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I Le dossier - Bicuspidie de la valve aortique

Histoire naturelle de la bicuspidie

RESUME: La bicuspidie aortique est I’expression d’une maladie multigénique encore mal connue. Une
dilatation de I'aorte ascendante est associée dans plus de 50 % des cas. On parle donc de valvulo-
aortopathie. Des publications récentes montrent I’absence de surmortalité significative avec la sur-
veillance et la prise en charge actuelle. Par contre, la morbidité a long terme est importante: plus de
50 % des patients seront opérés de la valve aortique et/ou de I'aorte au cours de leur vie.

La bicuspidie se complique ainsi frequemment de valvulopathie aortique (rétrécissement et/ou insuffi-
sance) et la dilatation de I’aorte ascendante peut évoluer vers I’anévrysme qui expose a un risque de
dissection ou de rupture. Ce risque est relativement faible quand on suit les recommandations actuelles
d’indications de chirurgie “prophylactique” de I’aorte ascendante basées essentiellement sur les dia-
meétres aortiques et la vitesse de progression de la dilatation de I'aorte. Le dépistage et le suivi de ces
patients est donc essentiel en raison du potentiel évolutif de I'atteinte valvulaire et/ou de I’aorte.

mation congénitale cardiaque la

plus fréquente. Sa prévalence est
de 0,5 & 1 %, avec une prédominance
masculine franche (environ 3 hommes
pour 1 femme). La premiére descrip-
tion connue de cette pathologie date du
xvi® siécle. Elle figure ainsi sur l'une des
planches de dessin de la valve aortique
et del’aorte de Léonard de Vinci conser-
vée dans la collection de la Couronne

I abicuspidie aortique est la malfor-

britannique (fig. 1). Le cardiologue est
régulierement confronté a cette patho-
logie (fig. 2) qui est associée, dans envi-
ron 50 % des cas chez ’adulte, a une
dilatation de I’aorte ascendante (fig. 3).
Elle est souvent découverte par une
anomalie auscultatoire, parfois par des
complications valvulaires ou vasculaires
aortiques, ou de maniere fortuite lors de
la réalisation d’une échocardiographie
pour le bilan d’une autre pathologie.
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Fig. 1: Premiére description connue de la bicuspidie (en haut a droite, fleche). Elle date du XVI® siécle et figure
sur l'une des planches de dessin de la valve aortique de Léonard de Vinci (1452-1519), conservée dans la
collection de la Couronne britannique.
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Fig. 2: Incidence parasternale gauche petit axe transaortique en échocardiogra- Fig. 3: Anévrysme de l'aorte ascendante touchant l'aorte tubulaire dans un
phie: aspect typique de bicuspidie de type 1 (un raphé) en systole. contexte de bicuspidie aortique (échocardiographie transthoracique).
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Fig. 6: Estimation de l'incidence a 25 ans de la chirurgie valvulaire aortique (53 + 5 %) et de la chirurgie de
l'aorte (24 + 4 %) dans la 2° cohorte de bicuspidies de la Mayo Clinic (d'apres [3]).

Il n’y a donc pas de surmortalité signi-
ficative en présence d'une bicuspidie.
Enrevanche, la morbidité est lourde. En
effet, plus de 50 % des patients (fig. 6)
évoluent au cours de leur vie vers une
valvulopathie aortique sévere et/ou
une atteinte aortique conduisant a une
chirurgie valvulaire et/ou de ’aorte [3].

B Les complications valvulaires

Le risque évolutif de la bicuspidie est
avant tout valvulaire (rétrécissement
aortique, insuffisance aortique, maladie
aortique). La sténose aortique, qui s’ag-
grave progressivement par le jeu des cal-
cifications, est la valvulopathie la plus
fréquente (environ 75 % des atteintes
valvulaires aortiques). Presque 50 %
des patients dans les pays industrialisés
bénéficiant d’un remplacement valvu-
laire aortique (si’on exclut les atteintes
rhumatismales) sont porteurs d’une
bicuspidie aprés examen de la piece
opératoire [4, 5]. L'insuffisance aortique
n’est pasrare, habituellement secondaire
ala dilatation aortique et/ou a un prolap-
sus d’une ou des 2 sigmoides (ou a une
fenestration), plus rarement a des calci-

fications valvulaires dans un contexte
de maladie aortique calcifiée. Le jet est
central quand la régurgitation est uni-
quement liée 4 la dilatation de la racine
aortique, excentré en cas de prolapsus.
La régurgitation peut aussi compliquer
une endocardite infectieuse. Dans la
série canadienne [1], lors des 9 ans de
suivi, 22 % des patients sont opérés:
13 % d’un rétrécissement aortique, 6 %
d’une insuffisance aortique et 2 % d’une
complication de I’aorte thoracique. Dans
I’étude de la Mayo Clinic [3], a 25 ans,
plus de 50 % des patients bénéficie-
raient d’'une chirurgie de remplacement
valvulaire aortique (fig. 6). Il s’agit d’'une
chirurgie pour un rétrécissement aor-
tique dans 70 % des cas, en moyenne a
un ige de50ans, 11 ans apres le diagnos-
ticinitial de bicuspidie [2].

La bicuspidie aortique peut faire le lit
de I’endocardite infectieuse qui se com-
plique d’abces annulaires dans environ
50 % des cas selon une série publiée en
2010 [6]. Dans ce travail, une bicuspidie
aortique est rapportée dans 16 % des cas
d’endocardites sur valve aortique. Ces
endocardites sur bicuspidie conduisent
aune chirurgie cardiaque pendant’hos-

pitalisation dans 75 % des cas [6]. Sil’on
regarde maintenant le risque d’endocar-
dite en présence d"une bicuspidie, I'inci-
dence est faible dans la série de la Mayo
Clinic ou 4 patients sur 212 constituent
une endocardite sur le suivi moyen de
15 ans [2]. Dansla cohorte canadienne [1],
I’endocardite est aussi peu fréquente, rap-
portée chez 13 patients (2 %):I'incidence
est de 0,3 % par patient et par année de
suivi. Ces données tendent donc a mon-
trer que I'incidence de I’endocardite
sur bicuspidie aortique est faible, mais
qu’elle se complique volontiers d’abces
périvalvulaires et conduit dans la majo-
rité des cas a un traitement chirurgical
pendant la phase hospitaliere.

B Les complications vasculaires

Une atteinte associée de 1’aorte ascen-
dante touche plus de 50 % des patients
atteints d’une bicuspidie. Enraison de la
haute prévalence de cette association, la
bicuspidie est actuellement considérée
comme une valvulo-aortopathie [7]. La
dilatation de I’aorte ascendante prédo-
mine le plus souventauniveau del’aorte
tubulaire et peut exister trés tot, chez le
nourrisson voire in utero. L’analyse de
pieces opératoires aortiques montre
une charpente musculaire et élastique
disloquée, proche de celle trouvée en
présence d’'un syndrome de Marfan, res-
ponsable d’une fragilisation de la paroi
del’aorte thoracique initiale. Cette dila-
tation peut évoluer vers la constitution
d’un anévrysme de la racine aortique
qui expose au risque de dissection ou
de rupture.

Les données de la littérature soulignent
le potentiel évolutif de la dilatation de
I’aorte ascendante, trés variable d’un
patient a 1’autre. Dans I’étude de la
Mayo Clinic [2], le diametre de 1’aorte
ascendante, chez les 143 patients ayant
bénéficié d’un suivi par échocardio-
graphie, passe en moyenne de 35 mm a
39 mm apres 10 ans de suivi: 39 % de
la population a un diametre > 40 mm
410 ans pour 15 % a l’inclusion. Dans
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Fig. 7: Estimation de l'incidence a 25 ans d'apparition d'un anévrysme de l'aorte ascendante défini par un
diameétre > 45 mm (26 + 4 %) et d’'une dissection aortique (0,5 + 0, 4 %) dans la 2¢ cohorte de bicuspidies de

la Mayo Clinic (d'aprés [3]).

I’é6tude canadienne [1], une augmen-
tation moyenne du diameétre de 1’aorte
ascendante de 0,2 mm par an estrappor-
tée. A I'inclusion, 28 % des patients ont
un diametre > 40 mm contre pres de la
moitié de la population (45 %) au terme
du suivi. L’équipe de la Mayo Clinic a
rapporté en 2011 une étude complé-
mentaire centrée sur les complications
vasculaires aortiques de 461 patients
d’age moyen 35 ans [3]. Dans ce tra-
vail, le risque relatif en présence d’'une
bicuspidie d’apparition d’un anévrysme
de l’aorte ascendante défini par un dia-
metre >45 mm est considérable, estimé
a 86. L'incidence de cet événement a
25 ans est estimée a 26 % (fig. 7) [3],
ce qui explique le taux de chirurgie de
I’aorte ascendante estimé dans cette
série a 24 % a 25 ans. Les 2 facteurs de
risque identifiés d’évolution vers un
anévrysme de ’aorte thoracique ascen-
dante sont la présence d’un rétrécisse-
ment aortique et un diametre de ’aorte
ascendante mesuré a plus de 40 mm au
moment du diagnostic [3]. Néanmoins,
la survenue d’un anévrysme de l’aorte
ascendante est possible dans cette étude
chez des patients dont le diameétre de
’aorte était initialement dans la norme.

Le suivi des diametres de 1’aorte au fil
dutempschezles patients atteints d’'une
bicuspidie doit donc étre systématique.

En raison de la fréquence de la dila-
tation de l’aorte, les patients porteurs
d’une bicuspidie sont exposés a un
risque accru de dissection (fig. 8). Dans
leregistre IRAD (International Registery

of Acute Aortic Dissection) regroupant
591 dissections aortiques opérées, une
bicuspidie de la valve aortique est rap-
portée dans 4,7 % des cas [8]. Dans les
séries récentes [1-3], la dissection aor-
tique complique rarement la bicuspidie
grice a la chirurgie de I’anévrysme de
’aorte “a visée prophylactique”.

Dans la 2¢ étude de la Mayo Clinic, seu-
lement 2 dissections aortiques chez les
461 patients sont survenues sur un suivi
moyen de 16 ans [3]. Le risque absolu de
dissection en présence d’une bicuspi-
die est donc faible avec une incidence a
25anscalculée a 0,5 % (fig. 7), alors que
le risque relatif par rapport a la popula-
tion générale est élevé, estimé a 8,4 [3].

Dans la cohorte canadienne [1], 2 %
(5 sur642) des patients ont constitué lors
du suivi moyen de 9 ans une dissection
aortique. L’'incidence de la dissection
aortique est donc faible, de 0,1 % par
patient et par année de suivi.

Dans ces 2 séries, la grande majorité des
patients qui ont disséqué ont un dia-
metre de I’aorte ascendante > 45 mm. Si
le lien entre diameétre de I’aorte et risque
de dissection estadmis, aucune étuden’a
montré de relation trés étroite entre les

Fig. 8: Dissection aortique aigué de type A dans un contexte de bicuspidie aortique (échocardiographie

transcesophagienne).
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valeurs de diametre aortique et le risque
de dissection aortique en présence d'une
bicuspidie [8]. La dissection peut d’ail-
leurs parfois survenir sur une aorte non
dilatée. Une progression rapide de la
dilatation aortique au cours du suivi est
par ailleurs intuitivement un facteur de
risque de dissection, traduisant la “fra-
gilité aortique”, mais on ne dispose pas
aujourd’hui de données le démontrant.

B La surveillance

Le potentiel évolutif de ’atteinte valvu-
laire aortique et de I’éventuelle dilatation
de l’aorte thoracique en présence d'une
bicuspidie implique une surveillance
réguliére. 27 % des patients atteints de
bicuspidie delasérie delaMayo Clinic[2]
et 22 % de la série canadienne [1] évo-
luent, au terme d’un suivi prospectif
moyenrespectivementde 9anset 15 ans,
vers une valvulopathie aortique sévere
et/ou une atteinte aortique conduisant a
la chirurgie. Lesrecommandations pour
la prise en charge chirurgicale de I’at-
teinte valvulaire sont identiques a celles
préconisées d’'une maniere générale
pour les valvulopathies aortiques [9, 10].
On recommande [9] une intervention
sur I’aorte ascendante pour prévenir la
dissection quand le diameétre maximal
est = 55 mm, ou = 50 mm en cas de fac-
teurs de risque associés (coarctation de
I’aorte, hypertension artérielle [HTA]
non contr6lée, antécédents familiaux de
dissection aortique, désir de grossesse,
insuffisance mitrale ou aortique séveére,
ou progression rapide = 3 mm par an).
Lorsqu’une indication chirurgicale
est retenue pour la valvulopathie aor-
tique, un geste sur I’aorte ascendante est

recommandé si le diametre maximum de
I’aorte est = 45 mm [10].

Le suivi est essentiellement basé sur
les données cliniques, de I’échocardio-
graphie et de I'IRM ou du scanner de
I’aorte. Le suivi de I’atteinte valvulaire
est celui préconisé par les recomman-
dations européennes [9] et américaines
[10] pour la prise en charge classique des
rétrécissements valvulaires aortiques et
desinsuffisances aortiques. Une évalua-
tion réguliére des diametres aortiques
par échocardiographie est recommandée
en présence d une dilatation del’aorte de
plus de 40 mm. La surveillance est plus
ou moins rapprochée selon le degré de
dilatation et la vitesse de progression.
Une surveillance annuelle parait raison-
nable quand le diamétre dépasse 45 mm
et semestrielle quand il dépasse 50 mm.
Une IRM chez les sujets jeunes plutot
qu’un scanner (irradiant) est préconisée
pour l’aorte quand 1’écho ne donne pas
I’ensemble des renseignements. De plus,
en présence d'une dilatation associée de
l’aorte ascendante > 40 mm, une IRM sys-
tématique de référence est justifiée [9].
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