: 12 FACULTE
ggﬁﬁ;s'te P ‘t DE MEDECINE

Henri Warembourg

UNIVERSITE DE LILLE
FACULTE DE MEDECINE HENRI WAREMBOURG

Année 2019-2020

THESE POUR LE DIPLOME D'ETAT
DE DOCTEUR EN MEDECINE

Réinterventions et dysfonctions valvulaires a distance de
I’intervention de Ross chez I’enfant : étude bicentrique
rétrospective

Présentée et soutenue publiguement
le 16/10/2020 a 18 heures
au Pole Formation

par Astrid MONIER

JURY
Président :

Monsieur le Professeur André VINCENTELLI
Assesseurs :

Monsieur le Professeur Frangcois GODART
Monsieur le Professeur Francis JUTHIER
Madame le Docteur Olivia DOMANSKI

Directeur de thése :

Monsieur le Docteur Jéréme SOQUET




AVERTISSEMENT

La Faculté n'entend donner aucune approbation aux opinions émises dans les

theses : celles-ci sont propres a leurs auteurs.



TABLE DES MATIERES

LISTE DES ABBREVIATIONS. ...cututtiieteitiiettereteireceerereteeracseresessscsssesssssssssessssssscsssosassssnssessssssacassasassnns 3
INTRODUCGTION ... c.iuttiiiteitiretereceiteceteetaeeeresessacessessssssassesssssssssssesssssssssesssssssssssosassssnsssssssssscassesanssnns 4
1. ETIOLOGIES DE LA VALVULOPATHIE AORTIQUE DE L'ENFANT c.ceeittiiieiiieieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e ee e e e e e e e e e e 4
B (Y0 U] 23V T U 6
3.  INDICATIONS DE PRISE EN CHARGE INVASIVE ...cevuuniiieuieeeietneeeeetneeesanseresnsesessnnssesssnsesssnseessnnsesssnneserenns 7
4,  TRAITEMENTS CONSERVATEURS .....cvtuttuuuieieetrrresnrneeeeeesrsssrssneseessrsesssnneeesersssssnesesssesssssmmneesessressssnnnns 9
5.  REMPLACEMENT VALVULAIRE AORTIQUE € NON-=-ROSS » ..eevuuiiiiiiiiiiiiieiieiieeeeiieeeeiie s e seaneeeeanseeennansenes 11
6. € INTERVENTION DE ROSS 3 trvuuuieieeiiiiriuniieeeeeettttssieeseessstssssnsssssssssssssnssssssssssssmnnssssssssssssnsnsessssssnes 13
7. OBJECTIF DE LA THESE .. iiittettttueeeeeeeeestssieeeessseesssasnseeseessssassssesesssssasassseesserssssannsssessressssnnnseessenenes 20
MATERIEL ET IMIETHONDES........cuctiieieiiiretereeeerencentessessensassessassassessassassassassassassassassassassassassassnnses 21
T o =10 117 1 (0] TR 21
2. IVIESURE DES VARIABLES ....evvttutuiieeieeetttsieeeeeesseesssanesseesesssssassssseessesssasansseseserssssannssesssessssnnnseessenenes 21
3. ANALYSES STATISTIQUES ..eevuuneeetuueeetttseettaaeeetsuseeessnneessaneeessnseeesasnssssasssesssnssesssunserssnssessnseessnsnseres 23
RESU LT AT S i iuittieitiettteereereereeseeressassesssesssssssesssssasssssasssssassassasssssasssssasssssesssssassnssassnssassnssassnssen 25
1. DONNEES PRE-OPERATOIRES ...cvvvutuueteeeeerrestutieseeeresssssnsseeesssssssssnssseessesssssnnnsesesssssssssmnsseeseemsssssnsesenns 25
2. DONNEES OPERATOIRES ..evvuuuieituuneeetsunseetsnneeeesnsseessnnsesssansesssnseessssnssssssssessnnssesssnsesssnsssersnnseessssnseres 27
3. DONNEES POST-OPERATOIRES ..vuuuneiiererttseeeeesreeesssnseeesesessssssssesssesssssassessseressssnsesesssesssssnsseesserenes 28
B B T ] N [T 01U V11 TR 29
DISCUSSION ...cciuiinituiiitteereeteeceeceerensassessassesssssessassassassassassassassassassassassassassassassassnssassassassassassnssns 38
O |V, [0 4 7Y 1 1 =S TRRRR 38
2.  REINTERVENTIONS SUR L’AUTOGREFFE PULMONAIRE EN POSITION AORTIQUE ...ccevviiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeerereeeeenes 39
3. REINTERVENTIONS SUR LA VOIE PULMONAIRE ...ccvuueirituneerernneeererneeeresneeresseeesssneeesssneeesssneeessssneessssnneeses 42
S 6o ] N/ 1 U o] N T 43
ANNEXE L.....cuieiieiieiieiiiieiieiiei ettt teteteetestestestastestestestestessessessastessassessessasssssassessessnssassassassnssansnns 45
ANNEXE 2....cuieiieiieiieiieiieireitetrettetrettetestessastassassessessassastessassassasssssassassassasssssassassassassassassassassassnns 46
BIBLIOGRAPHIE .......ctuitieitieitieteteereteeetessesressassessassasssssassassassastassassassnssassassassnssassnssassnssassnssan 47



LISTE DES ABBREVIATIONS
AVK : anti-vitamine K

CEC : circulation extra-corporelle

CHU : Centre Hospitalier Universitaire

cm : centimétres

El : endocardite infectieuse

FEVG : fraction d’éjection ventriculaire gauche
HR : hazard ratio

IA : insuffisance aortique

INR : international normalized ratio

IP : insuffisance pulmonaire

kg : kilogrammes

mmHg : millimétres de mercure

RA : rétrécissement aortique

RAA : rhumatisme articulaire aigu

RVA : remplacement valvulaire aortique
RVP : remplacement valvulaire pulmonaire

SP : sténose pulmonaire



INTRODUCTION

1. Etiologies de la valvulopathie aortique de I’enfant

a. Rétrécissement aortigue congénital

La malformation valvulaire aortique la plus fréquente est la bicuspidie aortique, soit
« vraie » (type 0 de Sievers) avec deux feuillets symétriques antéro-postérieurs ou latéraux,
soit « fausse » par fusion commissurale (appelée raphé) avec des feuillets asymétriques
(type 1 et 2 de Sievers) (Figure 1). L’incidence de la bicuspidie aortique est estimée entre 0,6
et 2% de la population, avec une prédominance masculine et une pathogénicité variable,
allant de la valvulopathie symptomatique chez I'enfant a la découverte fortuite a 'dge adulte.
Elle engendre le plus souvent un rétrécissement aortique (RA) et est fréquemment associée

a un anévrisme de la racine aortique et/ou de I'aorte ascendante tubulaire (1).

Ci ly used terms quadricuspid tricuspid pi
Scheme of Q
morphological R == L=
appearance Vi ; ; \v
func- | ) |
tional
charac- | Noof cusps 4 3 2 2 2
teristics
No of raphes 0 0 0 1 2
purely bicuspi ”-7 i icuspid*
3 anlagen, 3 anlagen,
morpho- | NOof cusps 4 3 2 (2 under- (2 under-
logical and 1 fully and 1 fully
charac- developed) ped)
teristics
Size of cusps non-equal equal equal non-equal non-equal
No of 1 under- 2 under-
2 4 3 2 and 2 fully and 1 fully
commissures developed developed

Figure 1. Représentation schématique des différents phénotypes de valve aortigue

selon Sievers et al.(2)

Un rétrécissement aortiqgue congénital peut étre associé a d’autres obstacles du coeur
gauche : mitral, sous-valvulaire aortique (allant de la membrane au « tunnel » sous-aortique),
supra-valvulaire aortique ou isthmique. La coarctation est d’ailleurs frequemment associée a
la bicuspidie aortique. Le syndrome de Shone est une forme trés sévére d’obstacles étagés
du cceur gauche associant : rétrécissement supra-valvulaire et valvulaire mitral avec une
valve « en parachute », rétrécissement sous-valvulaire et valvulaire aortique et coarctation

de l'aorte.



b. Insuffisance aortigue congénitale

La bicuspidie aortigue se compligue dans un quart des cas d’une insuffisance
aortique (1A), souvent en association avec le rétrécissement.

La quadricuspidie aortique est beaucoup plus rare et majoritairement responsable d’
d’IA pures (3).

Le syndrome de Laubry-Pezzi est une autre étiologie congénitale d’lA: I'aspiration de
'une des cusps aortigues dans une communication inter-ventriculaire par effet Venturi crée

une insuffisance aortique par prolapsus valvulaire (Figure 2).

Figure 2. lllustration du syndrome de Laubry-Pezzi (4)

c. Valvulopathies aortiques acquises

Le rhumatisme articulaire aigu (RAA), séquelle d’angines répétées a Streptocoque du
groupe A, est la premiére cause de valvulopathie acquise chez I'enfant et I'adulte jeune dans
les pays en voie de développement. La physiopathologie des valvulopathies rhumatismales
n'‘est pas encore complétement élucidée mais semble résulter de dépdts de complexes
immuns puis d'une fibrose du tissu valvulaire. La valve aortique est la deuxiéme plus
concernée apres la valve mitrale, avec une atteinte fibrosante et restrictive pouvant étre
responsable d’une IA et/ou d’'un RA.

L’endocardite infectieuse (El) est généralement responsable d’'une insuffisance
aortique par délabrement valvulaire et peut se compliquer d’un abcés de I'anneau. Elle est
plus rare chez I'enfant que chez I'adulte. Les enfants aux antécédents de chirurgie cardiaque
et notamment de prothése valvulaire, les enfants atteints d’'une valvulopathie ou d’une

cardiopathie cyanogene et les enfants aux antécédents d’El sont les plus a risque.
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Cependant, I'incidence de I'El chez les enfants avec un cceur structurellement normal est en
augmentation, représentant actuellement 8 a 10% des El de I'enfant, et survenant le plus

souvent en milieu réanimatoire ou oncologique (5).

2. Risque évolutif

a. Rétrécissement aortigue

L’hypertrophie compensatrice du ventricule gauche est responsable d’'une altération
de sa compliance et de sa fonction diastoligue alors que la fonction systolique reste
longtemps conservée. Néanmoins, les séries historiques rapportent des RA congénitaux
serrés ayant évolué vers linsuffisance cardiaque sévére et le décés. L'El est une
complication potentiellement fatale a redouter chez tous les patients porteurs d’une
valvulopathie. De plus, des cas de morts subites sont décrits dans les séries historiques,
représentant méme la premiére cause de déces chez les patients suivis pour RA congénital
(6). En 1974, Doyle et al. rapportent 4 morts subites survenant chez des enfants présentant
des signes cliniques et électriques de RA serré (7). Si le caractere symptomatique semble
étre un facteur de risque dans les différentes séries, I'incidence de la mort subite liée au RA
congénital semble difficile & estimer (8). En Occident, les RA serrés du sujet jeune sont le
plus souvent opérés avant la survenue de complications rythmiques. A l'inverse, l'incidence

de la mort subite liée au RA est probablement sous-estimée dans d’autres régions du monde

faute de diagnostic pré ou post-mortem.

b. Insuffisance aortique

L’IA chronique engendre une surcharge volumique progressive du ventricule gauche
qui est compensée par dilatation et hypertrophie adaptative. Ce remodelage finit par étre
dépasse, évoluant vers la fibrose interstitielle et altérant ainsi a la fois la compliance et la
fonction systolique du ventricule gauche. Les risques évolutifs sont donc représentés par
l'insuffisance cardiague et, comme pour toutes les valvulopathies, 'endocardite infectieuse.

L’lIA aigue entraine une surcharge volumique soudaine du ventricule gauche.

L’élévation des pressions de remplissage et la congestion pulmonaire sont donc brutales.
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Une tachycardie compensatrice peut permettre d’assurer le débit cardiaque dans un premier
temps mais I'évolution vers I'cedéme aigu pulmonaire et/ou le choc cardiogénique est
inévitable en 'absence d’intervention.

c. Anévrisme de I’aorte ascendante

Le risque évolutif le plus grave est représenté par la dissection ou la rupture aortique
intra-péricardique. Elle est cependant extrémement rare chez l'enfant en dehors des
pathologies du tissu conjonctif. A ce jour il n'y a pas de facteur prédictif décrit en population
pédiatrique. Les anévrismes de l'aorte ascendante peuvent également générer ou aggraver

une IA par diastasis valvulaire.

3. Indications de prise en charge invasive

a. Rétrécissement aortigue

A ce jour, il n'y a pas de recommandation médico-chirurgicale spécifique pour la prise
en charge invasive des valvulopathies de I'enfant. Cependant, I’American Heart Association
publiait en 2011 des recommandations sur les procédures par cathétérisme cardiaque chez
lenfant. L’indication de valvuloplastie aortique percutanée fait donc [I'objet de
recommandations de classe | pour les RA serrés symptomatigues avec, a
I'échocardiographie, une Vmax supérieure a 4 m/s ou un gradient moyen supérieur a 40
mmHg, ou avec un gradient invasif pic a pic supérieur a 50 mmHg que le patient soit
symptomatique ou non. Chez le nouveau-né, le RA critique est défini comme un RA serré
responsable d’une ductodépendance de la perfusion systémique et susceptible de se
compliquer de dysfonction ventriculaire gauche a trés court terme. Dans ce cas, la
valvuloplastie aortique percutanée fait également I'objet d’'une recommandation de classe |
indépendamment des gradients (9).

Chez I'adulte, le remplacement valvulaire aortique fait I'objet de recommandations
internationales de classe | dans les cas suivants (le RA serré étant défini par la Vmax
supérieure a 4 m/s et/ou le gradient moyen supérieur a 40 mmHg) :

- RA serré symptomatique



- RA serré et FEVG inférieure & 50%

- RA serré et autre chirurgie cardiaque prévue (10,11)

Dans le cas particulier d'un RA avec dysfonction ventriculaire gauche sévere, la
surface d’ouverture de la valve aortique est un critére privilégié en échographie cardiaque
adulte. Si le seuil fixé & 1cm2 peut étre utilisé chez les adolescents en fin de croissance, la
formule qui permet de calculer la surface a partir des mesures en 2D serait particulierement
approximative chez I'enfant (12).

La décision de prise en charge invasive d'un RA de I'enfant est donc globalement
guidée par les mémes criteres échographiques de RA serré que chez l'adulte, auxquels

s’ajoute le cas particulier du rétrécissement aortique critigue du nouveau-né.

b. Insuffisance aortique

De nouveau, il n'y a pas de recommandation spécifique concernant les indications de
prise en charge chirurgicale de I'lA chez I'enfant. Les outils de gradation de I'lA chez 'adulte
sont transposables aux adolescents en fin de croissance. Les critéres qualitatifs sont
applicables a tout age mais ils impliquent une variabilité inter-opérateur et sont dépendants
des réglages de I'échographe. On privilégiera donc les critéres quantitatifs indépendants de
la morphologie de 'enfant :

- reflux holodiastolique dans [l'aorte thoracique descendante avec vitesse
télédiastolique supérieure a 20 cm/s

- temps de demi-pente inférieur & 200 ms

- fraction de régurgitation supérieure a 50% (10,11)

Par ailleurs, des criteres comme la vena contracta et la largeur du jet indexés sur la
surface corporelle ont été proposés suite a des études de corrélation avec I'IRM ou le
cathétérisme cardiaque. Le rapport entre la largeur du jet et la largeur de la chambre de
chasse ventriculaire gauche est également utilisé en 'absence de RA sous-valvulaire (11).

Le retentissement ventriculaire gauche reste un critére incontournable de sévérité de

linsuffisance aortique. Le diametre télédiastoligue du ventricule gauche est indexé en Z-
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score, dont la valeur de +2 est habituellement retenue pour affirmer la dilatation ventriculaire
gauche (13).

Chez I'adulte, la chirurgie valvulaire aortique fait I'objet d'une recommandation de
classe | dans les cas suivants :

- |A sévére symptomatique

- IA séveére et FEVG inférieure a 50%

- |A séveére et autre chirurgie cardiaque prévue (10,11)

c. Anévrisme de l’aorte ascendante associé

Chez [ladulte, le remplacement de [laorte ascendante fait ['objet d'une
recommandation de classe llb pour les patients nécessitant une chirurgie valvulaire aortique
et présentant un anévrisme de l'aorte ascendante supérieur ou égal a 45 mm (11). Si ce
critére en valeur absolue est transposable aux adolescents en fin de croissance, il n’existe a

ce jour aucune recommandation utilisant les Z-scores et applicable aux jeunes enfants.

4. Traitements conservateurs

a. Dilatation valvulaire aortigue percutanée

La dilatation valvulaire aortique percutanée a été développée aux début des années
1980 et est rapidement devenue une alternative de choix a la plastie aortique chirurgicale
(14). En effet, a I'époque la mortalité opératoire des plasties chirurgicales dépassait 50%, ce
qui poussait vers cette techniqgue moins invasive. Ce geste est réalisé par voie veineuse
antérograde ou artérielle rétrograde, le plus souvent fémorale et parfois carotidienne. La
taille du ballon se situe entre 80 ou 100% de la taille de 'anneau aortique mesuré en
échographie. Une dilatation est considérée comme efficace si elle permet d’abaisser le
gradient pic-a-pic en dessous de 35 mmHg. Les facteurs de risque de résultat incomplet sont
une taille de ballon inférieure a 90% de la taille de 'anneau, une petite taille de 'anneau et la
présence de calcifications valvulaires. Le risque d’insuffisance aortique iatrogéne est majoré
lorsque la taille du ballon excéde celle de 'anneau aortique. Les autres complications sont

comprennent surtout les complications vasculaires au point de ponction (9).



La derniere revue de littérature par Donald et al. rapporte une mortalité globale entre
5 et 10%, mais nettement plus importante chez le nouveau-né, allant jusqua 30%, en
rapport probablement avec la gravité du tableau initial. Les différentes séries décrivent des

absences de réintervention a 10 ans de I'ordre de 50% (15).

b. Plastie valvulaire aortique

La plastie valvulaire aortique a représenté la toute premiere thérapeutique du
rétrécissement aortique. Avant I'utilisation de la CEC, celle-ci était réalisée « a 'aveugle » via
l'introduction d’'une bougie de Hegar a I'apex du ventricule gauche jusqu’a travers la valve
aortique. L’avénement de la CEC dans les années 1950 a permis le développement de
techniques plus fines, a la fois pour le RA et pour 'lA.

La technique la plus utilisée dans le rétrécissement aortique est la valvulotomie qui
consiste a ouvrir une commissure partiellement fusionnée ou un raphé pour améliorer la
mobilité des feuillets valvulaires. On peut y associer un débridement des feuillets lorsque
ceux-ci sont trés épaissis. Dans le cadre du RA, les techniques de plastie chirurgicale sont
actuellement associées a un moindre risque de réintervention sur la valve aortiqgue que les
dilatations percutanées avec une absence de réintervention a 10 ans de I'ordre de 75% dans
les plus grandes séries (15).

Dans l'insuffisance aortique, le geste vise a restaurer une coaptation satisfaisante des
feuillets valvulaires. Cela peut nécessiter une plicature centrale d’un feuillet redondant. A
linverse, s’il y a une insuffisance de tissu ou une perte de substance, I'apposition d’'un patch
peut étre nécessaire. L’annuloplastie aortique est rarement utilisée chez le jeune enfant ou la
dilatation annulaire sera plus classiquement traitée par commissuroplastie de réduction. Il y a
actuellement trées peu de données sur les résultats a long terme des plasties aortiques
chirurgicales pour IA chez le jeune enfant.

D’autre part, les IA par dilatation de la racine aortigue de I'adolescent peuvent étre
traitées par lintervention de David (« reimplantation ») ou par lintervention de Yacoub

(« remodelling ») éventuellement associée a une annuloplastie aortique (16,17). Les deux
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techniques sont illustrées sur la Figure 3.

Reimplantation

Remodelling

Figure 3. lllustration des interventions de David (« reimplantation ») et Yacoub

(« remodelling ») (18)

La technique de reconstruction des trois feuillets aortiques par du péricarde
autologue, décrite par Duran et al. (19) puis développée par Ozaki (20), se situe a la limite
entre la plastie et le remplacement valvulaire aortique (RVA). La plus grande série
pédiatrique compte 40 patients avec six réinterventions décrites, mais un suivi médian de
seulement 14 mois (21). De plus, la découpe des feuillets de péricarde selon Ozaki
nécessite un mesureur et des patrons brevetés et commercialisés a un prix les rendant peu
accessibles. Ainsi, d’autres équipes développent actuellement leurs propres patrons et
rapportent des résultats favorables a court terme sur de trés petites séries pédiatriques

(22,23).

5. Remplacement valvulaire aortique « Non-Ross »

Lorsqu’'un traitement conservateur n’est pas possible ou qu’il défaille, le RVA
s'impose. Or, aucun substitut valvulaire n’est actuellement idéal chez I'enfant.

a. Homogreffe aortique

Les homogreffes aortiques (racines aortiques prélevées sur cadavre humain) ont été
parmi les premiers substituts valvulaires utilisés, dés 1956 par Murray (24). Implantées dans
l'aorte thoracique descendante initialement puis en position de valve aortique, elles
représentaient une alternative séduisante face aux limites des techniques de plastie aortique

et par rapport aux premieres valves mécaniques. Elles permettent une reconstruction
11



extensive de la voie d’éjection ventriculaire gauche, ne nécessitent pas d’anticoagulation et
sont moins sujettes a la greffe oslerienne que les matériaux prothétiques. La premiére limite
est leur faible disponibilité. De plus, dés 1967, les résultats a moyen terme étaient
décevants : les homogreffes aortiques dégénérent le plus souvent en moins d’'une décennie
par calcification et sténose du conduit, donnant lieu a des réinterventions (25). Les procédés
de préparation et de conservation des homogreffes ont toutefois continué d’évoluer.
Actuellement, les homogreffes aortiques décellularisées (en opposition aux homogreffes
cryopréservées) connaissent un regain de popularité. Leur immunogénicité est réduite et les
résultats a moyen terme chez I'enfant méritent que 'on s’y intéresse : Horke et al. rapportent
une série de 106 enfants et une absence d’explantation de ’homogreffe aortique de 85% a 5

ans (22).

b. Prothése mécanique

La premiere prothése mécanique a bille implantée en 1952 dans l'aorte thoracique
descendante a laissé place quelgues années plus tard a la valve de Starr-Edwards en
position valvulaire aortique. Le design a été ensuite étre amélioré pour en réduire la
thrombogénicité, jusqu’a I'apparition des valves a doubles ailettes en 1979, qui sont celles
implantées de nos jours.

Bien que les valves mécaniques soient en théorie inusables, leur durabilité est limitée
chez le jeune enfant. En effet, I'implantation d’'une prothése aortique mécanique de petite
taille chez un jeune enfant risque de lui imposer une réintervention pour nouveau RVA car la
croissance cause un mismatch patient/prothése progressif. Un geste d’élargissement de
lanneau est souvent nécessaire pour loger les valves actuellement disponibles sur le
marché (a partir de 15mm) dans de petits anneaux aortiques. La technique de Manouguian
comporte un risque d’insuffisance mitrale et la technique de Konno un risque de dysfonction
ventriculaire et de bloc atrio-ventriculaire. Myers et al. ont montré que le jeune age, le petit
poids et les prothéses de 16 et 17 mm étaient des facteurs de risque de réintervention

tardive (22). Plusieurs auteurs ont rapporté des séries pédiatriques avec une survie globale
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sans réintervention valvulaire aortique a 20 ans entre 85 et 95% (26).

Par alilleurs, les valves mécaniques comportent un risque cumulé a la fois
thromboembolique et hémorragique (lié a I'anticoagulation) d’autant plus important que
'enfant est jeune. L’équilibre de I'anticoagulation par anti-vitamine K (AVK) peut d’ailleurs se
révéler particulierement difficile en pédiatrie (27). La survie sans événement thrombo-
embolique atteint toutefois 90 % dans la plupart des séries au suivi variant entre 10 et 20
ans. La survie sans éveénement hémorragique atteint pour sa part 95 voire 100% selon les
séries (28).

Pour les petites filles et les adolescentes, les risques liés a une éventuelle grossesse
sous anticoagulation curative doivent étre pris en compte. lls comportent les complications
thrombo-emboliques et hémorragiques maternelles et les complications foetales. De plus, les
AVK sont tératogenes, ce qui nécessitent un relai par héparine de bas poids moléculaire

pendant le premier trimestre au moins, voire pendant toute la grossesse.

c. Bioprothése

Le RVA par bioprothése n’est pas indiqué chez l'enfant car il combine une
dégénérescence accélérée a une absence d’adaptation a la croissance. Dans la série de
500 adultes jeunes décrite par Ruel et al., la survie sans réopération des bioprothéses n’était
pas significativement différente de celle des homogreffes (29). De plus, la dégénérescence
des bioprothéses s’accélére lors des grossesses, ce qui n’en fait pas une alternative

satisfaisante a la prothése mécanique chez la jeune femme.

6. « Intervention de Ross »
a. Historigue

Le RVA par autogreffe pulmonaire a été décrit chez 12 adultes jeunes par le
chirurgien britannique Donald Ross en 1967 (30). A I'époque, les chirurgiens cardiaques
disposaient soit des premiéres prothéses valvulaires mécaniques a haut risque
thrombogeéne, soit d’homogreffes aortiques a la durabilité décevante. Donald Ross proposa

alors de remplacer la valve aortique du patient par sa propre valve pulmonaire, avec l'idée
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gue ce substitut valvulaire autologue offrirait une trés bonne durabilité, voire un potentiel de
croissance, sans risque thrombogéne et donc sans nécessité d’anticoagulation curative.
Ross implantait la valve pulmonaire dans l'aorte native, en position sous-coronaire et
reconstruisait la voie d’éjection droite a I'aide d’'une homogreffe aortique, dont la durabilité en
position pulmonaire était meilleure puisque soumise a de moindres contraintes
hémodynamiques (27). La dégénérescence de I'homogreffe pulmonaire se fait en général
sur un mode sténosant, avec une importante variabilité inter-individuelle.

Bien qu'il y ait désormais plusieurs maniéres de réaliser cette intervention, on appelle
communément « Intervention de Ross » toutes les variantes de RVA par autogreffe

pulmonaire.

b. Technigues

L’intervention est réalisée par sternotomie médiane sous CEC et clampage aortique.
Le premier temps consiste a examiner la valve aortique via une aortotomie, afin de confirmer
gu’'un geste conservateur n’est pas indiqué et que le remplacement valvulaire aortique
s’'impose. La valve pulmonaire est inspectée a son tour car la légitimité de I'intervention de
Ross dépend de sa bonne compétence en position aortique. En effet, une bicuspidie
pulmonaire ou de larges fenestrations remettraient la stratégie chirurgicale en question.
L’autogreffe pulmonaire est prélevée en emportant quelques millimeétres de tronc pulmonaire
au-dessus des commissures et quelques millimétres de myocarde sous le plan de I'anneau.
Le risque de cette étape est la lésion du tronc commun coronaire, de [lartére

interventriculaire antérieure et de ses branches septales (Figure 4).
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Figure 4. Prélévement de l'autogreffe pulmonaire (Source : Cleveland Clinic)

L’autogreffe pulmonaire est ensuite implantée en position annulaire aortique selon les
différentes techniques qui sont détaillées ci-dessous. La voie d’éjection ventriculaire droite
est le plus souvent reconstruite par une homogreffe pulmonaire. Un conduit valvé biologique
peut également étre utilisé, notamment en cas d’indisponibilité des homogreffes.

l. Implantation sous-coronaire

La technique originelle de Ross comportait I'implantation de la valve pulmonaire en
position sous-coronaire, dans l'aorte native. La valve aortique est excisée de maniére
classique, via une aortotomie longitudinale ou horizontale. L’autogreffe pulmonaire est
ensuite implantée en position sous-coronaire, apres excision de deux sinus pulmonaires

pour laisser place aux ostia coronaires (Figure 5).

Figure 5. lllustration de l'intervention de Ross avec implantation de I'autogreffe

pulmonaire en position sous-coronaire (31)
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Sievers et al. rapportaient leur expérience de « Ross sous-coronaire » chez 630
patients adultes avec une absence de réintervention valvulaire & 20 ans de 85% (32).
Cependant, cette technique ne fait pas l'unanimité car l'implantation de l'autogreffe en
position sous-coronaire est techniquement difficile, avec un risque de malfagon chirurgicale
par torsion de l'autogreffe. Elle est également mise en défaut lorsque I'anneau et/ou la racine

aortique sont tres dilatés.

[I.  Technique « root replacement » et modifications

Les difficultés techniques liées a la technique sous-coronaire de Ross ont motiveé le
développement d’une nouvelle technique d’'implantation : la technique « root replacement »
(remplacement de la racine). Dans cette technique, I'autogreffe pulmonaire comprenant la
valve et les trois sinus est implantée en position valvulaire aortique. Cela implique donc une
réimplantation des deux ostia coronaires dans la paroi de I'artére pulmonaire.

La premiere version de cette technique est le « Free-standing root » (racine libre), ou
la racine aortique est totalement excisée et les ostia coronaires isolés. Le culot pulmonaire

remplace la racine aortique et les coronaires sont réimplantées (Figure 6).

Figure 6. lllustration de la techniqgue « Free standing root » (31)

Deés les années 2000, plusieurs publications attirent I'attention sur le devenir de

Y

l'autogreffe « libre » en position aortique. Celle-ci a en effet tendance a se dilater

progressivement jusqu'a se compliguer d’une insuffisance aortique. Des travaux
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histologiques ont montré que la paroi de lartére pulmonaire exposée aux pressions
systémiques subissait des modifications histologiques semblables a ce que I'on retrouve
dans les parois aortiques de patients atteints de la maladie de Marfan. Il y aurait donc une
« maladaptation » tissulaire de la paroi de I'artére pulmonaire aboutissant a la dilatation de
l'autogreffe (33). En effet, dans la série lilloise de 336 patients adultes opérés d’'un Ross
publiée en 2012 par Juthier et al., 100 % des autogreffes ayant justifié une réopération pour
dilatation étaient celles implantées selon la technique « Free-standing root » (34). Les
réinterventions sur l'autogreffe peuvent étre conservatrices sous forme de « Valve sparing
root replacement » : intervention de David (« reimplantation ») ou intervention de Yaboub
(« remodelling ») plus ou moins associée a une annuloplastie externe. Si les feuillets
valvulaires sont endommagés, un remplacement valvulaire aortique mécanique ou une
intervention de Bentall s’impose. Cette problématique est une limite trés forte de
l'intervention de Ross puisque ces patients adultes chez qui I'on cherchait a éviter
limplantation d’'une valve mécanique se retrouvent potentiellement avec les contraintes de la
prothése mécanigue d’'une part, mais aussi celles de I'homogreffe pulmonaire pouvant
dégénérer a son tour. Cette situation est particulierement indésirable chez I'enfant et
'adolescent, ou le risque cumulé lié a la valve mécanique et le risque de réintervention sur
I'homogreffe pulmonaire est majoré (35). De plus, des cas de dissection aortique sur
autogreffe dilatée ont été rapportés (36).

La technique de « root replacement » a donc été modifieée pour prévenir la dilatation
de la néo-racine aortique en lui apportant un support externe. Une premiére maniere de

stabiliser 'autogreffe est de I'inclure dans une prothése vasculaire en polyester (Figure 7).
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Figure 7. lllustration de la technigue de « root replacement » avec inclusion

prothétique (31)

En 2010, la série lilloise de 12 patients ayant bénéficié de cette modification était
publiée : le plus jeune patient était 4gé de 15 ans, et aucune réintervention sur I'autogreffe
n’était rapportée sur un suivi moyen de 4 ans (37). Carrel et al. rapportent une série de 22
patients opérés selon la méme technique, avec une seule explantation d’autogreffe sur un
suivi moyen de 5 ans. lls précisent qu’ils n’appliquaient pas cette modification aux patients
de moins de 16 ans pour ne pas entraver la croissance physiologique de la racine aortique
(38). Cette technique d’inclusion prothétique n’est donc pas réalisée chez les jeunes enfants.
D’autres auteurs proposent une alternative proche de [linclusion prothétique: une
annuloplastie aortique externe rigide associée a un remplacement « agressif » de l'aorte

ascendante tubulaire (dés 38 mm chez 'adulte) (39).

La deuxieme modification visant a stabiliser I'autogreffe dans le cadre d’'un « root
replacement » est linclusion dans l'aorte native. Celle-ci se rapproche de la technique
d’'implantation sous-coronaire a la différence que le culot pulmonaire est inclus avec ses trois
sinus dans la racine aortique (en « cylindre »), nécessitant donc la réimplantation des ostia
coronaires dans les sinus pulmonaires a travers la paroi aortique (Figure 8). Cette technique

comporte I'avantage d’étre théoriquement réalisable a tout age.
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Figure 8. lllustration de la technigue de « root replacement » avec inclusion en

« cylindre » dans I'aorte native (31)

Skillington et al. ont publié leur série de 333 patients opérés selon cette technique et
suivis pendant 9,4 ans en moyenne. L'absence de réintervention sur l'autogreffe ou
d’insuffisance aortique sévére a 15 ans était calculée a 93 % (40). Cependant, les patients
de moins de 16 ans étaient exclus, et a ce jour il n’y a pas de série pédiatrique permettant de

juger de cette technique chez I'enfant.

1. Intervention de « Ross-Konno »

Lorsque l'obstacle sous-valvulaire aortique est trés sévére, ou en présence d’une
nette hypoplasie de I'anneau, le Ross peut étre associé a un élargissement de I'anneau et du
septum conal, ce que l'on appelle le « Ross-Konno ». Dans ce cas, limplantation de
lautogreffe est le plus souvent réalisée selon la technique de « Free-standing root ». En
effet, la résection compléte de la racine aortique donne le meilleur accés au septum inter-
ventriculaire. L'incision du septum selon Konno est réalisée a gauche de I'ostium coronaire
droit (41). L’implantation de I'autogreffe en « Free-standing root » permet une reconstruction
extensive de la voie d’éjection ventriculaire gauche en patchant la septoplastie avec une
languette d’infundibulum prélevée avec I'autogreffe (Figure 9). L’intervention de Ross-Konno
est associée a un risque accru de bloc atrio-ventriculaire et d’asynchronisme ventriculaire

(42).
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Figure 9. lllustration de l'intervention de « Ross-Konno » (43)

7. Objectif de lathese

Dans cette thése, nous analysons les résultats a long terme de l'intervention de Ross
chez I'enfant sur une série de 191 patients opérés au Centre Hospitalier Universitaire (CHU)
de Lille et aux Hospices Civils de Lyon. L’objectif est de décrire I'incidence des dysfonctions
et réinterventions valvulaires a distance de lintervention de Ross chez l'enfant et d’en
identifier les facteurs prédictifs susceptibles d’avoir un impact sur la sélection des patients ou

sur la technique chirurgicale.
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MATERIEL ET METHODES

1. Population

Il s’agit d’'une étude observationnelle rétrospective bicentrique portant sur une cohorte
d’enfants opérés d’une intervention de Ross au CHU de Lille et aux Hospices Civils de Lyon
entre 1992 et 2019. Les patients étaient recensés a l'aide du registre manuscrit du bloc
opératoire a Lille et de la base de données informatique du bloc opératoire de Lyon. Les
patients 4gés de 0 a 18 ans étaient inclus. Les patients ayant nécessité une conversion per-
opératoire vers une intervention de Bentall avec RVA mécanique étaient exclus.

Une déclaration était faite a la Commission Nationale de I'Informatique et des Libertés
(référence : DEC20-231). L’étude rentre dans le cadre d’'un protocole MR-004 qui est

actuellement traité par le service de protection des données du CHU de Lille.

2. Mesure des variables

a. Données pré-opératoires, opératoires et hospitaliéres

Les données pré-opératoires, opératoires et post-opératoires étaient recueillies a
partir des dossiers médicaux archivés, des comptes rendus opératoires, et des comptes
rendus de consultation et d’hospitalisation enregistrés dans le logiciel « Sillage » au CHU de
Lille et « Easily » aux Hospices Civils de Lyon.

Les diagnostics d’IA sévéere et de RA serré étaient portés sur I'échographie cardiaque
(trans-thoracique ou trans-oesophagienne) selon les recommandations internationales sus-
citées. Les diametres d’aorte ascendante étaient mesurés a I'échographie cardiaque ou sur
angio-scanner. Les Z-scores étaient calculés via les formules du Pediatric Heart Network
(44). Le diagnostic d’anévrisme de l'aorte ascendante était retenu si la racine aortique et/ou
l'aorte ascendante tubulaire étaient dilatées au-dela de +4 Z-scores ou si le compte-rendu
opératoire faisait état d’'une dilatation importante de ces segments.

Tous les patients étaient opérés par sternotomie médiane et sous CEC établie entre
les deux veines caves ou l'oreillette droite et I'aorte ascendante (sauf exceptions liées aux

lésions associées). Une cardioplégie au sang froid ou cristalloide était utilisée, selon les

21



habitudes du centre chirurgical. Les techniques représentées dans cette série sont: la
technique d’implantation sous-coronaire, la technique « Free-standing root », la technique
« root replacement » avec inclusion prothétique et la technique « root replacement » avec
inclusion en « cylindre » dans l'aorte native. Parmi les patients opérés selon la technique
« Free-standing root », certains sont porteurs d’une attelle de feutre ou de péricarde partielle
ou totale au niveau de l'anastomose proximale de l'autogreffe. Les dilatations de l'aorte
ascendante tubulaire étaient traitées par plicature longitudinale, résection, wrapping ou
remplacement par une prothése vasculaire. Les interventions de « Ross-Konno » étaient
réalisées en patchant le septum inter-ventriculaire avec l'autogreffe ou avec un patch
synthétique. D’autres techniques d’élargissement et de réduction de lI'anneau aortique
étaient utilisées au cas par cas. Le diamétre du substitut valvulaire pulmonaire correspond
au diametre indiqué sur le document de 'homogreffe ou a la mesure peropératoire par
bougie de Hegar. Pour les quelques prothéses en position pulmonaire, cela correspond a la
taille indiquée par le fabricant.

Le séjour hospitalier était défini comme le séjour total dans le centre chirurgical. Les
réinterventions et décés précoces étaient définis comme survenant dans les 30 jours

postopératoires.

b. Données du suivi

Les derniéres nouvelles étaient obtenues en contactant le patient lui-méme, ses
parents ou son médecin traitant par téléphone. D’autres centres chirurgicaux étaient
également contactés afin dobtenir les comptes-rendus opératoires de certaines
réinterventions. Dans le cas des enfants opérés dans le cadre d’associations humanitaires,
'association était contactée afin d’obtenir d’éventuels comptes-rendus ou coordonnées.
Parmi ces enfants, ceux pour qui aucune donnée au-dela du séjour hospitalier n’était
disponible étaient exclus du suivi.

Les réinterventions et la mortalité tardives étaient définies comme survenant au-dela

des 30 jours post-opératoires. Les réinterventions cardiaques tardives comprenaient tous les
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gestes invasifs chirurgicaux ou percutanés. Les réinterventions sur I'autogreffe comprennent
tous les gestes intéressant la valve aortique et/ou l'aorte ascendante. L’explantation de
l'autogreffe correspond aux RVA et interventions de Bentall. Les réinterventions sur le
substitut valvulaire pulmonaire comprennent les dilatations percutanées, les stentings de
voie pulmonaire, les remplacements valvulaires pulmonaires (RVP) percutanés et les RVP
chirurgicaux. L’explantation du substitut de voie droite correspond au RVP percutané ou
chirurgical ou a I'implantation d’'un stent au niveau valvulaire.

Les données échographigues étaient recueillies dans les dossiers archivés et
informatiques disponibles dans les deux centres chirurgicaux, et aupres des cardiologues
référents si le patient n’était pas suivi au centre chirurgical. Les éventuelles données d’angio-
scanner concernant les diametres de l'aorte ascendante étaient également relevées. Les
criteres de dysfonction de l'autogreffe étaient : I'apparition d’'une IA de haut grade (grade 3
ou 4) et I'apparition d’'une dilatation de l'aorte ascendante. Tous les poids et tailles n’étant
pas disponibles et en I'absence de consensus sur la définition de I'anévrisme de l'aorte
ascendante chez lI'enfant, nous avons considéré que l'aorte ascendante présentait une
dilatation modérée si la racine aortique ou I'aorte tubulaire mesurait plus de + 4 Z-scores ou
40 mm, et une dilatation sévére au-dela de + 6 Z-scores ou 50 mm (45). Les critéres de
dysfonction du substitut de voie droite étaient : I'apparition d’une sténose pulmonaire (SP)
avec un gradient maximal supérieur a 64 mmHg ou une vitesse maximale supérieure a 4

m/s, et 'apparition d’une insuffisance pulmonaire (IP) de haute (grade 3 ou 4) (46).

3. Analyses statistiques

Toutes les analyses ont été effectuées avec le logiciel SAS (SAS 9.4, SAS Institute,
Cary, NC, USA). Les données sont présentées sous forme de moyennes (écarts-types) ou
médiane [intervalle interquartile] pour les variables continues, et sous forme d’effectifs
(proportions) pour les variables catégorielles. Les estimations non-paramétriques des
fonctions de survie et de probabilité cumulée d’événement ont été obtenues par la méthode
de Kaplan-Meier ; les intervalles de confiance a 95% des taux a 5 ans, 10 ans, 15 ans et 20
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ans ont été calculés en utilisant la formule de Greenwood pour estimer I'écart-type de la
survie estimée. La recherche de facteurs pronostiques de survenue d’événement a été
effectuée avec des modeles de Cox. Dans un premier temps, chaque facteur de risque a été
étudié par un modéle de Cox univarié, avec vérification de I'hypothése de log-linéarité si la
variable était continue, et vérification de I'hypothese des risques proportionnels dans tous les
cas. Les modeles multivariés ont été construits manuellement, en incluant toutes les

covariables candidates. Le degré de signification des tests a été fixé a 5% bilatéral.

24



RESULTATS

1. Données pré-opératoires

Au total, 193 enfants ont été opérés d’une intervention de Ross entre mars 1992 et
décembre 2019. Deux patients étaient exclus en raison d’une conversion en intervention de
Bentall mécanigue suite a une déchirure non réparable de l'autogreffe pulmonaire lors de la
sortie de CEC. La cohorte étudiée compte donc 191 patients opérés d’'une intervention de
Ross entre 0 et 18 ans (91 patients au CHU de Lille et 100 patients aux HCL). Les données
démographiques sont présentées dans le Tableau 1. Les données démographiques par

centre figurent dans 'Annexe 1.

Sexe masculin 141 (73.8%)
Age (années) 11.9+49
0Oalan 10 (5.2%)
l1al2ans 71 (37.2%)
12 a 18 ans 110 (57.6%)
Poids (kg) 435+ 227

Tableau 1. Données démographiqgues (n=191)

Le rapport garcgon / fille était supérieur a 2/1. Un patient était atteint de la maladie de
Marfan. Les antécédents de chirurgies et de cathétérismes cardiaques sont présentés dans

le Tableau 2.

ANTECEDENTS DE CHIRURGIE VALVULAIRE AORTIQUE

RVA 3 (1.7%)
Plastie chirurgicale pour RA 60 (31.4%)
Plastie chirurgicale pour IA 6 (3.1%)
Remplacement valvulaire aortique 4 (2.1%)
ANTECEDENTS DE DILATATION VALVULAIRE AORTIQUE

35 (18.3%)
PERCUTANEE

ANTECEDENTS CHIRURGICAUX « AUTRES »

Résection d’obstacle sous-valvulaire aortique 27 (14.1%)
Cure de coarctation 22 (11.5%)

Plastie ou remplacement valvulaire mitral 6 (3.1%)
Fermeture de CIV 12 (3.6%)

Tableau 2. Antécédents de chirurgies et cathétérismes cardiaques (n=191)
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Trois patients avaient bénéficié d’un remplacement valvulaire aortique au préalable :
deux valves mécaniques et une homogreffe aortique. Un patient présentant un RA sous-
valvulaire extrémement sévere était porteur d’'un tube apico-aortique. Un patient bénéficiait
d’une dilatation percutanée puis d’'une plastie chirurgicale pour IA. Six patients présentaient
a la fois un antécédent de plastie valvulaire pour RA et un antécédent de dilatation valvulaire
aortique percutanée.

Les données concernant I'échographie pré-opératoire sont présentées dans le

Tableau 3.
IA grade 3 ou 4 104 (54.5%)
RA serré 87 (45.5%)
Anévrisme de l'aorte ascendante 64 (33.5%)
Dysfonction ventriculaire gauche 8 (4.2%)

Tableau 3. Données échographigues pré-opératoires (n=191)

Les étiologies de la valvulopathie aortique ayant mené a l'intervention de Ross sont
présentées dans le Tableau 4. Un patient présentait un RA et un athérome aortique

important en rapport avec une hypercholestérolémie familiale sévére.

Bicuspidie 121 (63.4%)
Syndrome de Laubry-Pezzi 2 (1.0%)
Endocardite infectieuse 12 (6.3%)
Rhumatisme articulaire aigu 7 (3.7%)
Hypercholestérolémie familiale 1 (0.5%)
Etiologie non précisée 48 (25.1%)

Tableau 4. Etiologies des valvulopathies aortigues (n=191)

L’indication de I'intervention de Ross était le RA isolé dans chez 87 patients (45.6%)
et 'association RA et IA dans chez 28 patients (14,7%). L’lA isolée représentait 76 patients
soit 39.8% des indications.

Une ou plusieurs Iésion(s) étaient associée(s) a la valvulopathie aortique chez 43

patients (22.5%). Les principales lésions associées sont présentées dans le tableau 5.
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RA sous-valvulaire 19 (9,9%)

RA supra-valvulaire 2 (1%)
Rétrécissement mitral 10 (5,2%)
Coarctation ou hypoplasie de I'arche 4 (2,1%)
Insuffisance mitrale 7 (3,7%)
Anomalie de naissance coronaire 2 (1,0%)

Tableau 5. Principaux types de |ésions associées (n=191)

2. Données opératoires

Les données liées a la technique opératoire et aux gestes associés sont présentées
dans le Tableau 6. Le temps de CEC médian était de 133 min [120 ;158]. Le temps de
clampage aortique médian était de 111 min [99 ; 126]. Deux patients nécessitaient une
période de perfusion cérébrale sélective pour réparation de l'arche aortique. Il s’agissait

d’une sternotomie redux pour 88 patients (46.1%).

TECHNIQUES D’IMPLANTATION DE L’AUTOGREFFE
Sous-coronaire 10 (5.2%)

« Free-standing root »
« Root replacement » + inclusion dans une prothése
« Root replacement » + inclusion dans l'aorte native

152 (79.6%)
26 (13.6%)
3 (1.6%)

SUBSTITUTS VALVULAIRES PULMONAIRE
Homogreffe
Tube valvé biologique
Bioprothése « stentless »

186 (97.4%)
3 (1.6%)
2 (1.0%)

ELARGISSEMENTS DE LA VOIE D’EJECTION GAUCHE
Ross-Konno

Résection de RA sous-valvulaire
Elargissement de I'anneau non Konno

22 (11.5%)
20 (10.5%)

4 (2.1%)
GESTES ASSOCIES SUR L’AORTE ASCENDANTE
Remplacement 13 (6.8%)
Plicature longitudinale 10 (5.2%)
Wrapping 8 (4.2%)
Résection 3 (1.6%)

AUTRES GESTES ASSOCIES

29 (15.2%)

Tableau 6. Techniques opératoires et gestes associés (n=191)

Parmi les patients dont I'autogreffe était implantée selon la technique « Free standing
root » (n=151), 17 (11.2%) recevaient une attelle externe, totale ou partielle, sur la suture

proximale. Chez les patients ayant bénéficié de I'inclusion prothétique, I'anneau aortique
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natif mesurait entre 20 et 30 mm. Le diametre médian des prothéses utilisées pour I'inclusion
était de 26 mm [24 ; 28].

La grande majorité des patients recevaient une homogreffe pulmonaire. Une seule
homogreffe de 21mm était « bicuspidisée » pour obtenir un plus petit diamétre. Deux
adolescents recevaient une bioprothese « stentless » Freestyle (Medtronic, Minneapolis,
MN, USA) de 29 mm. Un enfant recevait un tube valvé biologique Hancock (Medtronic,
Minneapolis, MN, USA) de 25 mm et deux enfants recevaient un tube Contegra (Medtronic,
Minneapolis, MN, USA) de 10 et 11 mm respectivement. Le diamétre médian des substituts
utilisés pour reconstruire la voie pulmonaire était de 24 mm [22 ; 26].

Parmi les 29 « autres gestes associés », on retrouvait: 11 plasties mitrales, 1
remplacement valvulaire mitral mécanique, 6 fermetures de CIV, 4 plasties de réduction de
'anneau aortique, 3 cures d’anomalie coronaire, 2 pontage veineux sur la coronaire droite, 2

plasties de I'arche aortique et 2 gestes complémentaires sur la voie pulmonaire.

3. Données post-opératoires

Le séjour médian en réanimation était de 2 jours [1 ; 2] et le séjour hospitalier médian
de 10 jours [8 ;14]. Cing patients nécessitaient une assistance circulatoire mécanique.

Il'y avait 20 réinterventions précoces (10.4%) : 4 réinterventions sous CEC, 6 reprises
pour saignement ou épanchement péricardique, 8 implantations de pace-maker
(endovasculaire ou épicardique), une médiastinite et une réouverture pour collapsus
hémodynamique sans épanchement retrouvé. Deux patients nécessitaient une explantation
précoce de l'autogreffe (RVA mécanique) pour insuffisance aortique : 'un avait été opéré
selon la technigue d’'implantation sous-coronaire et l'autre par la technique d’inclusion en
cylindre dans l'aorte native. Les deux autres réinterventions sous CEC étaient une CEC
d’assistance et un pontage coronaire sous CEC dans le cadre de défaillances circulatoires
séveres.

Il y avait 10 décés précoces, portant la mortalité précoce a 5.2%. L’assistance
circulatoire mécanique post-opératoire était un facteur de risque de mortalité précoce en
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analyse multivariée avec un Hazard Ratio (HR) de 35,39 [8.24; 151.79] (p<0.0001). Le
risque de mortalité précoce était significativement plus élevé chez les plus jeunes patients
puisque le HR par année était de 0.84 [0.73; 0.97] (p=0.02) en analyse multivariée. La

mortalité précoce était de 10% chez les enfants de moins de 1 an.

4. Données du suivi

Cing patients pris en charge dans le cadre d’associations humanitaires étaient perdus
de vue dés la fin du séjour hospitalier, et donc exclus du suivi. Les patients décédés
précocement étaient également exclus. Le suivi clinique médian des 176 patients restants

était de 14 ans [8 ; 20].

a. Survie along terme

La survie a long terme était de 97.6% [93.8 ; 99.1] a 10 ans et 89.9% [78.8 ; 95.4] a
20 ans (Figure 7). La réalisation d’'une intervention de Ross-Konno et la réintervention sur
'autogreffe étaient des facteurs de risque de mortalité tardive avec un HR de respectivement
7.33[1.56 ; 34.35] (p=0.01) et 11.39 [1.46 ; 89.05] (p=0.02) en analyse multivariée.
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Figure 7. Courbe de survie a long terme (Kaplan Meier)

b. Suivi échographique

Un suivi échographique au-dela du séjour hospitalier était disponible pour 174

patients sur 176. Le suivi échographique médian était de 10.5 ans [6.0 ; 15.5].
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I.  Autogreffe pulmonaire en position aortigue

Au cours du suivi, 31 patients (18%) développaient une IA de haut grade. L’absence
d’IA de haut grade était de 96.9% [92.6 ; 98.7] &4 5 ans, 86.8% [79.5; 91.7] & 10 ans, 76.0%

[65.7 ; 83.6] & 15 ans et 69.1% [56.5 ; 78.7] & 20 ans (Figure 8).
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Figure 8. Absence d’insuffisance aortique de haut grade (Kaplan-Meier)

Cent-seize patients (66%) développaient une dilatation modérée de laorte
ascendante au cours du suivi. L’absence de dilatation modérée de l'aorte ascendante était
de 43.8% [35.7 ; 51.6] 4 5 ans, 26.5% [19.1; 34.4] & 10 ans, 13.7% [6.9 ; 22.7] & 15 ans et
6.1% [1.5; 15.5] a 20 ans. L’anévrisme de l'aorte ascendante pré-opératoire et la technique
« Free-standing root » étaient des facteurs prédictifs significatifs avec des HR de
respectivement 2.40 [1.61 ; 3.58] (p<0.0001) et 10.71 [4.29; 26.77] (p<0.0001) en analyse
multivariée. Les courbes de Kaplan-Meier comparant I'absence de dilatation modérée de
'aorte ascendante chez les patients opérés selon la technique « Free-standing root » et chez

les patients opérés selon les autres techniques sont représentées sur la Figure 8.
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Figure 8. Absence de dilatation modérée de I'aorte ascendante en fonction de

l'utilisation de la technigue « Free-standing root » (Kaplan-Meier)

Quatre-vingt-deux patients (47%) présentaient une dilatation sévere de l'aorte
ascendante au cours du suivi. Tous ces patients étaient opérés selon la technique « Free-
standing root ». Ainsi, chez les patients opérés selon cette technique, I'absence de dilatation
sévere de l'aorte ascendante était de 61.0% [51.8 ; 69.0] a 5 ans, 43.5% [34.0; 52.7] a 10

ans, 28.2% [19.1 ; 38.0] a 15 ans et 18.9% [10.3 ; 29.6] a 20 ans (Figure 10).

Absence de dilatation sévére
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Figure 10. Absence de dilatation sévére de I'aorte ascendante en fonction de

l'utilisation de la technigue « Free-standing root » (Kaplan-Meier)

[I.  Voie pulmonaire

Au cours du suivi, 26 patients (15%) développaient une sténose pulmonaire sévere.
L’absence de sténose pulmonaire sévere était de 94.3% [89.4 ; 97.0] a 5 ans, 89.5% [83.0 ;

93.6] a 10 ans, 78.7% [68.8 ; 85.8] a 15 ans et 70.6% [57.1 ; 80.5] a 20 ans.
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Figure 11. Absence de sténose pulmonaire sévéere (Kaplan-Meier)

Le risque de développer une sténose pulmonaire était significativement associé a la
taille de substitut utilisé pour reconstruire la voie pulmonaire, avec un HR par mm de
diamétre de 0.84 [0.77 ; 0.91] (p< 0.0001) en analyse univariée.

Huit patients (5%) développaient une insuffisance pulmonaire de haut grade au cours
du suivi. L’absence d’IP de haut grade était de 98% [94.0 ; 99.4] a 10 ans et 90.4% [79.0 ;

95.8] a 20 ans.

c. Réinterventions

Au cours du suivi 59/176 patients (34%) ont nécessité une réintervention tardive
d’'ordre cardiaque. Sept patients (4%) nécessitaient I'implantation d’'un pace-maker a

distance de l'intervention de Ross.

I.  Réinterventions sur I'autogreffe pulmonaire en position aortique

Trente-six patients (20%) étaient réopérés sur l'autogreffe pulmonaire en position
aortique. Les indications sont présentées dans le Tableau 7. Deux des 5 patients réopérés

pour IA isolée avaient présenté une El sur l'autogreffe.
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Anévrisme de l'aorte ascendante isolé 15 (42%)
Anévrisme de l'aorte ascendante + IA 13 (36%)
IA isolée 5 (14%)

RA sous-valvulaire + 1A 1 (2.7%)

RA sous-valvulaire 1(2.7%)

Faux anévrisme de la suture proximale 1(2.7%)

Tableau 7. Indications des réinterventions sur I'autogreffe (n=36)

L’absence de réintervention sur l'autogreffe était estimée a 98.2% [94.4; 99.4] a 5
ans, 92.1% [86.1 ; 95.6] a 10 ans, 72.6% [62.0 ; 80.8] & 15 ans et 57.2% [43.4 ; 68.7] a 20
ans (Figure 11). Le délai moyen entre lintervention de Ross et la réintervention sur

l'autogreffe était de 11.8 £ 5.4 ans.
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Figure 11. Absence de réintervention sur l'autogreffe (Kaplan-Meier)

Les patients pour qui lindication de lintervention de Ross était le RA étaient
significativement moins a risque de réintervention sur l'autogreffe que les patients opérés
pour 1A ou IA + RA, avec un HR de 0.48 [0.24 ; 0.99] (p=0.045) en analyse univariée.

Tous les patients réopérés pour anévrisme de l'aorte ascendante isolé ou associé a
une IA étaient opérés initialement selon la technique « Free-standing root ». Parmi les 5
patients réopérés pour IA isolée, 2 étaient opérés selon la technique « Free-standing root »,
2 selon la technique d’inclusion dans une prothése et 1 selon la technique d’implantation
sous-coronaire. Les deux patients présentant un RA sous-valvulaire au moment de la

réopération avaient un antécédent de RA sous-valvulaire sévére ayant nécessité une
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intervention de Ross-Konno.

Parmi les patients réopérés sur l'autogreffe, on compte 26 explantations de
l'autogreffe. L’'absence d’explantation de I'autogreffe était estimée a 98,7% [95.0; 99.7] a 5
ans, 93.4% [87.6 ; 96.5] a 10 ans, 81,5% [72.0; 88.0] a 15 ans et 70.0% [56.4 ; 80.0] a 20
ans (Figure 12). Le délai moyen entre I'intervention de Ross et I'explantation de I'autogreffe
était de 11.9 + 5.6 ans. Nous ne mettions pas en évidence de facteur prédictif d’explantation

de l'autogreffe.
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Figure 12. Absence d’explantation de I'autogreffe (Kaplan-Meier)

Un diagramme présentant la répartition des réinterventions et explantations de
'autogreffe pour chaque technique d’'implantation est inclus en Annexe 2.

Les techniques opératoires utilisées pour les réinterventions sur l'autogreffe sont
détaillées dans le Tableau 8. Deux patients étaient réopérés deux fois sur I'autogreffe : d’'un
traitement conservateur (1 intervention de Yacoub sans annuloplastie aortique associée pour

l'un, 1 intervention de David pour l'autre) puis d’'un RVA mécanique.
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TRAITEMENTS CONSERVATEURS n=12
Intervention de David 7 (58.3%)
Intervention de Yacoub 1(8.3%)
Remplacement de I'aorte ascendante tubulaire 1(8.3%)
Plastie aortique (réduction commissurale) 1(8.3%)
Plastie aortique (annuloplastie rigide) + remplacement de l'aorte 1 (8.3%)
ascendante tubulaire
Cure de faux-anévrisme de la suture proximale 1(8.3%)
TRAITEMENTS NON CONSERVATEURS n=26
Intervention de Bentall « mécanique » 19 (73.1%)
RVA mécanique 7 (26.9%)

Tableau 8. Technigues chirurgicales des réinterventions sur l'autogreffe (n=38)

[I.  Réinterventions sur la voie pulmonaire

Trente patients (17%) nécessitaient une ou plusieurs réinterventions sur la voie

pulmonaire. L’indication était la sténose pulmonaire seule dans 28 cas (93%) et la

combinaison SP et IP dans 2 cas (7%). Trois des patients réopérés sur la voie pulmonaire

avaient présenté une El sur le substitut valvulaire pulmonaire.

L’absence de réintervention sur la voie pulmonaire était estimée a 96.4% [92.1 ; 98.4]

a5 ans, 91.9% [86.1 ; 95.3] & 10 ans, 75.6% [65.7 ; 83.0] & 15 ans et 68.5 % [56.1 ; 78.0] &

20 ans (Figure 13). Le délai moyen entre l'intervention de Ross et la réintervention sur la

voie pulmonaire était de 9.8 + 5.4 ans. Dix patients nécessitaient deux réinterventions sur la

voie pulmonaire, 4 patients nécessitaient trois réinterventions et 1 patient nécessitaient 4

réinterventions.
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Figure 13. Absence de réintervention sur la voie pulmonaire (Kaplan-Meier)

Le risque de réintervention sur la voie pulmonaire diminuait significativement lorsque
la taille du substitut valvulaire pulmonaire utilisé augmentait avec un HR par mm de diametre
de 0.82[0.76 ; 0.89] (p<0.0001) en analyse univariée.

Parmi ces 30 patients réopérés sur la voie pulmonaire, on compte 24 explantations
du substitut valvulaire pulmonaire. Les différents types de remplacements valvulaires

pulmonaires (RVP) sont décrits dans le tableau 9.

RVP par bioprothese 10 (41%)
RVP par homogreffe 6 (25%)
RVP par prothése mécanique 4 (17%)
RVP par valve percutanée 4 (17%)

Tableau 9. Différents types de remplacement valvulaire pulmonaire (n=24)

L’absence d’explantation du substitut valvulaire pulmonaire était estimée a 96.4 %
[91.5; 98.5] & 10 ans et 71.5 % [58.8 ; 80.9] a 20 ans (Figure 13). Le délai moyen entre
l'intervention de Ross et I'explantation de du substitut valvulaire pulmonaire était de 11.7 +
4.5 ans.

Le risque d’explantation du substitut valvulaire pulmonaire diminuait significativement
lorsque 'age au moment de l'intervention de Ross augmentait puisque le HR par année était
de 0.88 [0.81 ; 0.96] (p=0.003) en analyse multivariée. Les tubes valvés biologiques étaient
significativement a plus haut risque d’explantation avec un HR a 24.19 [3.37; 173.44]

(p=0.002) en analyse multivariée. Aucune des deux bioprothéses « stentless » Freestyle
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(Medtronic, Minneapolis, MN, USA) n’était explantée.

[1l.  Morbi-mortalité des réinterventions chirurgicales

Trois patients décédaient dans les suites précoces d’une réintervention chirurgicale
comportant un double geste. Le premier patient, réopéré d’'un remplacement valvulaire mitral
mécanique et RVP par homogreffe, décédait d’'un arrét cardiaque non récupéré le jour
méme. Le deuxieme patient, opéré d’une intervention de Bentall « mécanique » et RVP par
homogreffe présentait un mort subite inexpliquée deux jours aprés le retour a domicile. Le
troisitme patient réopéré d’'une intervention de Bentall « mécanique » et RVP par
bioprothése décédait des suites d’'un syndrome de détresse respiratoire aigu sur terrain de
trachéomalacie.

Les complications précoces des réinterventions chirurgicales comprenaient: une
insuffisance circulatoire nécessitant une assistance circulatoire de 13 jours, 2 reprises pour
hémostase, 1 insuffisance rénale aigue dialysée, 1 embolie gazeuse et 1 syndrome de
détresse respiratoire aigle.

La réintervention chirurgicale sur 'autogreffe était un facteur de risque de mortalité

tardive en analyse multivariée (HR=11.39 [1.46 ;89.05], p=0.02).
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DiscussION

Ce travail de thése visait a présenter les résultats a long terme de l'intervention de
Ross chez des enfants opérés dans deux centres chirurgicaux. L’étude a porté sur 191
patients. Il s’agit a ce jour d’une des plus larges séries d’interventions de Ross chez I'enfant.
En effet, seules trois séries pédiatriques portent sur un plus grand nombre de patients : celle
basée sur le registre italien du Ross pédiatrique de Luciani et al (n=305), celle de Nelson et
al. au Michigan Congenital Heart Center (n=240) et celle d’Alsoufi et al. au King Faisal
Specialist and Research Center en Arabie Saoudite (n=227) (47-49). Notre suivi médian de
14 ans est supérieur a celui des trois études sus-citées.

1. Mortalité

La mortalité précoce globale était de 5.2 % dans notre étude, ce qui est concordant
avec les données de la littérature. En effet, la méta-analyse réalisée par Etnel et al. en 2018
rapportait une mortalité précoce moyenne de 4.2% sur 2409 enfants opérés d'une
intervention de Ross (50). Dans notre étude, la mortalité précoce était 10% dans le sous-
groupe des enfants de moins de 1 an, ce qui est nettement inférieur aux données des autres
études. En effet, dans la méme méta-analyse les auteurs rapportaient une mortalité de
16.9% dans cette population. Nos résultats dans cette population doivent étre interprétés
prudemment puisque nous ne comptions qu’une tres faible proportion de patients de moins
de 1 an.

Dans notre étude, la survie a long terme était excellente avec 97.6 % de survivants a
10 ans et 89.9 % a 20 ans. Ces résultats sont légerement supérieurs a ceux décrits dans
d’autres études pédiatriques. Luciani et al. publiaient en 2014 les résultats du registre italien
du Ross pédiatrique (n=305) ou la survie a 10 ans était de 93% (47). Leur population était
néanmoins plus jeune, avec un dge moyen de 9.4 ans contre 11.9 ans pour notre étude.
Dans leur méta-analyse, Etnel et al. montraient que la survie a long terme des enfants
opérés avant 'adge d’un an était moins bonne avec une mortalité par année de 0.76% dans

cette population contre 0.64% dans toute la population pédiatrique (50). La supériorité de
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nos résultats sur la survie a long terme est donc relative puisque notre population était
globalement plus agée et comptait peu d’enfants de moins de 1 an par rapport aux autres

études.

2. Reéinterventions sur Iautogreffe pulmonaire en position aortique

Nous rapportons une absence de réintervention sur l'autogreffe de 92.1% a 10 ans et
72.6% a 15 ans. Ces résultats sont cohérents avec les données de la littérature puisque,
dans leur méta-analyse, Etnel et al. calculaient 'absence de réintervention sur l'autogreffe a
77.3% a 15 ans (50). En effet, la plupart des études montrent que les réinterventions sur
l'autogreffe surviennent principalement dans la deuxiéeme décennie aprés l'intervention de
Ross avec des absences de réinterventions sur I'autogreffe pouvant chuter jusqu’a 59% a 15
ans (45,48).

Nous n’identifions pas de facteur de risque pré-opératoire de réintervention sur
l'autogreffe. Nous ne montrions pas non plus d’effet de la technique sur le risque de
réintervention sur l'autogreffe, probablement en rapport avec la grande proportion
d’'implantations en « Free-standing Root ». On notait cependant que les patients opérés
d’'une intervention de Ross pour RA étaient significativement moins a risque de développer
une IA au cours du suivi. De maniére concordante, Pasquali et al. montraient que I'lA pure
pré-opératoire était facteur de risque significatif de réintervention sur I'autogreffe (51).

Les indications de réintervention sur l'autogreffe étaient principalement représentées
par les anévrismes de l'aorte ascendante, plus moins associés a une insuffisance aortique.
Ce constat s’accorde avec les résultats d’autres séries comptant, comme la nbtre, une
majorité d’interventions de Ross avec implantation de l'autogreffe pulmonaire en « Free-
standing root ». Bove et al. publiaient en 2020 une série de 137 enfants opérés
exclusivement par la technique « Free-standing root », dans laquelle 12 réinterventions sur
14 étaient dus a un anévrisme de laorte ascendante éventuellement associé a une
insuffisance aortique (52).

Dans notre étude, aucun patient opéré selon la technique d’inclusion prothétique
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dans une prothése n’était réopéré pour anévrisme de l'aorte ascendante. Le bénéfice de
cette technique est connu chez 'adulte mais il N’y a actuellement pas de critére anatomique
« seuil » qui guide la décision de réaliser, ou non, I'inclusion prothétique chez un adolescent.
Dans notre série, cette technique était utilisée pour une taille d’anneau aortique variant entre
20 et 30 mm. Aucun de ces patients ne développaient de mismatch « patient - autogreffe
incluse » au cours du suivi. Les études décrivant les résultats & moyen terme des « valve
sparing root replacements » chez I'enfant nous donnent aussi des pistes de réflexion quant a
la légitimité de linclusion prothétique en fonction la taille de 'anneau aortique. En effet, la
technique de réimplantation fixe la taille de I'anneau et de l'aorte ascendante de la méme
maniere que l'inclusion prothétique. Dans leur série de 80 grands enfants opérés par la
technique de réimplantation, Fraser et al. rapportent I'utilisation de protheses dés 20 mm et
aucun mismatch « patient — prothése » ou « patient - anneau aortique inclus » au cours du
suivi a moyen terme (17).

Récemment, des travaux ont montré que la dilatation de l'autogreffe pulmonaire se
faisait davantage au niveau des sinus de Valsalva et de la jonction sino-tubulaire qu’au
niveau de l'anneau aortique. Horer et al. montraient que l'incidence de I'lA sur autogreffe
augmentait significativement avec le diameétre de la jonction sino-tubulaire (53). Ainsi, Donald
et al. expliquent avoir modifié leur technique « Free-standing root » en suturant une attelle
résorbable (polydioxanone, PDS) du diameétre de I'anneau aortique au niveau de la jonction
sino-tubulaire. lls ne rapportaient ni IA ni réintervention sur 'autogreffe chez les 26 patients
porteur de cette attelle résorbable. Par rapport au remplacement « agressif » de l'aorte
tubulaire préconisé par Brown et al. (39), cette modification représente une alternative
intéressante et applicable a tout age.

L’inclusion de l'autogreffe en « cylindre » dans l'aorte native peut théoriguement étre
réalisée a tout age. Dans leur étude portant sur des patients de plus de 16 ans, Skillington et
al. rapportent d’excellents résultats a long terme sur l'autogreffe avec une absence de
réintervention sur l'autogreffe ou d’lA de 93% a 15 ans (39) . Cependant, il est important de

noter qu’ils associaient a cette technique une annuloplastie aortique externe visant 24 a 26
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mm chez 'lhomme et 22 a 24 mm chez la femme et une éventuelle plastie de réduction des
sinus de Valsalva et de la jonction sino-tubulaire. Finalement, Skillington et al. décrivent une
technique efficace mais qui comprend, comme [linclusion prothétigue, une part de
stabilisation rigide de l'autogreffe qui ne peut étre réalisée chez le jeune enfant. L’inclusion
dans l'aorte native reste une piste intéressante pour stabiliser 'autogreffe pulmonaire, mais il
n’y a actuellement pas d’étude qui en évalue les performances a long terme chez I'enfant,
notamment en 'absence d’annuloplastie complémentaire.

La technique d’'implantation de l'autogreffe en position sous-coronaire est également
réalisable a tout age. Dans leur série de 630 interventions de Ross « sous-coronaires »,
Sievers et al. ne comptent cependant que 20 patients de moins de 20 ans. lls rapportent
d’excellents résultats avec une absence de réintervention sur l'autogreffe a 20 ans de 90%
(32). Cependant, l'implantation sous-coronaire est mise en défaut lorsqu’il existe un
mismatch important entre la taille 'anneau aortique et celle de I'autogreffe pulmonaire ou
que laorte ascendante est tres dilatée. Par ailleurs, Luciani et al. évoquaient un effet
« courbe d’apprentissage » lorsqu’ils identifiaient la technique d’'implantation sous-coronaire
comme facteur de risque de réintervention sur l'autogreffe dans une étude pédiatrique ne
comptant que 17 implantations sous-coronaires sur un effectif multicentrique de 305 enfants
(47).

Enfin, certains auteurs recommandent de diminuer médicalement la pression
artérielle dans l'année qui suit lintervention de Ross afin de diminuer les contraintes
physiques sur l'autogreffe. Les bétabloquants sont utilisés en premiére intention. La cible
pression artérielle systolique et de 110 a 115 mmHg chez I'adulte, et a la limite basse pour
age chez I'enfant (31,54).

Prévenir la dilatation de l'autogreffe est donc devenu indispensable a I'amélioration
des résultats a long terme de l'intervention de Ross. Les techniques de stabilisation rigide
appliqguées chez l'adulte semblent transposables aux adolescents pour des anneaux
aortiques de 20 mm et plus. Chez le jeune enfant, il s’agit plutoét de s’appuyer sur un support

autologue ou des matériaux résorbables mais les données manquent pour juger du bénéfice
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a long terme.

Lors d’une réintervention sur l'autogreffe, un traitement conservateur doit étre
privilégié pour éviter au patient la double contrainte du RVA mécanique et d'une
« valvulopathie pulmonaire » induite par l'intervention de Ross. Pour se faire, les experts
recommandent actuellement d’intervenir pour des diametres d’autogreffe dépassant 50 mm
chez I'adulte et de ne pas attendre I'apparition d’une IA significative (31). Le patient doit étre
adressé dans un centre chirurgical ayant I'expérience a la fois de la chirurgie de Ross et de

la chirurgie de la racine aortique.

3. Réinterventions sur la voie pulmonaire

Nous rapportons une absence de réintervention sur la voie pulmonaire de 91.9% a 10
ans, 75.6% a 15 ans et 68.5% a 20 ans. Ces résultats sont concordants avec les données de
la littérature puisque la méta-analyse d’Etnel et al. estime I'absence de réintervention sur la
voie pulmonaire a 67.4% a 15 ans (50). On note une grande hétérogénéité des résultats
d’'une étude a l'autre : Luciani et al. rapportaient une absence de réintervention a 15 ans de
82% a 15 ans contre 53% dans I'étude de Nelson et al (47,48).

L’age de la population a probablement un fort impact sur le taux de réintervention sur
la voie pulmonaire puisque le jeune age, le petit poids et la petite taille du conduit en sont
des facteurs de risques reconnus (35). Ainsi I'over-sizing du substitut valvulaire pulmonaire
est devenu systématique.

Dans notre étude, I'utilisation d’'un tube valvé biologique chez le jeune enfant était un
facteur de risque de réintervention. Ainsi, si elles ont disponibles, les homogreffes
pulmonaires sont a privilégier pour la reconstruction de la voie pulmonaire. Des homogreffes
de grande taille peuvent étre «bicuspidisées » pour convenir aux plus jeunes patients (55).
De plus, les homogreffes décellularisées représentent une piste d’amélioration par rapport
aux homogreffes cryopréservées dont la durabilité souffre d’'une grande variabilité inter-
individuelle (56). Par ailleurs, [utilisation de bioprothéses « stentless » en position
pulmonaire se répand chez I'adulte, avec d’excellents résultats a moyen terme (57). Elles
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permettent d’interposer un conduit valvé biologique au diamétre allant jusqu’a 29 mm et ne
pose pas le probléme de disponibilité des homogreffes.
Enfin, les progrés du cathétérisme interventionnel permettent de réintervenir de

maniére moins invasive via une dilatation ou une revalvulation pulmonaire percutanée.

4. Conclusion

Dans les différentes études traitant de lintervention de Ross chez l'enfant, I'age
inférieur & 1 an apparait régulierement comme un facteur de risque de mortalité précoce et
de réintervention sur les deux voies d’'éjection (35,50). Ces résultats encouragent a différer
lintervention de Ross au-dela de cette période, en privilégiant autant que possible un
traitement conservateur. Dans le cas du RA valvulaire, cela est particuliérement applicable.
Méme si la réparation chirurgicale ou la dilatation percutanée agissent souvent comme un
traitement d’attente, elles ont le potentiel d’amener I'enfant & un age ou lintervention de
Ross donne de meilleurs résultats a court et long terme. Si un RVA s’impose avant I'dge d’un
an, lintervention de Ross est généralement privilégiée. En effet, le RVA mécanique a cet
age comporte de nombreux inconveénients : nécessité d’élargir 'anneau, anticoagulation
difficile, réinterventions pour mismatch progressif. Par ailleurs, I'intervention de Ross-Konno
offre une reconstruction extensive de la voie d’éjection ventriculaire gauche pour les RA
étagés avec hypoplasie de 'anneau.

L’intervention de Ross représente une alternative de choix au RVA mécanique chez
l'enfant de plus de 1 an avec d’excellentes performances hémodynamiques, I'absence
d’anticoagulation curative et une excellente survie a long terme.

Il est difficile de comparer directement les résultats de l'intervention de Ross et du
RVA mécanique. En effet, dans les études qui comparent les différents types de RVA chez
'enfant, on constate qu’un biais de sélection est inévitable. Par exemple, Brown et al.
montraient une différence de mortalité a long terme en faveur de l'intervention de Ross dans
leur population globale, mais pas chez les patients porteurs d’'une valvulopathie aortique
isolée (54). Les patients recevant une valve aortique mécanique présentent souvent un
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tableau clinique plus grave ou une cardiopathie complexe ne faisant pas choisir l'intervention
de Ross. Les taux de réinterventions sont trés aussi dépendants de I'age de la population et
des lésions associés, ce qui rend les résultats difficilement comparables d’'une étude a
l'autre.

On notera néanmoins que les absences de réinterventions sur prothése mécanique
en population pédiatrique atteignent 85% a 95% a 20 ans (26). Dans une série pédiatrique,
Shanmugam et al. ne décrivaient aucune réintervention chez les patients ayant recu une
prothése de 21 mm ou plus (57). De plus, l'anticoagulation devient plus facile a gérer a
mesure que l'enfant grandit et les patients porteurs de valves mécaniques bénéficient
désormais du remboursement de I'appareil d’auto-mesure de I'international Normalized Ratio
(INR).

L’écueil principal de [lintervention de Ross est représenté par le risque de
réintervention valvulaire. En effet, un patient opéré d’'une intervention de Ross sera trés
probablement « réopéré » une ou plusieurs fois sur la voie pulmonaire. Cependant, les
progrés du cathétérisme interventionnel ont permis de réduire l'invasivité de ces procédures.
Le risque de dysfonction de l'autogreffe a fait I'objet de modifications techniques efficaces
chez 'adulte et applicables a bon nombre d’adolescents. La stabilisation de I'autogreffe chez
le jeune enfant en pleine croissance reste un challenge que plusieurs équipes a travers le
monde cherchent a maitriser. Par ailleurs, les réinterventions conservatrices sur I'autogreffe
sont de plus en plus pratiquées, avec de bons résultats & moyen terme, ce qui participe
aussi a préserver un bénéfice fort de l'intervention de Ross : I'absence d’anticoagulation au

long cours (45).

44


https://pubmed-ncbi-nlm-nih-gov.ressources-electroniques.univ-lille.fr/?sort=pubdate&term=Shanmugam+G&cauthor_id=15792175

ANNEXE 1

Données démographigues par centre

CHU de Lille Hospices Civils de Lyon
n 91 100

Sexe masculin 74 (81.3%) 67 (67.0%)
Age (années) 13.8+3.3 10.2+5.5
Oalan 0 10 (10.0%)
1al2ans 25 (27.5%) 46 (46.0%)
12 a 18 ans 66 (72.5%) 44 (44.0%)
Poids (kg) 52.0 £ 20.9 35.7+21.6
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Contexte : Le remplacement valvulaire aortique (RVA) chez I'enfant est une problématique complexe.
L’intervention de Ross permet de réaliser un RVA « autologue » par autogreffe pulmonaire. L’objectif
de I'étude est donc d’en évaluer les résultats a long terme chez I'enfant.

Méthode : Notre cohorte incluait 191 patients de moins de 18 ans opérés d’une intervention de Ross
au CHU de Lille et aux Hospices Civils de Lyon entre 1992 et 2019. L'objectif principal était de décrire
lincidence des réinterventions sur l'autogreffe et sur la voie pulmonaire. Nous cherchions également
des facteurs de risques de réintervention susceptibles d’avoir un impact en pratigue clinique.

Résultats : Le suivi médian était de 14 ans. L’age moyen était de 11.9 ans. La mortalité précoce était
de 5.4%. La technique « Free-standing root » était la plus représentée (79.6%), suivie par l'inclusion
prothétique de l'autogreffe, la technique sous-coronaire et la technique d’inclusion dans l'aorte native.
Nous comptions 11.5% d’interventions de Ross-Konno. Nous rapportons une absence de
réintervention sur lautogreffe de de 92.1% a 10 ans et 72.6% a 15 ans. Les indications de
réintervention étaient principalement représentées par I'évolution anévrismale des autogreffes
implantées en « Free-standing root ». La voie pulmonaire était reconstruite par une homogreffe
pulmonaire dans 97.4% des cas, par un tube valvé biologique ou par une bioprothese « stentless ».
L’absence de réintervention sur la voie pulmonaire était de de 91.9% a 10 ans et 75.6% a 15 ans.
L’implantation d’'un tube valvé biologique était un facteur de risque de réintervention sur la voie
pulmonaire. La survie globale & 10 ans était de 97.6%.

Conclusion : Les absences de réinterventions sur I'autogreffe et sur la voie pulmonaire avoisinent les
70% a 15 ans. L'utilisation d’homogreffes pulmonaires larges permet de réduire l'incidence des
réinterventions sur la voie pulmonaire. La stabilisation prothétique de l'autogreffe est utile chez des
patients sélectionnés. La survie a long terme est excellente. L’intervention de Ross est donc une
alternative de choix au RVA mécanique chez I'enfant.
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