasie minime a la
maladie d’Ebstein®*. De plus, une évolution vers une insuffisance tricuspide est
fréquente. 59% des adultes auraient une insuffisance tricuspide sévére “° et cette
insuffisance serait un facteur indépendant de mortalité 2.

- Coarctations isthmiques de l'aorte.

- Troubles conductifs (position atypique du nceud atrio-ventriculaire qui n’est plus dans
le triangle de Koch mais situé plus antérieur et latéral, dualité de conduction nodale et
bloc auriculo ventriculaires avec un risque de 2% par an **°.

- Anomalies de situs atrial.

Le diagnostic échocardiographique de double discordance peut étre difficile. Il repose sur
I'analyse de la morphologie de chacun des ventricules et de la position inhabituelle des gros

vaisseaux I'un par rapport a l'autre.
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L'évolution naturelle et I'age au diagnostic sont trés variables et dépendent essentiellement
de la présence ou non de malformations associées °. Le pronostic peut étre altéré par la
survenue d’'une dysfonction systolique symptomatique du ventricule droit systémique, d’'une
insuffisance tricuspide sévére ou de troubles de la conduction auriculo-ventriculaire ou
d’embolies paradoxales au travers d’'une CIV. En cas de double discordance isolée, le
diagnostic peut étre fait tardivement a I'dge adulte du fait de symptdmes particuliers ou de
facon totalement fortuite. En effet, un certain nombre de cas parfaitement asymptomatiques

et agés de 70 & 80 ans ont été rapportés dans la littérature * *°.

Plusieurs stratégies thérapeutiques peuvent étre envisagées pour la prise en charge de la

transposition corrigée des gros vaisseaux. A I'heure actuelle, aucun consensus n’existe.

La premiére stratégie consiste a se contenter d’'un suivi médical régulier, en étant attentif a la
survenue d’'une dysfonction systolique ventriculaire droite ou d’une insuffisance tricuspide
significative. En effet, Graham a montré, sur sa cohorte, qu’aprés 50 ans, méme dans les DD
simples sans autres anomalies cardiaques, plus d’un tiers des patients font de I'insuffisance
cardiaque congestive . Néanmoins, ces chiffres ne sont peut-étre pas exacts car il n’est pas
possible d’avoir une évaluation fiable du nombre de patients asymptomatiques porteurs de
DD, qui n'ont pas été diagnostiqués. Quoi qu’il en soit, cette stratégie n’'est possible que si la
double discordance ne s’accompagne pas d’autres anomalies cardiagues nécessitant une

intervention chirurgicale (CIV large, sténose pulmonaire serrée, coarctation de l'aorte...).

Une autre option consiste a la prise en charge chirurgicale uniguement des anomalies

associées .

En cas d'insuffisance tricuspide significative, une réparation ou un
remplacement valvulaire peuvent étre envisagés. Le ventricule est alors laissé en position
systémique. Hraska et al a décrit les résultats de 123 patients ayant bénéficiés d'une simple
réparation des anomalies associées. La survie & 10 ans était de 67% et la dysfonction
systolique ventriculaire droite était présente chez 44% des patients a 10 ans. Par ailleurs, la
dysfonction systolique ventriculaire droite semblait associée a I'insuffisance tricuspide et aux
anomalies sévéres de la valve tricuspide *2. Quoi qu'il en soit, il a ét¢ montré qu'en cas
d’insuffisance tricuspide importante, il fallait opérer avant que la FEVD ne soit inférieure a

40% pour prévenir une dysfonction systolique ventriculaire droite postopératoire sévére>?.

Plus agressive, la réparation anatomique permet de réintégrer le ventricule de morphologie
gauche dans la circulation systémique. Cette stratégie aurait I'avantage théorique, en
restaurant une circulation conventionnelle, de restaurer une hémodynamique optimale

assurée par un ventricule de morphologie gauche et de préserver la fonction ventriculaire
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droite ** %°. De plus, la valve tricuspide, n’étant plus en position systémique, serait moins a

risque d’insuffisance °°

si tant est que celle-ci ne présentait pas d’anomalie organique
préexistante. Cette réparation consiste a réaliser un double switch qui associe un switch
atrial (Selon la technique de Senning ou Mustard) et un switch artériel. (Figure 17). S’ily a
une sténose de la voie d'éjection pulmonaire et une CIV, une tunnellisation entre le
ventricule gauche et l'aorte par la CIV sera parfois réalisée, en remplacement du switch
artériel. L’artére pulmonaire sera soit réimplantée directement sur le ventricule droit en
réalisant un élargissement par un patch de péricarde (Réparation Endo-Ventriculaire, dite
REV), soit un tube sera intercalé entre le ventricule droit et I'artére pulmonaire (intervention
de Rastelli ') (Figure 18). Cependant, avant la réalisation du double switch, le ventricule
gauche aura besoin d'étre « préparé » a fonctionner comme un ventricule systémique. En
'absence de sténose pulmonaire qui permet de maintenir le ventricule gauche hypertrophié
et capable de fonctionner a haute pression, un cerclage de I'artere pulmonaire peut parfois
étre proposé. Enfin, de facon concomitante au double switch, une chirurgie de la valve
tricuspide peut étre réalisée si celle-ci est malformée. Sur une cohorte de 54 patients agés
de 7 & 40 ans rapportée par Langley et al, le taux de mortalité péri-opératoire aprés double
switch était de 5,6% et la survie & 9 ans était de 77% °%. De plus les complications et les
réinterventions ne sont pas rares. Elles peuvent étre liées au switch atrial avec des
complications au niveau des chenaux, au switch artériel (sténose des branches pulmonaires,
complications coronaires) ou aux changements de tube VD- AP, en cas d’intervention de

Rastelli.

Figure 17 : Schéma d’un double switch (switch atrial et switch artériel). RV : ventricule droit, LV :
ventricule gauche, SVC et IVC : veine cave supérieure et inférieure.
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Figure 18 : Schéma d’une intervention de REV (A) et de Rastelli (B). La CIV est patchée pour créer
une tunnellisation du ventricule gauche (LV) vers l'aorte. L'artére pulmonaire est sectionnée puis, elle
peut étre soit réimplantée sur le ventricule droit avec élargissement avec un patch aprés une
manceuvre de Lecompte (intervention de REV), soit branchée sur un tube implanté sur le ventricule
droit (RV) (intervention de Rastelli)

Enfin, des études récentes ont montré que le simple cerclage de l'artere pulmonaire,
initialement réalisé dans le but de reconditionner le VG en vue du double switch, aurait
tendance a limiter la part fonctionnelle de l'insuffisance tricuspide. L’hypothese principale
serait une modification de la courbure septale induite par I'élévation des pressions
systoliques du ventricule gauche. Cela aurait pour conséquence la modification des rapports
anatomiques des différentes structures de la valve tricuspide, aboutissant & une diminution
de la fuite **®'. Cependant certains auteurs ont rapporté des cas de défaillance du ventricule

gauche aprés cerclage pulmonaire °*. Cette technique n’est donc pas dénuée de risque.

La stratégie thérapeutique a adopter dans la double discordance est donc a I'heure actuelle
non consensuelle. Le choix des patients a qui I'on va proposer le double switch reste un défi
8 En effet, réaliser une chirurgie cardiaque lourde en prévention d’'une hypothétique
dysfonction du VD ou insuffisance tricuspide semble difficilement acceptable lorsque les
patients sont asymptomatiques, sans anomalies cardiaques associées. En revanche, lorsque
le ventricule droit dysfonctionne, qu'il y a une insuffisance tricuspide importante ou que la
double discordance est associée a d’autres anomalies cardiaques, la prise en charge est
débattue. Certaines équipes proposent de se limiter & la réparation des anomalies associées
et éventuellement de corriger des anomalies morphologiques de la valve tricuspide.
D’autres sont plus agressives en y associant un cerclage pulmonaire, voire un double switch
afin de prévenir la survenue d'une dysfonction systolique ventriculaire droite ou d’une
insuffisance tricuspide. La mise en évidence de facteurs prédictifs de survenue d'une
dysfonction systoligue du ventricule droit ou d’'une insuffisance tricuspide semble donc

essentielle pour guider la décision thérapeutique.
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1.3. HISTOIRE NATURELLE DES VENTRICULES DROITS SYSTEMIQUE S

Chez certains patients porteurs d'un ventricule droit systémique, il a été constaté une
altération progressive apres plusieurs années de la fonction systolique de ce ventricule. Cela
se traduit par une altération des capacités fonctionnelles du patient voire la survenue
d’insuffisance cardiaque qui, dans certains cas, peut étre sévére ®*. En effet, il a été montré
que les patients porteurs d'une TGV palliée par switch atrial ont une fraction d’éjection
moyenne du ventricule systémique en postopératoire a 65%, qui diminue a 50% aprés 15
ans et a 40% aprés 20 ans ’ (Figure 19A). La méme constatation est faite chez des patients
porteurs d'une double discordance. Avec néanmoins, pour différence, la survenue plus
tardive de la dégradation de la fraction d’éjection et de l'insuffisance cardiague qui survient
vers I'age de 40 ans. Graham a montré qu’'apres 45 ans, 67% des patients porteurs de DD
avec malformations cardiaques associées et 25% sans malformations cardiaques associées,

présentaient de l'insuffisance cardiaque ® (Figure19B).
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Figure 19 : A : Fraction d'éjection ventriculaire droite en fonction de I'age des patients dans les TGV
palliées par switch atrial. (Millane T, J Am Coll Cardiol 2000 ). B : Courbe de survie sans dysfonction
systolique ventriculaire droite chez les patients porteurs de double discordance. Groupe | : DD avec
lésions associées, groupe 2 : DD sans Iésions associées. (Graham TP, J Am Coll Cardiol 2000 ?)

Pour expliquer la survenue de la dysfonction systolique ventriculaire droite, plusieurs

hypothéses ont été avancées dans la littérature, récapitulées dans le Tableau 1.
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Intrinséques au ventricule ref.

Anatomie du ventricule droit moins adaptée pour fonctionner aux pressions 1
systémiques

Orientation des fibres musculaires du ventricule droit moins adaptées pour 65
fonctionner aux pressions systémiques

Missmatch entre la perfusion coronaire et les besoins en O2 du VD du fait de 7.12-15
I'hypertrophie myocardique

Anomalies de la microcirculation coronaire du VD du fait de I'hypertrophie 7.12-15
myocardique

Neuro-hormonales : Absence de mécanorécepteurs dans le VD pour baisser les 66

résistances vasculaires systémiques a l'effort

Extrinseques au ventricule ref.

Anomalies anatomiques associées (CIV, coarctation aortique, sténose pulmonaire 63

)

Insuffisance tricuspide ou antécédents de chirurgie tricuspide 52,63, 67
Arythmies 63
Troubles de conduction / Présence d'un stimulateur cardiaque 63,68
Antécédents de CEC ** 8
Cyanose préopératoire ** 12

** si opéré

Tableau 1 : étiologies évoquées dans la littérature pour expliquer la dysfonction systolique des
ventricules droits systémiques. CEC : Circulation extracorporelle.

L'une de ces hypothéses repose sur l'inadéquation entre les besoins et les apports en
oxygene du ventricule droit. En effet, 'anatomie et les propriétés structurelles du ventricule
droit lui conferent une trés bonne compliance mais une moins bonne contractilité que le
ventricule gauche. Cela lui permet un fonctionnement optimal lorsqu’il est soumis au régime
des pressions pulmonaires. Lorsqu’il est en position sous-aortique, il doit donc s’adapter
pour fonctionner a un régime de hautes pressions en s’hypertrophiant afin d’améliorer sa
contractilité. Cette augmentation de masse cardiaque s’accompagne nécessairement d’'une
augmentation des besoins en oxygéne, en particulier a I'effort. La mauvaise adaptation du
VD systémique au stress (absence d’augmentation de la fraction d’'éjection ventriculaire
droite) serait d'ailleurs un facteur de mauvais pronostic en terme de survenue d’événements

(hospitalisation pour insuffisance cardiaque, chirurgie cardiaque, déces)

[l nait donc I'hypothése que la dysfonction systolique du ventricule droit systémique pourrait
étre en partie secondaire a une ischémie myocardique par insuffisance de débit dans la
coronaire droite, du fait d’'une artére de trop petit calibre. Ou, autrement dit, que la coronaire
droite serait insuffisamment dilatée pour assurer 'augmentation des besoins en oxygéne du

myocarde ventriculaire droit hypertrophié.
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ETUDE DE LA CORRELATION ENTRE LA TAILLE DES
CORONAIRES ET LADYSFONCTION SYSTOLIQUE
VENTRICULAIRE DROITE DANS LES VENTRICULES DROITS
SYSTEMIQUES.

IV.1. OBJECTIFS PRINCIPAL ET SECONDAIRES

L'objectif principal de notre étude est de rechercher s’il existe une corrélation entre la
fonction systolique ventriculaire droite évaluée en IRM et la taille des ostia de la coronaire
droite et du tronc commun, mesurée en IRM et/ou en scanner chez des patients adultes

porteurs d’'un ventricule droit systémique (TGV palliée par switch atrial ou DD).

Les objectifs secondaires  sont de rechercher s'il existe une corrélation entre la taille des
ostia coronaires et le volume télédiastolique du ventricule droit, la fonction systolique du
ventricule gauche, le volume télédiastolique du ventricule gauche, la sévérité de
I'insuffisance tricuspide, le statut fonctionnel du patient et la survenue d’épisodes
d’insuffisance cardiague congestive chez des patients adultes porteurs d’'un ventricule droit

systémique (TGV palliée par switch atrial ou DD). .

IV.2. MATERIELS ET METHODES

Nous avons mené une étude rétrospective monocentrique entre juin 2013 et avril 2014 au
Centre Hospitalo-Universitaire de Nantes, au sein de la fédération des cardiopathies

congeénitales.

IV.2.1.Population étudiée

Nous avons inclus tous les patients adultes porteurs d'un ventricule droit en position
systémique. Il s’agissait, soit de patients atteints d’'une double discordance, soit de patients
atteints d’une transposition des gros vaisseaux ayant bénéficié d’'une palliation chirurgicale a

I'étage atrial (intervention de Senning ou de Mustard).
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Ces patients étaient sélectionnés a partir des fichiers patients porteurs de cardiopathies

congénitales complexes du CHU de Nantes.

Ont été inclus tous les patients majeurs pour lesquels une IRM cardiaque avait été réalisée
au cours de leur suivi. L'IRM cardiaque fait partie intégrante du suivi de ces patients pour
évaluer la fonction ventriculaire droite. Elle est réalisée habituellement, pour la premiére fois,
lorsque le patient atteint 'dge adulte ou éventuellement plus tét en cas de point d’appel
clinique ou échographique. La population incluse dans I'étude était donc trés représentative

de la population des patients porteurs de ventricules droits systémiques.

CRITERES D'INCLUSION
- Patients de plus de 18ans
- Porteurs
0 soit d'une double discordance,
0 soit d'une transposition des gros vaisseaux, ayant bénéficié d’'un switch atrial
(Intervention de Senning ou de Mustard).
- Associé ou non a d’autres anomalies cardiaques ou extracardiaques.

- Ayant bénéficié en soin courant d’'une IRM cardiaque et +/- d’'un scanner cardiaque

CRITERES D'EXCLUSION

- Moins de 18 ans

- Contre indication a I'lRM: Porteur de matériel ferromagnétique contre-indiquant
'IRM, claustrophobie ou insuffisance rénale sévére. (clairance de la créatinine
<30ml/min)

- Altération de la fonction systolique ventriculaire droite secondaire a une étiologie
étiquetée sans lien avec la cardiopathie initiale (cardiopathie ischémique,
cardiopathie toxique, cardiopathie métabolique, cardiopathie de surcharge,
cardiopathie du péri-partum, myocardite ...)

- Mesures coronaires en IRM ou au scanner non réalisables

- Refus du patient

- Patient sous tutelle
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I\V.2.2.Critere d’évaluation principal

Nous avons exprimé la mesure des ostia coronaires sous deux formes différentes :

o Par le rapport des diameétres de la coronaire droite et du tronc commun
(CDITC).
Ce critére d’évaluation permettait d’apprécier la différence de diamétre entre
les deux coronaires tout en s’affranchissant de la valeur absolue de chaque
mesure pouvant varier d'un patient a l'autre et d’une technique d’'imagerie a
l'autre.

o Par la mesure du diametre de chaque coronaire rapportée a la surface
corporelle (CD/SC et TC/SC).

La fonction systolique ventriculaire droite était estimée par la mesure de la fraction d’'éjection
ventriculaire droite (FEVD) en IRM. La fraction d’éjection est définie comme le rapport du

volume d’éjection (volume télédiastoligue — volume télésystolique) sur le volume

télédiastolique et est exprimée en %.

IV.2.3.Criteres d’'évaluation secondaires

Les volumes télédiastoliques droit et gauche (VTDVD et VTDVG) étaient mesurés en IRM et
rapportés a la surface corporelle du patient (VTDVD/SC et VTDVG/SC).

La fonction systolique ventriculaire gauche était estimée par la mesure de la fraction

d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) en IRM.

La sévérité de l'insuffisance tricuspide (IT) était quantifiée par échocardiographie

transthoracique.

Le statut fonctionnel du patient était déterminé par le stade NYHA.

Le critere « insuffisance cardiaque » était retenu s'il y avait eu au moins un épisode

d’insuffisance cardiaque congestive dans I'histoire clinique du patient.
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IV.2.4.Description détaillée des techniques et ana  lyses

Toutes les IRM ont été réalisées sur une IRM Sonata 1.5T (Siemens®) ‘avec une antenne

corps 6 éléments phased array et une antenne rachis phased array 6 élements.

Par définition, le ventricule systémique était défini comme celui d’'ou est issue l'aorte, le

ventricule sous-pulmonaire, celui d’ou est issu le tronc de I'artére pulmonaire.

Mesure des fractions d’éjection et des volumes vent riculaires en IRM

L’acquisition des volumes et de la fraction d’éjection des ventricules en IRM a été réalisée
par des séquences ciné steady-state free precession de la base a la pointe du cceur en petit
axe. (Figure 20) Nous avons utilisé un gating cardiaque rétrospectif avec les parametres
suivants : TR/TE = 28.4/1.58ms, épaisseur de coupe = 6mm, 20% gap entre les coupes,
angle de bascule = 63°, matrice = 119 x 256, champs de vue = 248 x 330ms et résolution
temporelle= 35ms. La cinétiqgue des deux ventricules est réalisée sur les mémes séquences

ciné steady-state free precession acquises en 4 cavités, petit axe et 2 cavités du coeur.

Toutes les données ont été transférées sur une station de travail dédiée : les volumes
ventriculaires, les fractions d’éjection ventriculaires droite et gauche ont été déterminées en
utilisant le logiciel de post traitement Argus™ (Siemens®). Les valeurs des volumes ont été

ensuite rapportées a la surface corporelle.

i
W ALBS

Figure 20 : A partir des repéres grand axe, une pile de coupes petit axe est sélectionnée allant de la
base vers I'apex (A). Les contours endocardiques (rouges) et épicardiques (verts) sont tracés sur
chaque coupe manuellement ou a l'aide d'un logiciel semi-automatique sur l'image diastolique (B) et
systolique (C).
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Mesure des ostia coronaires en Scanner

Lorsgu’un scanner avait été réalisé au cours du suivi du patient, les mesures des dimensions
des ostia coronaires étaient préférentiellement réalisées sur cet examen dont la sensibilité

est meilleure qu’en IRM.

Toutes les acquisitions ont été réalisées sur un scanner GE light speed VCT 64 barrettes
(General Electric Healthcare®, MILWAUKEE, WISCONSIN) mis en service en 2007. Le
produit de contraste employé est le IOMERON 400mg d’iode par mL (iomerol, Bracco®) ou
VISIPAQUE 320mg d'iode par ml (iodixanol, GE Healthcare®)

Le scanner était synchronisé a 'ECG en mode rétrospectif pour les scanners réalisés avant
2010 et pour ceux réalisés apres 2010 en mode prospectif. Les mesures ont été réalisées

sur la phase a 70% de reconstruction du cycle cardiaque.

La mesure était faite en double oblique. La valeur donnée était ensuite la moyenne des 2
mesures orthogonales de la section du vaisseau perpendiculaire a son axe. Elle était
exprimée en mm. (Figure 21)

Figure 21 : Aprés avoir reconstruit les coronaires (A), une mesure en double oblique perpendiculaire
au grand axe était réalisée a I'ostium de la coronaire droite (CD) et du tronc commun (TC) dans deux
plans orthogonaux. Ao : aorte, CD : coronaire droite.
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Mesure des ostia coronaires en IRM

Si le patient n'avait pas bénéficié de scanner dans son suivi, les mesures des ostia du tronc

commun et de la coronaire droite étaient réalisées en IRM.

Cette mesure, exprimée en mm, était réalisée a l'origine de la coronaire en 2D sur les
séquences de repérage en coronal et axial HASTE réalisées selon les paramétres suivant
TRITE = 700/ 41 ms, épaisseur de coupe = 6 mm, angle de bascule = 160°, matrice = 123 X
256, champs de vue = 320 mm. Seules les artéres CD et TCG sont mesurées.

Ne s’agissant pas d’'une acquisition 3D mais d’'une imagerie de coupe avec une épaisseur de
coupe de 6mm, il n'était pas possible de faire de mesures en double oblique de la section du
vaisseau perpendiculaire a son axe. Néanmoins, nous recherchions un plan ou la coronaire

était coupée dans le premier cm de son trajet.

Nous mesurions alors son plus court axe qui correspondait au diamétre du vaisseau en

faisant 'approximation que la coronaire était de section circulaire (Figure 22).

Figure 22 : A gauche, une coupe transversale en IRM sur les séquences de repérage. La coronaire
droite est coupée dans son premier cm. La mesure de son plus court axe correspond a son diamétre
comme il 'est expliqué sur le schéma de droite.
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Evaluation de l'insuffisance tricuspide en échocard iographie transthoracique
(ETT)

La quantification de I'insuffisance tricuspide (IT) était réalisée par une méthode multimodale
en ETT.

Les échocardiographies transthoraciques ont été réalisées, soit sur un appareil IE33 (Philips)
en utilisant une sonde bidimensionnelle S5-1 (1 a 5 MHz), soit sur des appareils Vivid 7 ou 9
(General Electric) avec sonde bidimensionnelle M3S (1.5 & 4 MHz) ou 5S (2.2 &5 MHz). Les
modes utilisés étaient le doppler couleur, le doppler continu, le doppler pulsé et le mode
bidimensionnel. La technique de quantification de l'insuffisance tricuspide par I'’échographiste
était, dans un premier temps, subjective par I'appréciation du flux couleur. Ensuite elle était
complétée par une méthode de quantification objective. Il pouvait s’agir de la méthode PISA,
la méthode volumétrique ou la méthode doppler en fonction de lI'anatomie de la valve

tricuspide et de l'orientation de la fuite.

L’insuffisance tricuspide était classée en 4 grades de sévérité:

o PasdlIT.

o0 IT minime si le volume de régurgitation était inférieur a 30 ml.
0 IT modérée si le volume de régurgitation était entre 30-60 ml.
0

IT sévéere si le volume de régurgitation était supérieur a 60 ml.

Evaluation du statut fonctionnel par la classificat ion de la NYHA :

Classe NYHA | : Pas de limitation a I'effort.
Classe NYHA Il : Limitation pour des efforts importants.
Classe NYHA Il : Limitation pour des efforts minimes.

Classe NYHA IV : Dyspnée de repos.
IV.2.5.Méthodologie statistique

La fraction d’éjection ventriculaire droite (FEVD), les diameétres et le rapport des ostia
coronaires ainsi que les volumes télédiastoliques des ventricules ont été analysés comme
des variables quantitatives (moyenne +/- écart-type).

La quantification de I'l'T et le statut NYHA ont été analysés comme des variables qualitatives
ordinales. lls sont présentés avec effectifs et pourcentages. La corrélation brute entre deux

variables quantitatives a été calculée avec le r de Spearman. Pour la comparaison entre
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deux groupes, nous avons utilisé le test de Mann et Whitney. Lorsqu’il y avait plus de 2

groupes, nous avons utilisé le test de Kruskall-Wallis.

S’agissant d’'une étude observationnelle, des analyses en sous-groupe (chaque pathologie,

age > 30 ans) ont été réalisées. En effet, comme nous l'avons vu précédemment, la

dysfonction systolique ventriculaire droite ne survient que tardivement dans I'évolution de la

maladie avec une corrélation entre la FEVD et I'age des patients "2

Il nous a donc semblé important d’analyser le sous-groupe des plus de 30 ans. De plus,

I'histoire naturelle des VD systémiques est différente pour les deux pathologies étudiées.

Nous avons donc également fait une analyse en sous-groupe pour les deux pathologies.

Le risque alpha et le seuil béta ont été fixés respectivement a 5% et 10%

IV.3. RESULTATS

IV.3.1.Caractéristiques de la population

Entre juin 2013 et avril 2014, 35 patients porteurs d’un VD systémique ont été inclus de

maniere rétrospective. 12 (34%) étaient des patients porteurs d’'une double discordance et

23 (66%) d’'une transposition des gros vaisseaux, palliée par switch atrial. 16 (46%) ont été

opérés par la technique de Senning et 7 (20%) par la technique de Mustard. L'’age moyen

était de 32+/- ans et parmi les 35 patients inclus, 20 (57%) avaient 30 ans ou plus. (Tableau

2)

Pathologie N=35 %

DD 12 34%

TGV 23 66%
Technique de Mustard 7 20%
Technique de Senning 16 46%

Tableau 2 : descriptif des pathologies.

TGV
66%

Parmi les patients ayant une DD, 9 (75%) avaient des malformations cardiaques associées,

majoritairement des CIV et des sténoses pulmonaires. Il y avait également une CIA, une
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coarctation de l'aorte et une maladie d’Ebstein. De méme, parmi les patients ayant une TGV,
6 (26%) avaient des malformations cardiaques associées (CIV, CIA, sténose pulmonaire et
coarctation de l'aorte) (Tableau 3). 50% des patients ayant une DD ont bénéficié une

chirurgie cardiaque contre 100% pour ceux ayant une TGV.

Pathologie N=35 %
DD 12 34%
simple 3 25%
malformations 9 75%
associées*
Clv 8
Sténose pulmonaire 7
CIA 1
Coarctation aorte 1
Maladie d'Ebstein 1
patients ayant, ei[e 6 50%
opérés
TGV 23 66%
simple 17 74%
malformations 6 26%
associées*
Clv 3
Sténose pulmonaires 1
CIA 2
Coarctation aorte 1
patients ayant, ei[e 35 100%
opérés

Tableau 3 : Descriptif des anomalies associées.
* un méme malade peut avoir plusieurs malformations associées.

Les caractéristiques cliniques et paracliniques des patients sont résumées dans le Tableau
4. 1l est & noter que I'&ge moyen des patients avec DD au moment de I'IRM était de 35+/-19

ans contre 30+/-5 ans pour les patients avec TGV (p=0.42).

57% des patients avaient un statut fonctionnel NYHA 1, 34% NYHA 2 et 9% NYHA 3. Aucun
patient n’était en stade NYHA 4 au moment de I'lRM. Il n’y avait pas de différence entre les
DD et les TGV (p=0.12). 7 (20%) patients avaient déja présenté des épisodes d’insuffisance
cardiaque congestive (3 (25%) pour les DD et 4 (17%) pour les TGV, p= 0.68). 20% étaient
sous diurétiques et 36% sous Inhibiteur de I'enzyme de conversion (IEC) ou antagoniste des

récepteurs de l'angiotensine 2 (ARA2), sans différence significative entre les deux
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pathologies (p=0.2 et 0.08 respectivement). 12 (34%) des patients avaient déja présenté des
épisodes d’'arythmies (FA, Flutter). Ces arythmies étaient plus fréquentes dans la population
des TGV ou elles représentaient 39% des patients contre 25% dans la population des DD
(p=0.48). Linsuffisance tricuspide n’était sévere que chez un seul patient &gé de 30 ans et
porteur d’'une TGV palliée par switch atrial. Elle était fonctionnelle et slaccompagnait d’'une
dysfonction systolique ventriculaire droite sévére (FEVD 20%). L'insuffisance tricuspide était

modérée chez 10 patients (29%), sans différence entre les deux pathologies (p= 0.53).

Peu de patients présentaient des facteurs de risque cardiovasculaire. Néanmoins, s’agissant
de patients le plus souvent jeunes, la recherche d'une hérédité coronarienne ou d'une
dyslipidémie n’était que tres rarement renseignée dans les dossiers cliniques. Quoi qu'il en
soit, aucun patient n’était porteur d’'une coronaropathie avérée, ce qui aurait pu géner

l'interprétation des mesures des ostia coronaires.

La FEVD moyenne était de 48+/-12 % sans différence significative entre les deux groupes
(46+/-13 % pour les TGV et 51+/-10 % pour les DD, p=0.2). Il n'y avait pas non plus de
différence significative entre les deux groupes pour le VTDVD et la FEVG (p=0.45 et p=0.79
respectivement). Le VTDVG était significativement plus grand dans le groupe des DD que
dans le groupe des TGV (68+/-22 ml/m2 vs 54+/-21 ml/m2, p=0.04)

Sur les 35 patients, 1 seul, porteur d'une DD, avait un réseau gauche dominant. Le diameétre
moyen de I'ostium de la CD rapporté a la surface corporel était de 2.15+/-0.36 mm/m2 contre
2.22+/-0.47 mm/m2 pour l'ostium du TC. Le rapport CD/TC moyen était de 1.00+/-0.22.

De méme, il n'y avait pas de différence significative entre les deux groupes pour les
parametres CD/SC (p=0.37), TC/SC (p=0.86) et CD/TC (p=1).

La mesure des coronaires a été effectuée par scanner pour 9 (26%) patients et par IRM pour
26 (74%) patients.
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Caracteristiques générales populatl_on el ?D T?V p-value*
(N=35) (N=12) (N=23)
Age (ans) 32 35+/-19 30+/-5 0,42**
Sexe (%H / %F) 51% / 49% 58% / 42% 48% / 52% 0,81
. population totale DD TGV ) .
Statut fonctionnel (N=35) (N=12) (N=23) p-value
NYHA 1 20 (57%) 4(33%) 16(57%) 0,12
2 12 (34%) 6(50%) 6(26%)
3 3 (9%) 2(17%) 1(4%)
4 0 (0%) 0(0%) 0(0%)
Episodes de
dgcompensation cardiaque 7(20%) 3(25%) A(L7%) 0,68
Diurétiques 7 (20%) 4(33%) 3(13%) 0,2
IEC /| ARA2 9 (36%) 4(33%) 5(22%) 0,08
(TFrZ“t;'E t‘fgrryt)hme 12 (34%) 3(25%)  9(39%) 0,48
ITenETT absente 3 (9%) 2(17%) 1(4%) 0,53
minime 21 (60%) 6(50%) 15(65%)
modérée 10 (29%) 4(33%) 6(26%)
severe 1 (3%) 0(0%) 1(4%)
population totale DD TGV § "
FRCV (N=35) (N=12) (N=23) p-value
Age 3 (9%) 3 (9% 0(0%) -
Tabagisme 6 (17%) 3(25%) 3(13%) 0,39
HTA 3 (9%) 1(8,3%) 2(9%) 0,73
Diabete 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) -
Hérédité ? ? ? -
Dyslipidémie ? ? ? -
_ . population totale DD TGV § "
Caracteristiques des ventricules (N=35) (N=12) (N=23) p-value
FEVD (%) 48+/-12 51+/-10 46+/-13 0,2
VTDVD (mL/m2) 93+/-27 88+/-26 95+/-27 0,45
FEVG (%) 52+/-11 54+/-12 51+/-11 0,79
VTDVG (mL/m2) 59+/-22 68+/-22 54+/-21 0,04
. . . population totale DD TGV i "
Taille et dominance coronaires (N=35) (N=12) (N=23) p-value
Dominance coronaire droite 34 11 23 -
gauche 1 1 0
CD/SC (mm/m2) 2,15+/-0,36 2,22+/-0,36 2,10+/-0,36 0,37
TC/SC (mm/m2) 2,22+/-0,47 2,31+/-0,60 2,18+/-0,40 0,86
TC/CD 1,00+/-0,22 1,00+/-0,22 1,00+/-0,22 1
Technique pour la mesure population totale
des coronaires (N=35)
Scanner 9 (26%)
IRM 26 (74%)

Tableau 4 : caractéristiques de la population.* Chi2 ou Fisher Exact, **test de Mann et Whitney.
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IV.3.2.Analyses en population totale (N=35)

IV.3.2.1. Corrélation avec I'dge des patients

Il N’y avait pas de corrélation entre I'age et la FEVD. (p=0.75 sur la population totale, p=0.35

pour les DD et p=0.43 pour les TGV) (Tableau 5, Figure 21). De méme, Il n’y avait pas non

plus de corrélation entre I'age et la FEVG ou le VTDVG. En

revanche, il existait une

corrélation entre le volume télédiastolique du ventricule droit rapporté a la surface corporelle

et 'age des patients. Cette corrélation est retrouvée dans les deux groupes de pathologies
(p=0.003, rhé= 0.489 pour la population totale, p=0.052, rh6=0.572 et p=0.005 et Rh6=0.561
respectivement pour DD et TGV) (Tableau 5 et Figure 23)

VTDVD VTDVG
N=35 FEVD (%) (mL/m2) FEVG (%) (mL/m2)
age (ans) Coefficient de
corrélation -0,056 0,489 -0,041 0,021
(rhd de Spearman)
p-value 0,75 0,003 0,82 0,9
VTDVD VTDVG
DD (N=12) FEVD (%) (mL/m2) FEVG (%) (mL/m2)
age (ans) Coefficient de
corrélation 0,297 0,572 -0,069 0,175
(rhd de Spearman)
p-value 0,35 0,052 0,83 0,58
VTDVD VTDVG
TGV (N=23) FEVD (%) (mL/m2) FEVG (%) (mL/m2)
age (ans) Coefficient de
corrélation -0,17 0,561 -0,063 0,309
(rhd de Spearman)
p-value 0,43 0,005 0,77 0,15

Tableau 5 : Relation entre les fonctions, les volumes ventriculaires et I'&ge des patients.
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Pathologii Pathologie
+ 0D . +DD
TGV FTGV

1604

80

1404

407
1004

FE ventricule systemique(%)

80

VTD ventricule systemique(mL/m2)

20

T T T T T T T T T T T T
10 20 30 40 50 60 70 10 20 30 40 S0 60 70

age IRM (ans) age IRM (ans)
A P =0.751, rh6=-0.056 B P =0.003, rh6=0.489

Figure 23 : A : FEVD en fonction de I'age avec absence de corrélation, B : VTDVD en fonction de
I'age avec corrélation.

En revanche, I'analyse des criteres de jugement secondaires met en évidence une relation
positive statistiguement significative entre les épisodes d'insuffisance cardiaque et I'age
croissant (p=0.003). De méme pour la prescription de diurétiques dont la fréquence
augmente avec I'adge croissant (p=0,03). Il existe une tendance non statistiquement
significative entre les arythmies et I'dge des patients (p=0.07). En revanche il n'y a aucune
relation avec I'age pour l'insuffisance tricuspide, le statut NYHA ou la prescription d’IEC ou
d’ARA2 (p=0.96, p=0.18, p=0.87 respectivement). (Tableau 6)

Age (ans)
Moyenne
N +/- écyart type p-value
IT <=1 24 32+/-11 0,96
>=2 11 33+/-14
Episodes de décompensation non 28 29+/-10 0,003
cardiaque oui 7 44+/-13
NYHA (au moment de I'lRM) 1 20 29+/-6 0,18
2 12 32+/-14
3 3 50+/-18
4 0 0
IEC / ARA2 non 26 32+/-11 0,87
ouli 9 33+/-15
Diurétiques non 28 29+/-10 0,03
oui 7 43+/-15
Trouble du rythme (FA, non 23 30+/-11 0,07
Flutter...) oui 12 36+/-13

Tableau 6 : Relation entre I'age des patients et les critéres de jugement secondaires.
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FE ventricule systemique(%)

IV.3.2.2. Corrélation entre les diameétres des coronaires et la FEVD pour la

population totale.

En utilisant le test de Spearman, aucune corrélation n'a été mise en évidence entre la FEVD

et les diamétres des ostia coronaires (p= 0.98, pour CD/TC, p=0.19 pour CD/SC et p= 0.21
pour TC/SC) (Tableau 7, Figure 24).

N=35 CD/TC CD/SC TC/SC
Coefficient de
F(Eo/\O/)D corrélation 0,004 0,229 0,21
(rhd de Spearman)
p-value 0,98 0,19 0,21
DD (N=12) CD/TC CD/SC TC/SC
Coefficient de
F(E/\O/)D corrélation 0,288 0,368 -0,056
(rhd de Spearman)
p-value 0,36 0,24 0,86
TGV (N=23) CD/TC CD/SsC TC/SC
Coefficient de
F(Eo/\O/)D corrélation -0,094 0,077 0,247
(rhd de Spearman)
p-value 0,67 0,73 0,26

Tableau 7 : Corrélation entre la FEVD et les diameétres des ostia coronaires exprimés par les
paramétres CD/TC, CD/SC et TC/SC.

o Pathologie

+DD
F1eY

. Patholog oo Pathologie

+DD +op
F1eY FTGV

60

40

FE ventricule systemique(%)
FE ventricule systemique(%)
'

20+ + 20+

T T T T T T T T T T T T T
80 80 1,00 120 140 160 1,00 150 200 250 3,00 350 1,50 175 2,00 225 250 275

CD1ITC (IRM + TDM) TCISC (IRM + TDM) CD1/SC (IRM + TDM)

p=0.98, rho = 0.004 p=0.21,rh6 =0.210 p=0.19,rh6=10.229

Figure 24 : FEVD en fonction des diamétres des ostia coronaires exprimés par les parameétres CD/TC,
CD/SC et TC/SC. Absence de corrélation entre ces différents parametres.
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IV.3.2.3. Analyse de la corrélation entre les diamétres des ostia coronaires et

les critéres de jugement secondaires dans la population totale.

L’'analyse de la corrélation entre les diametres des ostia coronaires et la FEVG, le VTDVD et
le VDTVG a montré que, seul le volume télédiastolique du VG rapporté a la surface
corporelle était corrélé au diamétre du TC rapporté a la surface corporelle (p=0.006,
rh6=0.453) (Tableau 8, Figure 25). Une corrélation entre le VTDVG et le rapport des

coronaires a également été mise en évidence (p=0,024, rh6=-0,382).

N=35 CD/TC CD/sC TC/SC
Coefficient de
FEVG corrélation -0,035 0,125 0,026
(%) (rhd de Spearman)
p-value 0,84 0,47 0,88
Coefficient de
VTDVD corrélation 0,033 0,255 0,186
(ml/m2) (rh6 de Spearman)
p-value 0,85 0,14 0,28
Coefficient de
VTDVG corrélation -0,382 0,15 0,453
(ml/m2)  (rhé de Spearman)
p-value 0,024 0,39 0,006

Tableau 8 : Corrélation entre la fonction systolique du ventricule gauche, les volumes des ventricules
et les diametres des ostia coronaires exprimés par les parametres CD/TC, CD/SC et TC/SC.

Pathologie

+0oD
TGV

1
]
1

100

-4
o
1

VTD ventricule sous pulmonaire (mL/m2)
1

T T T T T T
1.00 1,50 2,00 2,50 3,00 350

TCISC (IRM + TDM) p=0.006, rh6=0.453

Figure 25 : Volume télédiastolique du ventricule gauche en fonction du diametre du TC rapporté a la
surface corporelle.
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L’'analyse des autres criteres de jugement montre une relation statistiquement significative
entre le diametre du TC et la linsuffisance tricuspide (p=0.001) ainsi que la survenue
d’épisodes d'insuffisance cardiaque (p=0.02). En effet, les patients ayant une insuffisance
tricuspide modérée a sévere ont un diamétre du TC rapporté a la surface corporelle plus
petit que ceux n'ayant pas d’'insuffisance tricuspide. La méme constatation est faite pour les
patients ayant présenté des épisodes d'insuffisance cardiaque (Figure 26). En revanche,
aucune relation n’est mise en évidence avec le diamétre de la coronaire droite (p=0.1 pour
I'I'T et p=0.48 pour les épisodes d’insuffisance cardiaque). Dans le groupe des patients ayant
une insuffisance tricuspide modérée a sévére, la moyenne et la médiane du diamétre de la
CD sont a 1.98 mm/mz et 2.01 mm/m?2, respectivement. Dans le groupe sans IT, elles sont &
2.22 mm/mz2 et 2.20 mm/mz2. Pour les patients ayant présenté des épisodes d’insuffisance
cardiaque, la moyenne et la médiane du diametre de la CD sont a 2.04 mm/m2 et 1.85
mm/mz2. Elles sont a 2.17mm/m2 et 2.16mm/m2 dans le groupe n'ayant pas présenté
d'insuffisance cardiaque (Tableau 10 et Figure 26). En revanche, il n'y a aucune relation
avec le rapport des diameétres des coronaires (CD/TC) pour I'I'T ou les épisodes

d’insuffisance cardiaque (p=0,1, p=0,48).

Aucune relation n’a été mise en évidence entre les diametres des ostia coronaires et le statut
NYHA du patient ou la survenue d’arythmies. Néanmoins, il existe une relation entre le
diametre de la CD rapporté a la surface corporelle et la prescription de diurétiques (p=0.07)
ou d'IEC (p=0.02). Plus la coronaire droite est petite, plus il y a de prescriptions de
diurétiques et d'IEC/ARA2.

N=35 CD/TC CD/sC TC/SC
N Moy+/-ET p-value| N Moy+/-ET p-value[ N Moy+/-ET  p-value
T <=1 24  0,96+/-0,19 0,13 24  2,22+/-0,36 0,1 24  2,39+/-0,45 0,001
>=2 11 1,10+/-0,26 11 1,98+/-0,32 11 1,85+/-0,29
Episodes de décompensation non 28 0,97+/-0,19 0,15 28 2,17+/-0,35 0,48 28 2,31+4/-0,45 0,02
cardiaque oui 7 1,13+/-0,29 7 2,04+/-0,40 7 1,86+/-0,40
1 20 1,02+/-0,23 0,91 20 2,20+/-0,38 0,44 20 2,25+/-0,47 0,79
, 2 12 0,98+/-0,21 12 2,10+/-0,27 12 2,19+/-0,39
NYHA (au moment de 'IRM) 3 0,97+/-0,16 3 1,99+/-0,63 3 2,14+/-0,95
4 0 - 0 - 0 -
IEC / ARA2 noln 26 1,03+/-0,20 0,29 26 2,23+/-0,34 0,02 26 2,26+/-0,47 0,62
oui 9 0,92+/-0,24 9 1,89+/-0,34 9 2,12+/-0,49
Diurétiques (furosemide) noh 28 1,01+/-0,21 0,95 28 2,20+/-0,35 0,07 28 2,27+/-0,46 0,28
oui 7 0,99+/-0,27 7 1,92+/-0,34 7 2,03+/-0,51
Trouble du rythme non 23  1,02+/-0,21 0,44 23  2,17+/-0,34 0,55 23  2,22+/-0,49 0,96
(FA, Flutter...) oui 12 0,97+/-0,24 12 2,10+/-0,42 12 2,21+/-0,47

Tableau 9 : Relation entre les critéres secondaires et les diamétres des coronaires exprimés par les
paramétres CD/TC, CD/SC et TC/SC.
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CD/sC
N=35 N Moyenne Ecart-type  Médiane p-value
T <=1 24 2,22 0,3634 2,2 0,1
>=2 11 1,98 0,3157 2,01
Episodes de non 28 2,17 0,3552 2,16 0,48
décompensation cardiaque oui 7 2,04 0,4014 1,85

Tableau 10 : Moyennes, écarts-types et médianes du diametre de I'ostium de la coronaire droite
rapporté a la surface corporelle en fonction de l'insuffisance tricuspide et des épisodes d’insuffisance
cardiaque.
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Figure 26 : diameétres des ostia coronaires rapportés a la surface corporelle en fonction de
I'insuffisance tricuspide ou des épisodes d'insuffisance cardiaque.
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IV.3.3.Analyse dans le sous-groupe des plus de 30  ans (N=20)

Effectif

30 40 50
age IRM (ans)

Figure 27 : Répartition de la population en fonction de I'age (n=35).

Dans notre étude, une partie des patients étaient agés de moins de 30 ans (Figure 27).
Néanmoins, nous avons choisi d’étudier d'éventuelles relations entre les différents
paramétres en distinguant arbitrairement les patients en fonction de leur age, et en
choisissant le sous groupe des patients de plus de 30ans. Ce sous groupe comprend 20
patients dont 15 patients porteurs d’'une TGV palliée par switch atrial et 5 patients porteurs
d’'une DD. La moyenne d'age est de 33+/-3 ans pour les patients porteurs d'une TGV et

56+/-6 ans pour les patients porteurs d’'une DD (Tableau 11).

Age

= 0,

+ de 30 ans N=20 % Moy+/-ET
DD 5 25% 56+/-6
TGV 15 75% 33+/-3

Tableau 11 : Répartition du sous groupe des plus de 30 ans en fonction de la pathologie

IV.3.3.1. Corrélation entre les diameétres des ostia coronaires et la FEVD pour

les plus de 30 ans.

Il existe une corrélation positive entre la fonction systolique ventriculaire droite et les
diamétres des ostia de la CD et du TC rapportés a la surface corporelle (p= 0.027, rh6=0.492
pour CD/SC et p=0.03 et rh6=0.484 pour TC/SC) (Tableau 12 et Figure 28). Plus la FEVD
est altérée, plus les diamétres des coronaires rapportés a la surface corporelle sont petits.
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L'indice de corrélation est a 0.492 pour la CD/SC et a 0.484 pour le TC/SC, signifiant une
corrélation modérée.

En revanche, il n'y a aucune corrélation entre le rapport des diamétres des ostia coronaires
droite et gauche et la FEVD (p=0.48).

N=20 CD/TC TC/SC CD/SC
Coefficient de corrélation
(rh6 de Spearman)

p-value 0,48 0,03 0,027

FEVD
(%)

0,168 0,484 0,492

Tableau 12 : Corrélation entre la FEVD et les diameétres des ostia coronaires exprimés par les
parametres CD/TC, CD/SC et TC/SC, dans le sous-groupe des plus de 30 ans.
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Figure 28 : FEVD en fonction de TC/SC et FEVD en fonction de CD/SC
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IV.3.3.2. Analyse de la corrélation entre les diamétres des ostia coronaires et

les critéres de jugement secondaires pour les plus de 30 ans

L'analyse dans le sous-groupe des plus de 30 ans retrouve également une corrélation entre
le VTDVG et le diamétre du TC rapporté a la surface corporelle. La force de cette corrélation
est encore plus importante que celle obtenue sur la population totale. (rhd a 0.545 contre
0.453 sur les 35 patients). Les autres parametres (VTDVD, VTDVG et FEVG) ne sont pas

corrélés aux diametres des ostia coronaires (Tableau 13, Figure 29).

N=20 CD/TC CD/SC TC/SC

VTDVD Coefficient de corrélation 0.329 0,038 0,317
(mim2) de Spearman

p-value 0,156 0,875 0,174

VTDVG Coefficient de corrélation 10,493 0.18 0.545
(miim2) de Spearman

p-value 0,027 0,447 0,013

FEVG Coefficient de corrélation 0,002 0,088 0,042
(%) de Spearman

p-value 0,992 0,712 0,86

Tableau 13 : Corrélation entre la fonction systolique du ventricule gauche, les volumes des ventricules
et les diameétres des ostia coronaires, exprimés par les paramétres CD/TC, CD/SC et TC/SC, dans le
sous-groupe des plus de 30 ans.
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+0D
6V

1254

100

501

VTD ventricule sous pulmonaire (mL/m2)

2571

1,00 1,50 3.(‘)0 3.‘50 3.(‘)0 350
TCISC (IRM + TDM)

p=0.013, rh6=0.542

Figure 29 : Volume télédiastolique du ventricule gauche en fonction du diamétre du TC rapporté a la
surface corporelle dans le sous-groupe des plus de 30 ans.

Dans le sous-groupe des plus de 30 ans, de nouveau nous constatons que les patients

ayant une insuffisance tricuspide modérée a sévére ou les patients ayant présenté des
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épisodes d'insuffisance cardiagque ont un diamétre du tronc commun rapporté a la surface

corporelle plus petit que les autres. (p=0.02 et p=0.02 respectivement) (Tableau 14).

Comme pour la population totale, il n'y a pas non plus de relation significative entre I'lIT, les
épisodes d'insuffisance cardiaque et le diametre de I'ostium de la coronaire droite (p=0,21 et
p=0,27,
modérée a sévere, la moyenne et la médiane du diamétre de la CD sont a 2.03 mm/m2 et

respectivement). Dans le groupe des patients ayant une insuffisance tricuspide

2.16 mm/m2, respectivement. Dans le groupe sans IT, elles sont & 2.28 mm/m2 et 2.53
mm/m2. Pour les patients ayant présenté des épisodes d'insuffisance cardiaque, la moyenne
et la médiane du diametre de la CD sont a 2.04 mm/m2 et 1.85 mm/m2. Elles sont a
2.28mm/m2 et 2.23mm/m? dans le groupe n'ayant pas présenté d’insuffisance cardiaque.
(Tableau 15)

Il N’y a, en revanche, aucune relation entre les diametres des ostia coronaires et le statut
NYHA, la prescription de diurétiques, d'lEC/ARA2 ou la survenue d’arythmies dans le sous-

groupe des plus de 30 ans.

N=20 CD/TC TC/SC CD/sC
N Moy+/-ET p-value| N Moy+/-ET p-value| N Moy+/-ET  p-value
T <=1 ] 13 1,02+/-0,18 0,44 13 2,34+/-0,44 0,02 13 2,28+/-0,36 0,21
>=2 7  1,13+/-0,25 7  1,83+/-0,33 7  2,03+/-0,34
Episodes de décompensation non 13 1,02+/-0,15 0,31 13 2,32+/-0,43 0,02 13 2,28+/-0,33 0,27
cardiaque oui 7 1,13+/-0,29 7 1,86+/-0,40 7 2,04+/-0,40
1 11 1,07+/-0,22 0,57 11  2,24+/-0,38 0,54 11  2,27+/-0,32 0,53
, 2 6  1,08+/-0,22 6  2,03+/-0,37 6 2,15+/-0,33
NYHA (@umomentde FIRM) o | 5 §97,/0.16 3 2,14+/-0,95 3 1,99+/-0,62
4 0 - 0 - 0 -
IEC / ARA2 non 15 1,07+/-0,20 0,67 15 2,2+/-0,43 0,55 15 2,27+/-0,34 0,23
oui 5 1,02+/-0,25 5 2,02+/-0,58 5 1,97+/-0,40
C non 14 1,06+/-0,20 0,78 14 2,27+/-0,45 0,11 14  2,30+/-0,33 0,08
Diurétiques .
oui 6 1,05+/-0,23 6 1,9+/-0,43 6 1,95+/-0,36
Trouble du rythme non 11 1,06+/-0,21 0,6 11 2,16+/-0,45 0,88 11 2,17+/-0,37 0,77
(FA, Flutter...) oui | 9 1,05+-0,22 9 2,16+/-0,50 9 2,23+/-0,38

Tableau 14 : Relations entre les critéres secondaires et les diameétres des ostia coronaires exprimés
par les paramétres CD/TC, CD/SC et TC/SC dans le sous-groupe des plus de 30 ans.

CD/sC
N=20 L. p-value
N Moyenne Ecart-type  Médiane
T <=1 13 2,28 0,363 2,53 0,21
>=2 7 2,03 0,3423 2,16
Episodes de décompensation non 13 2,28 0,335 2,23 0,27
cardiaque oui 7 2,04 0,4014 1,85

Tableau 15 : Moyennes, écarts-types et médianes du diamétre de I'ostium de la coronaire droite
rapporté a la surface corporelle, en fonction de l'insuffisance tricuspide et des épisodes d'insuffisance
cardiaque dans le sous-groupe des plus de 30 ans.

46



V.

DISCUSSION

V.1. L’IMPORTANCE DE L’AGE DANS LA SURVENUE DE LA DYSFONCTION
SYSTOLIQUE bU VD

Nous n'avons pas mis en évidence dans notre étude de corrélation significative entre la
dysfonction systolique du ventricule droit et 'dge des patients (p=0.75). Néanmoins, il a été
retrouvé dans plusieurs études que la survenue de la dysfonction systolique ventriculaire
droite systémique était tardive * *°. En effet, Graham et Millane ont montré que la dysfonction
systolique ventriculaire droite ne survenait généralement qu'aprés 40 ans dans les DD et
qu'aprés 25 ans dans les TGV " . De plus, dans deux autres études s'intéressant a la DD,
aucun des patients de moins de 35 ans n’avait de dysfonction systolique ventriculaire droite

ou d'insuffisance cardiaque **

. Il est probable que le faible effectif de notre population
puisse expliquer I'absence de corrélation entre I'age et la dysfonction ventriculaire droite. En
revanche, il y a une corrélation positive entre le volume télédiastolique du ventricule droit et
I'age des patients (p=0.003). Il s’agit peut étre du premier signe de la baisse de contractilité
du ventricule droit. En effet, selon la loi de Franck Starling, afin de maintenir le débit
cardiaque et d’augmenter la contractilité, le premier mécanisme d’adaptation du ventricule
défaillant sera d’augmenter le volume télédiastolique. C'est ce que I'on constate dans les

cardiomyopathies dilatées compensées " 2

Quoi qu’il en soit, la survenue tardive de la dysfonction systolique ventriculaire droite
systémique décrite dans la littérature, met en évidence, dans notre étude, un biais important
lié a 'dge. En effet, si la taille des coronaires est un facteur lié a la dysfonction systolique
ventriculaire droite, cette dysfonction n’apparaitra que tardivement. Il n’est donc pas
étonnant qu’aucune corrélation ne soit mise en évidence sur notre population totale. Ce
d’autant plus que la dysfonction systolique ventriculaire droite survient plus tardivement dans
la DD que dans la TGV. En ne s’intéressant arbitrairement qu’au sous-groupe des plus de 30
ans, nous avons une moyenne d’age de 33+/-3 ans pour les TGV et de 56+/-6 ans pour les
DD. Nous avons donc, dans cet échantillon, un pourcentage plus important de patients avec
une dysfonction systolique ventriculaire droite, ce qui a permis d'obtenir des résultats
statistiguement significatifs. La suite de la discussion reposera sur nos résultats dans ce

sous-groupe.
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V.2. DYSFONCTION VENTRICULAIRE DROITE, ISCHEMIE ET CORONAIRES

Nous avons mis en évidence dans notre étude que, plus la taille des ostia coronaires est
petite, plus la dysfonction systolique du ventricule droit est sévere (p=0,027, rh6=0,492 pour
la CD et p=0,03, rh6 = 0,484 pour le TC). Or, I'une des principales hypothéses pour expliquer
la survenue d’une dysfonction systolique ventriculaire droite repose sur l'inadéquation entre
les besoins et les apports en oxygéne du myocarde ventriculaire droit ” ***°. En effet, le
ventricule droit, devant s’hypertrophier pour faire face au régime de pressions systémiques,
augmente nécessairement ses besoins en oxygéne. De nombreux auteurs ont mis en
évidence des zones d’ischémie myocardique dans les TGV réparées par switch atrial. Sur 22
jeunes adultes ayant bénéficié d’une scintigraphie myocardique au technécium-99m, apres
test pharmacologique au dipyridamole, Millane a mis en évidence des defects perfusionnels
chez 100% des patients. 55% avaient des defects perfusionnels non réversibles, 4.5% des
defects perfusionnels réversibles et 41% associaient des defects perfusionnels non
réversibles et réversibles. Ces zones d’anomalies de perfusion correspondaient, dans 83%
des cas, a des anomalies de la contraction segmentaire, suggérant qu’elles pourraient étre la
cause de la dysfonction systolique ventriculaire droite globale des VD systémiques ‘. Une
autre étude par scintigraphie myocardique au technécium-99m, couplée cette fois-ci a une
épreuve d'effort donc plus physiologique, a été réalisée sur 61 patients agés de 7 a 23 ans,
tous porteurs d’'une TGV palliée par switch atrial (Senning ou Mustard). 33% des patients
avaient des defects perfusionnels au repos et 54% a l'effort. La FEVD moyenne était a
36.1+/-7.7% avec une FEVD moyenne dans le groupe avec defects perfusionnels a 33%
contre 39% dans le groupe sans defect perfusionnel (p=0.002) °. Des résultats semblables
ont été retrouvés également par Labbé et al *°. Sur 41 patients porteurs de TGV palliée par
switch atrial depuis 11.3+/-3ans, une épreuve d’effort avec mesure de la consommation
maximale en oxygeéene au pic de I'effort (VO, max) associée a une scintigraphie au Thalium-
201 était réalisée. Les résultats de I'épreuve d’effort étaient comparés a ceux d'une
population de 41 témoins. Le pic de VO, était significativement plus bas dans le groupe des
TGV (33+/-5 ml/kg/min contre 44.4+/-6 ml/kg/min, p<0.0001). Des anomalies de la viabilité
étaient présentes chez 18 patients, modérées chez 12 patients et séveres chez 6 patients.
La FEVD au repos et a I'effort était significativement plus basse chez les patients porteurs de
defects perfusionnels en comparaison a ceux n'ayant pas d’anomalie de perfusion (FEVD a
45+/-5% contre 51+/-7%, p=<0.0005 et FEVD a l'effort & 49+/-9% contre 58+/-9%, p<0.05).

Sous un autre angle, une étude s'intéressant aux flux sanguins en TEP scanner au N13
ammoniaque, (chez 11 patients agés de 18+/-5 ans et porteurs d'une TGV palliée par la

technique de Mustard comparés a 13 témoins), a montré un débit sanguin coronarien de
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repos identique entre le myocarde des ventricules droits systémiques et le myocarde des
ventricules gauches chez les sujets sains (0.80+/-0.19 ml/g/min contre 0.74+/-0.15 ml/g/min,
p=0.57). En revanche, la réserve coronaire (débit sanguin myocardique a I'effort rapporté au
débit sanguin myocardique au repos évalué en TEP scanner), apres vasodilatation a
l'adénosine, était diminuée dans les VD systémiques (2.93+/-0.63 contre 4.74+/-1.09,
p<0.001) *?. Cette étude, réalisée en TEP scanner, ne permettait pas de distinguer la part du
flux participant & la vascularisation du myocarde du ventricule droit systémique qui était issue

de la coronaire droite et celle qui était issue de la coronaire gauche.

Les mémes anomalies de perfusion dans les doubles discordances simples n’ayant jamais
été opérées, ont été constatées. Une étude en scintigraphie au technécium-99m couplée a
une épreuve deffort, sur 5 patients porteurs de DD isolées agés entre 3.5 et 34 ans, a
montré des defects perfusionnels irréversibles chez tous les patients et des defects
perfusionnels réversibles chez 4 d’entres eux. La FEVD était de 47+/-11% **. Hauser, tout
comme l'avait montré Singh dans les TGV, a retrouvé également une insuffisance de réserve
coronaire dans les doubles discordances **. En effet, la comparaison en TEP scanner au
N13 Ammoniaque de 15 patients porteurs d'une double discordance (7 isolées et 8
associées a d’autres anomalies) avec 11 témoins, a montré un débit coronaire de repos
semblable entre les deux groupes. En revanche, le débit coronaire a I'effort et la réserve
coronaire étaient abaissés chez les patients porteurs d’'un VD systémique (débit coronaire a
I'effort & 0.19+/-21 ml/g/min pour les DD isolées, 0.20+/-27 ml/g/min pour les DD associées

a d’autres anomalies et 0.30+/-74 pour les témoins, p<0.001).

La mise en évidence de lésions ischémiques, réversibles a I'effort ou sous vasodilatateur, et
I'insuffisance de réserve coronaire laissent supposer une incapacité du réseau coronaire a
assurer l'augmentation de la demande en oxygéne lors des situations physiologiques
extrémes (efforts, tachycardies...). Grahams écrivait “they could be inadequate coronary flow
to a markedly hypertrophied systemic ventricle with limited ability to provide adequate
perfusion during the extremes of metabolic demands. Patients who continue with good
systolic function may have right coronary artery systems that are more well developed” ®.
Allant dans ce sens, les zones d’hypofixation a I'effort sont retrouvées préférentiellement sur
la paroi inférieure et sur le septum du ventricule droit, a proximité des grosses trabéculations,
tres épaisses, du fait de I'hypertrophie. Cela pourrait suggérer un mécanisme de vol

coronaire avec incapacité de vasculariser les zones trés hypertrophiées ’.

Le myocarde ventriculaire, pour augmenter ses apports en oxygéne, peut utiliser deux

mécanismes. Soit, il augmente ses capacités d’extraction de I'oxygéne, soit il augmente son

49



débit sanguin coronaire. Lorsqu’un ventricule droit est sous-pulmonaire et gu'’il est soumis a
des conditions de charge normales, il consomme moins d’oxygene qu’un ventricule gauche
. L’évaluation de la pression veineuse en oxygéne (PVO,) dans les coronaires permet
d’estimer cette consommation. A 'état de base, la PVO, se situe aux alentours de 35mmHg
pour le VD et 15 & 20mmHg pour le VG (Figure 30A). Pour le ventricule droit, I'adaptation a
une augmentation de la demande en oxygene se fait initialement par une augmentation des
capacités d’extraction des cellules myocardiques. Il n’y a pas d’augmentation importante du
flux coronaire (Figure 30B). A contrario, le ventricule gauche, du fait de besoins supérieurs a
I'état de base, ne peut plus augmenter son extraction en oxygéne, qui est déja maximale. Le
seul moyen pour augmenter l'oxygénation du myocarde est alors d’augmenter le flux

coronaire soit par augmentation du nombre, soit par vasodilatation des capillaires coronaires.

En cas d’hypertrophie ventriculaire droite, une fois atteintes les capacités d'extraction
maximales (vers une PVO, a 15-20mmHg), le ventricule droit doit alors augmenter son flux
coronaire pour augmenter ses apports en oxygéne. Il rejoint alors la physiologie d'un
ventricule gauche. Un ventricule droit systémique, devant assurer le travail d’'un ventricule
gauche normal aura donc des capacités d’extraction de I'oxygene a leurs seuils maximaux.

Seule l'augmentation de son flux coronaire permettra alors d’augmenter ses apports en
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Figure 30 : A : Pression veineuse en oxygéne des coronaires en fonction de la consommation
myocardique en oxygeéene pour les ventricules droit et gauche. B : Flux sanguin coronarien en fonction
de la pression veineuse en oxygene des coronaires pour les ventricules droit et gauche “

C’est dailleurs ce que l'on constate dans plusieurs études s'intéressant au flux coronaire
dans les ventricules gauches ou droits hypertrophiés. Le flux global augmente
proportionnellement a l'inmportance de I'hypertrophie. De plus, le rapport entre les fibres
musculaires et le nombre de capillaires reste constant. Cela traduit bien que I'augmentation

de I'oxygéne disponible pour le myocarde se fait par une augmentation du débit coronaire,
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qui est la conséquence d’'une vasodilatation coronaire, mais également d’une augmentation

du nombre des capillaires > "°.

Or, il est montré que, chez des sujets sains, le débit sanguin coronarien est directement
proportionnel a la taille et & la longueur des artéres coronaires ' ®. C'est ce qui a été
constaté par Dodge, qui a comparé la taille des coronaires de patients sains avec des
patients porteurs d’une hypertrophie ventriculaire gauche, associée a un rétrécissement
aortique. La taille des coronaires était augmentée de 17% chez les patients porteurs d’'une

hypertrophie ventriculaire gauche (p<0.001) 8.

Une dilatation des arteres coronaires serait alors un signe d’'une augmentation du débit
coronaire, donc de l'augmentation de la taille et du nombre des capillaires en faveur d'une
bonne adaptation a la demande accrue en oxygene du myocarde. Cela pourrait expliquer la
corrélation positive que nous avons mise en évidence entre les diamétres des ostia
coronaires et la fonction contractile du VD systémique. Une artére coronaire droite de taille
importante permettrait de couvrir les besoins en oxygéne du myocarde hypertrophié. A
l'inverse, une artére coronaire droite trop petite, pourrait étre responsable d’'une ischémie
pouvant participer a l'altération de la fonction ventriculaire droite. C’est ce que I'on constate
dans les situations d’hypertrophies ventriculaires majeures. La dilatation coronaire est
insuffisante pour compenser les besoins accrus du myocarde a I'effort. Une étude comparant
7 chiens porteurs d’'une hypertrophie ventriculaire droite suite a un cerclage de l'artére
pulmonaire avec 11 chiens avec un cceur normal a montré un flux coronaire de repos
augmenté chez les chiens porteurs d’hypertrophie ventriculaire droite. Néanmoins, la
vasodilatation coronaire maximale aprés perfusion d’adénosine (exprimée par 'augmentation
du flux sanguin coronaire) était réduite de maniere significative chez les chiens avec

ventricules droits hypertrophié (p<0.001) ™.

Par ailleurs, chez des sujets sains ayant une artére coronaire de petit calibre, sans sténose
associée, une ischémie de stress et d’effort dans le territoire de cette artére a été objectivée
80.81 En effet, sur une étude de 206 patients porteurs d’une ischémie myocardique en IRM &
'adénosine, il n'a pas été retrouvé de Iésions angiographiques chez 41 patients. Sur ces 41
patients, le diametre moyen des ostia coronaires étaient plus petit que chez les 165 autres
patients (p=0.001). De plus, 22 (53 ,7%) des 41 patients avaient un diametre de I'ostium de
la coronaire vascularisant le territoire ischémié en IRM qui était significativement plus petit
que la moyenne du diamétre de l'ostium de la méme coronaire sur la population entiére.

Cette situation n’était rencontrée que chez 1 seul des 165 autres patients (p=0.0001).
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Il est possible que le réseau coronaire droit, étant limité a un seul tronc coronaire principal
(CD) ne puisse pas se développer autant qu’un réseau coronaire gauche, alimenté par deux
gros troncs (IVA et Cx). Cela pourrait expliquer la survenue d’ischémie dans les ventricules
droits systémiques alors que leur masse myocardique est semblable & celle d’'un ventricule

gauche normal qui, lui, ne développera pas d’'ischémie *.

Une autre hypothese serait que la coronaire droite n'ait pas une physiologie adaptée pour
fonctionner dans les méme conditions qu'une coronaire gauche normale. En effet, La
perfusion par la CD d’'un VD sous pulmonaire est systolo-diastolique, contrairement a la
perfusion du TC, qui se fait principalement en diastole. Cela s’explique par la pression
télésystolique importante générée par le VG qui entraine une compression de la coronaire
gauche par le myocarde en systole ®. Néanmoins, le flux coronarien est moins important
dans un ventricule droit normal que dans un ventricule gauche, du fait d'une masse
myocardique plus faible ®. Les pressions de perfusion coronaire droite et gauche étant les
mémes, car imposées par la pression aortique, la différence de flux entre les deux
coronaires est rendue possible par la conductance de la CD qui est plus faible que celle de
la CG ™. Or l'un des facteurs influencant fortement la conductance est le diamétre du

vaisseau. Plus le vaisseau est dilaté, plus la conductance sera élevée (Loi de Poiseuille).

Un ventricule droit systémique, aura la méme post charge gu'un ventricule gauche. La
perfusion coronaire deviendra donc également uniquement diastoligue, du fait de la
compression de la coronaire droite en systole par le myocarde. Pour maintenir un débit
coronaire identique a celui d'un ventricule gauche normal, la conductance de la CD devra
augmenter significativement. Or la conductance est en partie régulée par la PVO,. Lorsque
celle-ci baisse au dessous de 20mmHg, traduisant une demande accrue du myocarde, la
conductance du vaisseau augmente "* Cependant, a la différence de la coronaire gauche, la
conductance de la coronaire droite est également trés sensible a certains autres facteurs. En
effet, le monoxyde d’azote (NO), a un réle vasodilatateur qui sera bien plus important sur la
coronaire droite que sur la coronaire gauche " De méme, a l'effort, la coronaire droite est
nettement plus sensible que la coronaire gauche a la stimulation alpha-adrénergique, qui est
responsable d’une vasoconstriction ®. Donc les facteurs agissant sur la conductance de la
coronaire droite seront fondamentaux pour assurer une perfusion suffisante du myocarde
ventriculaire droit en cas de VD systémiques. On peut supposer qu’une mauvaise régulation

de ces facteurs puisse conduire a une ischémie myocardique.

Il peut paraitre étonnant que dans notre étude, le diamétre du tronc commun soit, lui aussi,

corrélé a la fonction ventriculaire droite. Deux éléments peuvent expliquer cette constatation.
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D’une part, une partie de la vascularisation du myocarde ventriculaire droit est tout de méme
assurée par la coronaire gauche. En effet, le septum inter-ventriculaire est vascularisé par
des artéres septales qui proviennent, pour sa partie haute, de I'lVA et, pour sa partie basse,
de l'artére inter-ventriculaire postérieure * *°. En cas de réseau gauche dominant, celle-Ci
nait de la Cx. De plus, les facteurs mis en jeux dans la croissance et la vasodilatation des
arteres coronaires sont, pour certains, présents dans la circulation systémique (adénosine,
prostaglandines ...) ®. Méme si les mécanismes de régulation sont différents entre les deux
réseaux coronaires, ils ont probablement un effet également sur les coronaires vascularisant
le ventricule gauche. Il n’est donc pas étonnant que le diamétre de la CD ne soit pas le seul
a étre corrélé a la FEVD. De méme, il ne semble pas non plus surprenant gu'il n’y ait aucune
corrélation significative avec le rapport du diamétre des coronaires CD/TC, les deux

paramétres évoluant dans le méme sens.

L'importance de la dominance coronaire dans I'apparition de la dysfonction systolique du VD
systémique n'a pu étre étudiée de maniére satisfaisante dans notre étude. En effet, sur nos
35 patients, 34 avaient un réseau droit dominant. Par ailleurs, le parametre CD/TC, qui avait
pour but d’apprécier cette dominance coronaire, n'était pas parfaitement adapté. Il aurait été
préférable de s'intéresser au rapport du diameétre de I'ostium de la CD avec le diametre de la
circonflexe a son origine. En effet, le diameétre de I'ostium du TC est fortement influencé par
la taille de I''VA, qui n’intervient pas dans la dominance des coronaires. Cependant, la
mesure de la circonflexe n’était pas réalisable en IRM. Cette piste est & explorer. Car en
effet, Pilz, dans son étude mettant en évidence une ischémie dans le territoire des artéres
coronaires de petit diametre, a également montré que la taille des arteres coronaires
dépendait de la dominance du réseau coronaire *. La figure 31 montre 'exemple d’une
ischémie myocardique dans le territoire d’'une petite artere coronaire droite sur un réseau
gauche dominant. Il ne serait donc pas illogique qu'un réseau coronaire droit dominant

protege de la dysfonction ventriculaire droite systémique.

Figure 31: IRM de stress a I'adénosine et angiographie coronaire. A : Présence d'une ischémie inféro-
latérale. B : Artére coronaire droite de petit calibre sans sténose angiographiqement significative. C :
Réseau gauche dominant. (Issu de Pilz et Al, Clin Res Cardiol, 2011 8 )
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V.3. L’ ISCHEMIE DES VD SYSTEMIQUES : ETIOLOGIE
MULTIFACTORIELLE

L’hypertrophie et 'augmentation de la pression télédiastolique ventriculaire droite auront des
conséquences sur la microcirculation du myocarde sous-endocardique, du fait d'une
pression pariétale augmentée (wall stress). Ce wall stress sera responsable de modifications
architecturales des capillaires, aboutissant a une baisse des capacités d’extraction de

888 qinsi qu'a une baisse du gradient de pression intra-coronaire (pression de

I'oxygéne
perfusion coronaire) *. Dans ce cas, 'augmentation du nombre des capillaires et la dilatation
des coronaires deviendront le seul mode d’adaptation pour améliorer I'apport en oxygéne du
myocarde. Si cette dilatation est insuffisante pour compenser la baisse de I'extraction

d’oxygene, on peut supposer que le myocarde ventriculaire droit sera ischémié.

Par ailleurs, plusieurs auteurs ont suggéré gue les zones d’'ischémie pouvaient étre en partie
secondaires a la cyanose préopératoire et & la chirurgie sous circulation extracorporelle " *2.
En effet, des defects perfusionnels semblables ont été retrouvés chez des patients apres
switch artériel *°. De plus, la comparaison de 19 enfants ayant été opérés sous CEC avec 10
enfants non opérés porteurs de cardiopathies a objectivé des defects perfusionnels
principalement chez les enfants opérés °*. Cependant, I'ischémie est retrouvée également
chez les patients porteurs de DD isolées non opérées. Les séquelles de la chirurgie sous
CEC ou de cyanose prolongée ne peuvent donc expliquer a eux seuls, l'ischémie
myocardique des VD systémiques. Néanmoins, elles pourraient peut-étre expliquer pourquoi
la fonction contractile du VD s’altére plus tardivement chez les patients porteurs de DD que
chez les patients porteurs de TGV, qui étaient cyanosés en préopératoire et qui ont subit une

chirurgie avec CEC.

V.4. TAILLE DES OSTIA CORONAIRES, INSUFFISANCE TRICUSPIDE ET
INSUFFISANCE CARDIAQUE

Dans notre étude, sur la population entiére, nous avons mis en évidence une différence de
diamétre de 'ostium du tronc commun entre les patients ayant une IT et ceux n’en ayant pas
(1,85+/-0,29 mm/m2 vs 2,39+/-0,45 mm/m2, p=0,001). Il n'est pas évident, d’'un premier
abord, d’expliquer cette constatation. Néanmoins, sans que cela ne soit significatif, il semble
que dans le groupe des patients ayant une insuffisance tricuspide, le diamétre de la CD soit
en moyenne plus petit. Un manque de puissance de notre étude du fait d'un effectif limité
pourrait expliquer que cette différence ne soit pas significative. Plusieurs auteurs ont montré

que la dysfonction systolique ventriculaire droite était un facteur de risque d’insuffisance
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tricuspide avec, pour Grahams, un OR & 2.54 & % %2 || est difficile de savoir si la dysfonction
systolique ventriculaire droite est la conséquence de linsuffisance tricuspide organique ou si
la dysfonction systolique ventriculaire droite est responsable de I'IT fonctionnelle, par
dilatation de I'anneau et par restriction des piliers. Il s’agit probablement en partie des deux.
Quoi qu'il en soit, si la taille des coronaires est corrélée a la FEVD, il semble logique qu’elle

soit également corrélée a la présence d'une IT.

Le méme raisonnement pourra s’appliquer aux épisodes d’insuffisance cardiaque. Sur la
population entiére, dans le groupe faisant de l'insuffisance cardiaque, le TC est plus petit que
dans le groupe n’en faisant pas (1,86+/- 0,40 mm/m2 vs 2,31+/-0,45 mm/m2, p=0,02). La
encore, on observe la méme tendance pour la coronaire droite, sans que cela ne soit
statistiguement significatif. Or les facteurs de risque principaux associés a la survenue
d’insuffisance cardiaque sont la dysfonction systolique du VD et I'IT 8. L'association entre la
taille des coronaires et la survenue de symptdmes d’insuffisance cardiaque apparait donc

logique.

V.5. LIMITES DE L’ETUDE
Les limites de notre étude sont de quatre ordres :

- En premier lieu, notre effectif est faible. Un certain nombre de résultats sont non
significatifs, tres certainement du fait d’'un manque de puissance. Ceci est encore
accentué par notre analyse qui n'a pu étre réalisée de maniere fiable que dans le

sous-groupe des patients de plus de 30 ans.

- Une autre limite repose sur la technique de mesure des coronaires en IRM.
S’agissant d’'une étude rétrospective, des séquences 3D sur les coronaires n'avaient
pas été réalisées sur les examens. Nous n'avons donc pas pu faire de mesure en
double oblique des coronaires. Nous avons donc fait 'approximation que la section
coronaire était circulaire. Par ailleurs, lorsque c’était possible, nous avons pris le parti
de privilégier une mesure en scanner des coronaires, afin d’avoir des mesures plus
fiables. La combinaison de ces deux techniques d’'imagerie, introduisant un biais de

mesure, est aussi une limite a notre étude.
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La transposition des gros vaisseaux palliée par switch atrial et la double discordance
sont deux maladies différentes, ce qui a pu introduire un biais. Et ceci, d'autant plus
gue, dans le groupe des patients avec TGV, tous les patients ont été opérés par CEC
contre 50% dans le groupe des DD. Néanmoins, il semble que les mécanismes

d’évolution vers l'insuffisance cardiaque soient en partie les mémes.

Enfin, il s’agit d’'un protocole rétrospectif associé a tous les biais que I'on peut

connaitre dans ce type d’étude.
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VI,

CONCLUSION

Cette étude a montré la corrélation entre la taille des ostia coronaires et la dysfonction
systolique ventriculaire droite chez les patients porteurs d'un ventricule droit en position
systémique. La dilatation coronaire, gu’elle soit gauche ou droite, semble étre un facteur

protecteur de la dysfonction ventriculaire droite.

Ces résultats sont trés encourageants et nous incitent a augmenter l'effectif de notre
population, afin de tenter de rendre significatives certaines associations. Idéalement, la
réalisation d’'une étude prospective, combinant une analyse anatomique de la taille des
coronaires a une étude fonctionnelle de I'ischémie myocardique et de la réserve coronaire,
permettrait de montrer la corrélation entre la dimension des coronaires et la présence
d’'ischémie myocardique. De plus, cela rendrait possible 'inclusion de patients plus jeunes,

dont la FEVD est conservée mais qui ont déja des signes d’'ischémie.

La recherche de facteurs de risque d'insuffisance cardiaque chez les patients porteurs de
ventricules droits systémiques est un enjeu important. En effet, le choix de la stratégie
thérapeutique, en particulier pour la double discordance, reste un défi, compte tenu de la
lourdeur de la réparation anatomique. La taille des coronaires est une piste a continuer
d’explorer, car elle pourrait, peut étre, aider a orienter certains patients vers une prise en

charge plus précoce, médicale ou chirurgicale.
Néanmoins, des études fondamentales sont nécessaires pour mieux comprendre quels sont

les mécanismes moléculaires en jeu aboutissant a 'augmentation du débit coronaire et a la

dilatation coronaire, dans les ventricules droits systémiques.
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Résumé/mots-clés

NOM : LACHAUD PRENOM : Matthias
Titre de These :

CORONAIRES ET DYSFONCTION VENTRICULAIRE DROITE
CHEZ LES PATIENTS PORTEURS D’UN VENTRICULE DROIT SY STEMIQUE.
(DOUBLE DISCORDANCE OU TRANSPOSITION DES GROS VAISS EAUX AVEC SWITCH ATRIAL)

ggobobbobbuodooogobbobbooooooobobobbbooooon

Objectif :

Le ventricule droit, dans certaines malformations cardiaques congénitales, se trouve en
position systémique. A long terme, une altération de la fonction contractile du ventricule droit
systémique a été constatée chez certains patients. Une baisse de la réserve coronaire et
une ischémie myocardique ont été incriminées dans les mécanismes étiologiques de cette
dysfonction systolique. En l'absence de données sur le rble potentiel du développement
coronaire sur la fonction contractile du ventricule droit systémique, notre étude se propose, a
partir de données IRM et scannographiques de patients porteurs d'un ventricule droit
systémique, de rechercher une potentielle relation entre le développement coronaires et la
fonction systolique ventriculaire droite.

Méthodes :

35 patients adultes porteurs d’un ventricule droit systémique (23 avec une transposition des
gros vaisseaux palliée par switch atrial, agés de 30+/-5 ans et 12 avec une double
discordance, agés de 35+/-19 ans) ont été recrutés de facon rétrospective et monocentrique
au sein de l'unité des cardiopathies congénitales adultes du CHU de Nantes. La fraction
d’éjection ventriculaire droite (FEVD) a été obtenue en ciné IRM. Nous I'avons comparée a la
dominance et a la taille des ostia des artéres coronaires droite et gauche, mesurés en IRM et
en scanner et exprimés selon trois parameétres : diamétres des ostia coronaires droit et
gauche rapportés a la surface corporelle (CD/SC et TC/SC respectivement) et rapport entre
le diamétre de l'ostium de la coronaire droite et le diamétre de l'ostium de la coronaire
gauche (CD/TC).

Résultats :

Aucune corrélation n'a été mise en évidence entre la taille des ostia coronaires et la FEVD a
I'échelle de la population entiére (p= 0,19 pour CD/SC, p=0,21 pour TC/SC et p=0,98 pour
CD/TC). En revanche, pour le sous-groupe des plus de 30 ans, il existe une corrélation
positive avec la FEVD pour les rapports CD/SC (p=0,027, rh6=0,492) et TC/SC (p=0,03,
rh6=0,484). Le rapport CD/TC n’est pas corrélé a la FEVD (p=0,48).

Conclusion :

Il existe une corrélation positive entre la taille des ostia coronaires et la fraction d’éjection
ventriculaire droite chez les patients de plus de 30 ans porteurs d'un VD en position
systémique. D’autres études sont nécessaires pour confirmer ces résultats et rechercher si
la dilatation des coronaires est un facteur protecteur de la dysfonction systolique des VD
systémiques.
00ob00o0ob0obO0obO0o0ob0ob0ooD0o0bobOoDoO0obOobLDOooDooboDOooOO

MOTS-CLES
Coronaires, Ventricules droits systémiques, Double discordance,
Transposition des gros vaisseaux, Dysfonction ventr iculaire droite,

Insuffisance cardiaque, Insuffisance tricuspide.

70





