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Prise en charge
d’une coarxctation aortique chezI’adulte

La coarctation de l'aorte n’est pas un simple rétrécissement de I'isthme aortique qu'’il convient de
réséquer, mais c’est une maladie beaucoup plus diffuse du systéme artériel qui nécessite un suivi régulier la
vie durant. La morbidité et la mortalité cardiovasculaires sont en effet particuliérement élevées a distance

de l'intervention.

Dépister et traiter une HTA résiduelle, réduire les facteurs de risques cardiovasculaires et dépister une anomalie
de la crosse aortique (sténose résiduelle ou dilatation anévrismale) a ’aide des techniques d’IRM ou de scanner
constituentles priorités dela prise en charge. La mise en place d’'une endoprothése vasculaire par voie percutanée
a supplanté la chirurgie pour le traitement des coarctations ou des recoarctations localisées de I’adulte.

= G. VAKSMANN, A. RICHARD
Hopital Privé La Louviere,
Vendome-Cardio,
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a coarctation de l’aorte est une

des malformations congénitales

les plus fréquentes, représentant
7 % environ de I’ensemble des malfor-
mations cardiaques. Elle est 2 a 3 fois
plus fréquente chezle garcon que chezla
fille et est rencontrée dans pres de 25 %
des syndromes de Turner 45X0.

Elle consiste le plus souvent en un rétré-
cissement localisé situé au niveau de
I'isthme aortique, région délimitée par
l'origine de I’artere sous-claviere gauche
d’une part et I'insertion du ligament
artériel d’autre part, mais le rétrécisse-
ment peut parfois étre plus étendu et
concerner toute la longueur de I'isthme
aortique ou s’accompagner, en amont,
d’une hypoplasie plus ou moins longue
de I’aorte transverse.

Cliniquement, elle se manifeste par une
augmentation de la pression artérielle
en amont du rétrécissement et par une
diminution de la pression artérielle en
aval qui se traduit par une diminution
ou une abolition des pouls fémoraux.
Lorsque le rétrécissement est serré, elle
peut étre responsable chez le nouveau-
né et le nourrisson d’une insuffisance

cardiaque nécessitant une intervention
chirurgicale parfois urgente.

Plus de 90 % des opérés de coarcta-
tion dans I’enfance vont atteindre 1’age
adulte, et une erreur trop fréquente
encore est de considérer que ces opérés
— le plus souvent asymptomatiques —
sont guéris. Le manque de structures
de transition entre la cardiologie pédia-
trique et la cardiologie d’adulte dans
notre pays font que beaucoup de patients
opérés dans ’enfance de coarctation de
l’aorte n’ont pas de suivimédical adapté,
suivi qui pourrait pourtant permettre de
dépister précocement certaines compli-
cations qui pourraient faire I’objet d'une
prise en charge spécifique.

Les lésions associées sont fréquentes.
Une bicuspidie valvulaire aortique se
rencontre dans 1 a 2 % de la popula-
tion générale, mais chez 50 a 85 % des
patients atteints de coarctation de I’aorte.
Elle s’associe a une fragilité de la paroi
aortique dont la texture se rapproche de
celle des parois aortiques des patients
atteints de maladie du tissu élastique
comme la maladie de Marfan, et partage
avec ces maladies le risque d’anévrisme



réalités CARDIOLOGIQUES # 297 Novembre/Décembre 2013_Cahier 1

del’aorte ascendante et de dissection aor-
tique. Cette association entre bicuspidie
et coarctation de ’aorte rend compte de
la fréquence particuliére des anomalies
de la valve aortique qui peut étre sténo-
sée ou fuyante et subir un vieillissement
prématuré avec calcifications précoces.
D’autres anomalies du cceur gauche,
comme une sténose sous-valvulaire aor-
tique ou des malformations de la valve
mitrale, s’observent également chez un
nombre significatif de patients.

Traitement
de la coarctation native

Le traitement chirurgical de la coarcta-
tion est réalisé depuis plus de 60 ans. Il
se pratique le plus souvent par thoraco-
tomie gauche.

>>> Une sternotomie n’est réalisée que
lorsqu’une circulation extracorporelle
est nécessaire pour traiter une anoma-
lie intracardiaque associée, ou lorsqu’il
existe une hypoplasie sévere de ’arche
aortique ou une coarctation complexe.

>>> C’est Crafoord, en 1945, qui décrit
I’intervention de résection-anastomose,
intervention encore pratiquée de nos
jours et qui s’adresse aux coarctations
localisées de I’isthme aortique [1]. En
cas d’hypoplasie associée de la crosse
aortique, une modification de l’interven-
tion de Crafoord — dans laquelle I’aorte
descendante est anastomosée a la face
inférieure de 1’aorte transverse — permet
a la crosse de l’aorte de récupérer un
calibre satisfaisant.

>>> L’intervention de Waldhausen
consiste a sacrifier I’artere sous-claviere
gauche etautiliser sa portion proximale en
larabattant surl'isthme aortique pourréali-
serune plastie d’élargissement sans utiliser
de matériel prothétique [2]. Cette variante
chirurgicale se complique rarement d’'un
vol sous-clavier a 1’age adulte grice a la
circulation collatérale qui se développe
précocement aprés I'intervention.

>>> Une plastie d’élargissement peut
également étre réalisée avec du matériel
prothétique, le plus souvent en Dacron,
mais cette technique peut se compli-
quer d’anévrisme au niveau de la zone
réparée et n’est plus guere utilisée. Chez
I’adulte, lorsque la coarctation est longue
et que le tissu aortique est fragile et peu
mobilisable, I'intervention consiste a
interposer un tube en Dacron a la place
delazone sténosée. En cas de coarctation
complexe, la mise en place d’un tube de
dérivation entre l’aorte ascendante et
I'aorte descendante permet de pallier a
moindre risque I’obstacle vasculaire [3].

>>> Les années 80 ont vu éclore les tech-
niques de cathétérisme interventionnel.
L’angioplastie au ballonnet des coarc-
tations a été proposée en 1982 pour les
sténoses localisées [4, 5]. Cette technique
comporte toutefois des risques d’ané-
vrismes aortiques au niveau de la zone
dilatée, et peu d’équipes actuellement
la préconisent a 1’age pédiatrique pour
les coarctations natives. Chez I’adulte,
avec I'amélioration de la technique, les
risques d’anévrismes sont plus faibles de
l'ordre de 5 %.

>>> De nos jours, la plupart des équipes
couplent la dilatation au ballonnet avec
la mise en place d'une endoprothese qui
réduit ala foislesrisques derecoarctation et
de survenue d'un anévrisme aortique [6, 7].

Pronostic a long terme
de la coarctation opérée

Contrairement a une opinion couram-
ment admise selon laquelle une coarc-
tation de 1’aorte opérée était guérie, les
études de suivi a long terme ont mon-
tré que méme opérée, la coarctation de
l’aorte s’accompagnait d’une morbidité
et d’une mortalité cardiovasculaires net-
tement plus importantes que celles de la
population générale.

L’expérience de la Mayo Clinic, rap-
portée par Cohen en 1989, concernait

571 opérés dont le suivi médian attei-
gnait 20 ans [8]. Onze pour cent d’entre
eux ont fait I'objet d’une réintervention
pour obstaclerésiduel ou une valvulopa-
thie aortique, et 25 % ont développé une
hypertension artérielle (HTA). L’age a
I'intervention était un important facteur
prédictif d’HTA, plus celui-ci était tardif,
pluslerisque d’HTA plus tard était élevé
malgré ’absence de recoarctation. Cette
étude montrait également qu’il existait
une surmortalité chez ces patients (28 %
apres 30 ans de suivi). Les causes les plus
fréquentes de déces étaient, par ordre
décroissant: I'insuffisance coronaire,
la mort subite, 'insuffisance cardiaque,
les accidents vasculaires cérébraux et les
ruptures d’anévrismes aortiques.

D’autres études par la suite ont rapporté
des données similaires [9, 10]. Toutes
ces études ont également insisté sur la
fréquence élevée des complications car-
diovasculaires qui menagaient les opé-
rés du fait d’une HTA résiduelle, d'une
fragilité de la paroi aortique susceptible
de se compliquer d’anévrisme ou de dis-
section ou d’anomalies de la valve aor-
tique nécessitant des réinterventions ou
responsables d’insuffisance cardiaque.
La plus grande précocité du traitement
chirurgical des coarctations de I’aorte
dans la petite enfance, recommandée ces
derniéres années, est toutefois suscep-
tible de modifier cette histoire naturelle
de la coarctation opérée.

Phénotype vasculaire
dela coarctation

L’augmentation de la mortalité et de
la morbidité cardiovasculaires chez
les opérés de coarctation a conduit au
concept de maladie artérielle systé-
mique diffuse qui est expliqué par un
phénotype vasculaire particulier.

>>> Ce phénotype est d’abord histolo-
gique avec des lésions de la paroi aor-
tique qui ne sont pas sans rappeler les
anomalies rencontrées dans les maladies



du tissu élastique comme la maladie de
Marfan. Ces anomalies sont représentées
par une hyperplasie de la média et de
I’intima, une désorganisation des fibres
élastiques et un épaississement de la
paroi artérielle par hypertrophie des
fibres collagenes et des fibres muscu-
laires lisses [11].

>>> Ce phénotype est également phy-
siologique. Il est caractérisé par une
rigidité de la paroi artérielle, par une
dysfonction endothéliale responsable
d’une diminution de la vasoréactivité
au niveau des arteres situées en amont
de la coarctation et par des anomalies
de fonctionnement des barorécepteurs
carotidiens [12, 13]. Les conséquences
de ce phénotype vasculaire particulier
sont I’existence d"une susceptibilité par-
ticuliére a ’'HTA qui est d’autant plus
fréquente que les patients ont été opérés
tardivement, d'un risque accru de mala-
die artérioscléreuse et d’'une fragilité de
la paroi artérielle dont les complications
qui peuvent étre tragiques sont d’autant
plus fréquentes qu’il existe une HTA. La
réduction des facteurs de risque cardio-
vasculaire représente donc un des objec-
tifs prioritaires de la prise en charge des
patients.

Suivi des opérés
1. Traquer 'HTA

Le suivi des patients opérés de coarcta-
tion de’aorte commence par un contrdle
régulier des chiffres tensionnels. La
mesure de la tension artérielle ne doit
pas se limiter & un seul bras. En effet,
de nombreuses variantes anatomiques
ou chirurgicales peuvent influencer
la mesure des chiffres tensionnels aux
quatre membres. Par exemple, dans les
quelques cas ol l’artére sous-claviere
droite nait en aval de la coarctation
et rejoint le bras droit en traversant le
médiastin de la gauche vers la droite
avec un trajet rétro-eesophagien, une
prise de TA au bras droit risque de sous-
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estimer la TA réelle. A I'inverse, lorsque
la sous-claviere gauche a été sacrifiée
pourréaliser une plastie chirurgicale de
I'isthme aortique, lorsque cette artere
naitenregard ou en aval de la sténose de
I'isthme aortique ou s’il existe, comme
souvent, un certain degré d’hypoplasie
de ’aorte transverse, la mesure de la TA
au bras gauche peut sous-estimer nette-
ment la pression artérielle réelle.

>>>Une mesure des chiffres tensionnels
au niveau des membres inférieurs peut
étre intéressante. Cette mesure se fait au
mieux de fagon automatisée au brassard
au niveau de I’artéere poplitée. Comparer
les chiffres tensionnels mesurés, au
méme moment, aux membres supé-
rieurs et inférieurs permet de mettre en
évidence un éventuel gradient tension-
nel suggestif de recoarctation s’il atteint
plus de 20 mmHg. La mesure ambula-
toire de la pression artérielle permet de
déterminer la charge tensionnelle diurne
et nocturne, de vérifier I’efficacité d’un
traitement antihypertenseur et de confir-
mer ’HTA sil’on craint un effet “blouse
blanche”. 1l faut, la encore, mettre le
brassard de mesure autour du bras au
niveau duquel les chiffres tensionnels
sont les plus élevés, qui est le plus sou-
vent le bras droit.

>>> L'épreuve d’effort est utile pour
démasquer une HTA d’effort et pour
mesurer le gradient tensionnel entre
membres supérieurs et inférieurs a la fin
de I’exercice. Il peut étre utile de coupler
ce test avec une échocardiographie qui
permet de suivre ’évolution du gradient
Doppler au niveau de 'isthme aortique.
L'épreuve d’effort permet aussi de recher-
cher des signes évocateurs d'une ischémie
myocardique. Le test a I'effort est parti-
culierement utile avant d’autoriser une
activité physique et sportive soutenue.

2. Evaluer ’anatomie de la crosse
del’aorte

>>> A I’age adulte, 1’évaluation de
I’anatomie de la crosse de 1’aorte doit

faire partie du suivi postopératoire des
opérés de coarctation. Cette évaluation
a pour but de rechercher une sténose
isthmique résiduelle, un anévrisme de
l’aorte ascendante ou de 1’aorte thora-
cique descendante.

>>> L’échocardiographie bidimen-
sionnelle est souvent décevante chez
I’adulte. Elle peut permettre en inci-
dence suprasternale d’étudier la mor-
phologie de la crosse de I’aorte chez les
patients échogeénes, ce qui estloin d’étre
laregle al’age adulte. Elle permet égale-
ment de rechercher des anomalies asso-
ciées une anomalie de la valve aortique
ou de la valve mitrale, une dilatation
anévrismale de l’aorte ascendante ou
une hypertrophie ventriculaire gauche
en cas d’HTA.

>>> Le Doppler continu en incidence
suprasternale permet d’étudier la
vitesse du flux sanguin au niveau de
I’isthme aortique. En cas de recoarc-
tation ou de coarctation native, le flux
Doppler est turbulent et de haute vélo-
cité. L'équation de Bernoulli simplifiée,
qui permet de calculer le gradient de
part et d’autre d’une sténose selon la
formule: gradient (mmHg) = 4V2 (o
V est exprimé en m/s), n’est validée
que pour les sténoses valvulaires. En
effet, elle surestime le gradient réel en
cas de sténose tubulaire comme dans
la coarctation. Dans ce cas, il faut tenir
compte de la vélocité mesurée en amont
de la zone étudiée et utiliser I’équation
de Bernoulli développée: gradient = 4
(V22-V12), ou V2 correspond a la vélo-
cité au niveau de I'isthme aortique et
V1 a la vélocité juste en amont de la
sténose. Un prolongement diastolique
du flux sanguin avec une vélocité télé-
diastolique supérieure a 1 m/s est trés
évocateur de la présence d’un rétrécis-
sement significatif (fig. 1).

>>> L'imagerie par résonance magné-
tique et le scanner sont les méthodes
d’imagerie de référence pour ’adulte
(fig. 2). Elles permettent d’identifier
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F1G. 1: Coarctation native de I'aorte chez une patiente de 20 ans. Léchographie en 2D montre un rétrécis-
sement isthmique juste aprés le départ de I'artere sous-claviére gauche (SCG). Le flux Doppler est caracté-
ristique d'un obstacle serré avec un flux télédiastolique supérieur a 1 m/s.
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F1G. 2: Reconstruction tridimensionnelle d'un angioscanner d'une coarctation native de 1'aorte chez une
patiente de 51 ans (fleche). Vue latérale gauche.

trois morphologies principales de crosse
aortique:

—lacrosse de forme gothique est caracté-
risée par un angle aigu en son sommet;
—la forme est dite en créneau lorsqu’il
existe des coudures sur son trajet, notam-
ment aux jonctions aorte ascendante-
aorte transverse et aorte transverse-aorte
descendante;

—lorsque la crosse décrit un arc de cercle
régulier tres proche d'une anatomie nor-
male, on parle de crosse romane.

L'équipe de Necker a attiré I’attention sur
la corrélation existant entre une archi-
tecture gothique de la crosse de ’aorte
etla présence d'une HTA derepos, d’'un
épaississement pariétal et d’anomalies
fonctionnelles traduisant une dysfonc-
tion endothéliale sur les artéres situées
en amont de la coarctation réparée [14].

>>> Le cathétérisme cardiaque est
encore considéré comme la méthode de
référence, méme s’il est principalement
réalisé de nos jours avant la réalisation
d’un geste interventionnel. En plus des
renseignements déja fournis par I'IRM
et le scanner, le cathétérisme permet
une mesure précise du gradient trans-
sténotique et, lorsque cela est nécessaire,
de réaliser une coronarographie.

3.La grossesse

Une grossesse est la plupart du temps
bien tolérée chez les opérées de coarc-
tation. Une évaluation cardiologique
en milieu de cardiologie congénitale
est nécessaire avant la conception afin
de rechercher une éventuelle anoma-
lie résiduelle de la crosse aortique a
traiter (sténose isthmique résiduelle
ou anévrisme aortique), une anomalie
de la valve aortique ou une anomalie
de la fonction ventriculaire gauche. Le
risque de récurrence de malformation
du cceur gauche est plus élevé que dans
la population générale et peut justifier
une échocardiographie foetale spéciali-
sée au 2° trimestre de la grossesse. Un
risque légérement accru d’avortements



spontanés a été rapporté compris entre
9 et 18 %, alors qu’il est d’environ 10 %
dans la population générale [15].

L’HTA gravidique est fréquente, obser-
vée dans 18 a 30 % des grossesses
contre 8 % dans la population géné-
rale. Cette HTA est le plus souvent due
a la présence d’un gradient isthmique
résiduel [15]. La survenue d’une dis-
section aortique est rare. Les patientes
atteintes de syndrome de Turner ayant
obtenu une grossesse par fécondation
in vitro seraient plus a risque de com-
plications cardiovasculaires pendant
la grossesse. Une césarienne est indi-
quée pour éviter les efforts de poussée
en cas d’HTA non parfaitement contro-
lée, de coarctation résiduelle ou de
dilatation de I’aorte.

Traitement

>>> En cas d’"HTA sans recoarctation, le
traitement fait appel aux bétabloquants,
aux inhibiteurs de I’enzyme de conver-
sion, ou aux antagonistes des récepteurs
de I’angiotensine.

>>> En cas de recoarctation ou de
coarctation native localisées, la mise
en place d’une endoprothese est la
procédure de choix chez I’adulte. Si
la coarctation est longue ou complexe
— car elle intéresse 1’aorte transverse
et les vaisseaux a destinée brachiale
ou céphalique —il est plus prudent de
recourir a un geste chirurgical, méme
siune chirurgie chez ces patients com-
porte des risques avec une mortalité
souvent supérieure a 5 %.

Conclusion

La coarctation de l’aorte est une mala-
die du systéme artériel qui nécessite
un suivi régulier la vie durant par des
médecins formés aux complications spé-
cifiques pouvant étre rencontrées chez
ces patients. Il faut luter contre 1'idée
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E% La coarctation de I'aorte n’est pas un simple rétrécissement au niveau de
I'isthme aortique mais une maladie artérielle beaucoup plus diffuse.

[ = Chezles opérés, la morbidité et la mortalité cardiovasculaires sont plus
importantes que dans la population générale.

[ = Une bicuspidie valvulaire aortique est associée a la coarctation chez plus

de 50 % des patients.

[ > Une imagerie non invasive de la crosse de l'aorte par IRM ou scanner doit
étre systématiquement proposée chez les patients adultes.

[ => Chez l'adulte, le traitement des coarctations et des recoarctations
localisées fait essentiellement appel a la mise en place d’'endoprothéses

vasculaires.

regue selon laquelle une fois opérée la
coarctation de l’aorte est guérie. C’est de
cette maniere que le pronostic de cette
affection, dont la morbidité et la mor-
talité apres I'intervention initiale sont
encore trop élevées, en sera amélioré.
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