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DEFINITION

* Obstacles congénitaux a I'ejection du VG
 entre VG et aorte ascendante

—_

-Coarctation de I’ acrie

-Interruption-de |” arche

-Atresie aortique

woplasie du VG




DEFINITION

* Insuffisance valvulaire congenitale
 entre VG et aorte ascendante

—_

-Rupture sinus de
Valsalva

-lunnel aorto-

entriculaire




5-10% des cardiopathies congénitales

Surtout sténoses; IAo pures exceptionnelles

AUTRES
LESIONS
ASSOCIEES:
10-15%

1) Supra-valvulaire: 5-10%
2) Valvulaire: 75%

3) Sous-valvulaire:15-20%

FORMES
ETAGEES:

20-25%

—



PHYSIOPATHOLOGIE commune

| Obstacle a I’ éjection du VG |

|Al’effort | |Post0;argeT | |Circulation coronaire

t PSVG + FC | P° ds sténoses

+ PTDVG valvulaires et sous

valvulaires
L\Tr:mwz—l

N— g

——

ISCHEMIE SOUS-ENDOCARDIQUE (1 effort)
Angor, syncope, IC, TDR,mort subite




ELEMENTS COMMUNS DE D IAG N OSTI C

CLINIQUE:

— Asymptomatique <« Asystolie
— syndrome d'effort (syncope ou lipothymie d'effort, angor, douleurs abdominales):10 %
— souffle systolique d'éjection + thrill, 2e espace intercostal droit —vaisseaux du cou

RADIO THORAX: normal >HVG

ECG + EE: normal >HVG - ischémie

Echocardiographie et Doppler + Angiographie:
— diagnostic positif,
— diagnostic topographique,
— severite (hypertrophie, jet sténotique, gradient, formes étagées),

— anomalies associees (coarctation, CIV, PCA, anomalies mitrales ou supramitrales,
obstacles a I'éjection ventriculaire droite)



Point commun: La Valve Ao




- La Valve Ao

Les coronaires







OBJECTIFS COMMUNS DE LA CH I RU RG I E

 |a plus complete possible ...
Equilibre fuite/sténose?

* |a plus conservatrice possible

* La plus possible



- DEFINITIO DEFINITION

« ELEMENT$-CGNEMENSTECOMMUNS DE:
— PHYSIOPATHOLRHYISIOPATHOLOGIE

— NIAGNQSTIC—- DIAGNOSTIC
IRURIGIE — CHIRURGIE

‘ TENOSHIESIEPENSSES SIMPLES:
VULAIRES
US-VALVULABRESS- VALV‘JLAIRES
ALVULAIRESA-VALYULAIRES
HIES STENOSHS
LEXES COMPLEXES

« CONCLUSIONCONCLUSION

STENOSES SIMPLES « UN SEUL ETAGE DE LA VOIE D’EJECTION VG



STENOSES VALVULAIRES AORTIQUES

FORME DE
|’ ENFANT:

90%




STENOSES VALVULAIRES AORTIQUES DE L™ ENFANT-
ANATOMOPATHOLOGIE

Aorte ascendante Fusion
dilatée (“jet”) | commissurale

BICUSPIDIE: ++++

< _|_; Tricuspidie: =+ @
Indifférenciée (dysplasie

valvulaire myxoide): -

Monocuspidie: ----

Hypoplasie de I’ anneau Epaississement
aortique —+) fibreux du bord libre

des sigmoides




BICUSPIDIE AORTIQUE




|MONOCUSPIDIEAORTIQUE |




STENOSES VALVULAIRES AORTIQUES DE L" ENFANT- TRAITEMENT

VALVULOPLASTIE CHIRURGICALE

commissurotomie

Remplacement VAo ou ROSS
1 c—
S FRL AP quelques années plus tard ...

CHIRURGIE NON CONSERVATRICE...

... Sl et seulement si la valvuloplastie est impossible

Et la valvulotomie percutanée au ballonnet?




Tricuspide:

-reconstituer 3
commissures

Bicuspidie:

-commissurotomie X2

-jusqu'a 1 a 2 mm de
I'anneau aortique

-résister a la tentation..

'./
o
Examen minutieux de . Monocuspidie ou
la voie sous-aortique | \\ ; indifférenciée:
! ) - - reconstituer un
' appareil

bicuspide




+ amincissement du b Tricuspide:
-reconstituer 3

commissures

BICUSpIdI

exerese de calcificati
-commissurotomie X2

-jusqu'a 1 a 2 mm de

I'anneagu aqrtique . . :
! SEREISh péricardiq

-résister a la tentation..

E _. Monocuspidie ou
la - \\ indifférenciée:
- » ' B e
1) QY - - reconstituer un
appareil
; bicuspide







STENOSES VALVULAIRES AORTIQUES DE L" ENFANT- RESULTATS

» Mortalité opératoire trés faible
REINTERVENNON:

R&Q&& 1y
entat%cy‘éﬁa%gélique

90% a 40A

« Stenose residuelle immédiate ou secondaire

* Insuffisance aortique postopératoire

* Alteration progressive d'un tissu valvulaire anormal

-sur un mode complexe ++ (valvulaire + sous-valvulaire)
-FDR: jeune age a |’ intervention initiale
gradient résiduel
-techniques chirurgicales variées:
valvuloplastie
KONNO

remplacement de la racine aortique,...




CHIRURGIE NON CONSERVATRICE:
REMPLACEMENT DE LA VALVE AORTIQUE

INDICATIONS: hypoplasie de |’ anneau aortique
dysplasie majeure VAo

récidives (lésions évoluées)

QUE CHOISIR?

Autogreffe pulmonaire en position aortique (ROSS)

OUAlbgketfe ddrticueT!!!

Prothése mécanique




Autotransplantation du Culot Pulmonaire
en Position Aortique




AVANTAGES

-hémodynamique
optimale

-| thrombogénécité
-/ hémolyse

-] infection

- mode de vie =

-Potentiel de
croissance

-+++ chez |’ enfant!!

INCONVENIENTS

-1 - 2 valves pathologiques
-Complexité technique

- résultats au long terme?

EVOLUTION

-autogreffe:
dilatation

insuffisance valvulaire

-allogreffe:
deégénerescence

eévolution sténosante
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LA VALVULOTOMIE PERCUTANEE AU BALLONNET?

Résultats immédiats + court-terme= chirurgie
Survie
Réinterventions

Complications: RAo / 1Ao

-+

Palliatif aussi

~

CENTRE-DEPENDANT o T



STENOSES VALVULAIRES AORTIQUES CRITIQUES DU
NOUVEAU-NE

des les premiers jours de vie

Forme de transition vers le

sténoses valvulaires isolées
avec VG de taille normale

sténoses valvulaires avec hypoplasie
du VG et fibro-élastose endocardique

atrésies valvulaires aortiques




STENOSES SOUS-VALVULAIRES
AORTIQUES




STENOSES SOUS-VALVULAIRES AORTIQUES- ANATOMOPATHOLOGIE

Localized Diffuse

Fixe / Dynamique

b & ) VA
Isolée / Associée: 65%: & Vx
-CoA, IIA, CIV, CAV
Muscular <={>
-Shone, ..., Hypo VG

@ )WV © V7 © .y
Localisée / Diffuse ﬂ
Fibrous <= <=
Fibreuse / Musculaire




MEMBRANE SOUS-VALVULAIRE: 70%




.
-~
S

MEMBRANE SOUS-VALVULAIRE: 70%




STENOSES SOUS-VALVULAIRES AORTIQUES- PHYSIOPATHOLOGIE

Théorie de la Théorie

turbulence géométrique Shear stress

~.L

STENOSE SOUS-VALVULAIRE

Anomalies anatomiques et géometriques

flux turbulent chronique
stimulation de I'endothélium

sténose sous-aortique

Rhéologie-dépendance <ﬁ> R




STENOSES SOUS-VALVULAIRES AORTIQUES- TRAITEMENT

LOCALISEES

DIFFUSES

membrane fibreuse
tissu mitral accessoire

Formes fibro-musculaires

) ] . + étendues
anomalies appareil sous-valvulaire
mitral
résection obstacle KONNO modifiée

+ myomectomie septale
associee

(septoplastie conale)




BLUNT DISSECTION Myomectomie systématique

| |

.‘/,Phne of cleavage between
/fibrous stenosis and

| endocardium of septum

e

Bare area after cnudcauon.\" f Dk ‘ F ‘\i . Y ‘ :\ entre
including anterior mitral [ oy SRR, _\;\’_ ». i . - . .

e leaflee—" | \\g Sy sigmoide coronaire droite et
N\ ST sigmoide non coronaire

du tissu
valvulaire mitral

mitral v

Portion from .
septum -~



STENOSES SOUS-VALVULAIRES AORTIQUES-COMPLICATIONS,
RESULTATS

BAV post-opératoire
ClV iatrogene

lésion coronaire (section 1ére septale)

|ésion valve aortique ou valve mitrale

Mortalité hospitaliere: sténoses localisées: 3-6%
diffuses: 5-15%

FDR mortalité:

Survie 3 15 85959 tunnel + taille anneau aortique
urvie a 15 ans: 85-95%

Récidives et réopérations: 14-33%

(fn CoA et gradient postopératoire résiduel)



STENOSES SUPRA-VALVULAIRES
AORTIQUES




STENOSES SUPRA-VALVULAIRES AORTIQUES- PHYSIOPATHOLOGIE

obstacle organique a I'éjection du VG situé au dessus du plan valvulaire aortique

Yy -_W_N f\b

en dlasto icarde ||

70%: syndrome de Williams & Beuren
| élastine, del 7911.23




STENOSES SUPRA-VALVULAIRES AORTIQUES- ANATOMOPATHOLOGIE

Epaississement intimal et de la média, de la jonction sino-tubulaire = étendu

-

. ‘J ‘ '
Narrow SR " = a@SORET, WU SESE '
aortic lumerss 2 o RSP )l \ :

'

-

LeftLé&'ohary leaflet
fused toll

sinutubular junction

’ " ‘ b = od \ i i
- ‘ . -v IV ¢ ' . 2 « v P‘ s , 5/‘
4
4

. o 4 ; Left coronary artery

”‘

| 3
\

déformation en « sablier »
de la racine aortique

hypodéveloppement du sinus de
Vasalva coronaire gauche




STENOSES SUPRA-VALVULAIRES AORTIQUES- TRAITEMENT

Formes localisées +++

reconstruction jonction sinotubulaire

Plastie d’élargissement: 1, 2, 3 sinus (intervention de DOTY)

@Itats satisfa@

Formes diffuses

Adapter le geste a I’ extension de la sténose

@ultats mitiges




Ridge removed

Supravalvar
& ridge to
/ be excised

- verticale au travers de la zone sténosée
-mobilité et coaptation des valvules
- du bourrelet endoluminal.
- (patch) de la racine aortique
(surtailler pour )



extension a crosse aortique et vaisseaux brachio-céphaliques




atteinte coronaire
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STENOSES COMPLEXES « =2 ETAGES DE LA VOIE D’EJECTION VG

= sténose valvulaire + sous-valvulaire diffuse +++

l l

Remplacement de valve aortique

si anneau aortique hypoplasique + SEpioplEle eensls

SN~ R

KONNO classique ROSS-KONNO

Valve prothetique Autogreffe pulmonaire



[nterventricular septum KONNO CLASSI Q UE

AORTOVENTRICULOPLASTIE

Aortic valve fo beé
removed

-Aortotomie
-Ventriculotomie D
-Incision SIV
-1er patch d’ élargissement (LVOT)
-prothese VAo
-2eme patch d’ élargissement (VD)




ROSS-KONNO

Autotransplantation du Culot Pulmonaire
en Position Aortique

Aortoventriculoplastie
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valve leaflet




|

\ -t - Commissure /
\ Y I

>

7 N “’,»‘ —— Sinotubular | J AN
—) z junction .
- Leallet ‘R
> . | |

Prolapse

Dilation ) Calcification

EUROPEAN JOURNAL OF
CARDIO-THORACIC SURGERY
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LESIONS POST-OPERATOIRES POTENTIELLES

e sténoses résiduelle / récidive
réintervention? Stent valvé?

* insuffisance valvulaire aortique

o dysfonction VG

— protection myocardique
— lésion coronaire
— obstacle residuel

e BAV post-opératoire

e CIV iatrogene



CONCLUSION

DIVERSITE DES LESIONS ANATOMIQUES ET
DONC, DES SOLUTIONS CHIRURGICALES

Sténoses valvulaires ++++

Sténoses sous-valvulaires localisées

Sténoses sous-valvulaires diffuses

Sténoses supra-valvulaires - - -

Sténoses complexes

Commissurotomie ...puis ROSS/ RVAo

Ou chirurgie non conservatrice (ROSS)

Résection de I’ obstacle + myomectomie

KONNO modifié

Plastie d’ élargissement de la jonction
sinotubulaire

ROSS-KONNO
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