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La bicuspidie aortique est I'anomalie
cardiovasculaire congénitale la plus fréquente,
et elle s’associe fréquemment & une dilatation

de l'aorte thoracique ascendante: sa prévalence
échographique est d’environ 0,5 % dans la
population générale (avec nette — 67 % —
prépondérance masculine) et de 13 % dans une
population de patients atteints d’une dilatation
de l'aorte ascendante > 35 mm.

L'étiologie cause exacte reste inconnue, mais
I’hypothése hémodynamique est sans doute
moins importante que I’hypothese génétique,
suggérant ainsi la présence de mécanismes
pathogéniques communs.

L'échocardiographie et I'angio-IRM, en plus des
données morphologiques sur la valve et
I’éventuelle dilatation de I'aorte thoracique
ascendante, apportent des arguments
fonctionnels sur le jeu valvulaire, la fuite et/ou
le rétrécissement aortique et le retentissement
ventriculaire gauche éventuel.

Les bicuspidies sténosantes mal tolérées
bénéficient d’'un remplacement valvulaire
aortique avec ou sans geste sur I'aorte
thoracique ascendante, ou d’une intervention de
Ross; les bicuspidies avec IA mal tolérées
bénéficient d’'un remplacement valvulaire
aortique ou d’une intervention de Ross, mais
devraient surtout étre traitées de maniere
préférentielle par conservation valvulaire avec
ou sans geste sur l'aorte thoracique ascendante.

Bicuspidie aortique.
Vers la reconnaissance definitive
d’une pathologie autonome

quement la plus fréquente (1 & 2 % de la population générale) [1] et

représente la grande majorité des indications de chirurgie valvulaire aor-
tique pour rétrécissement (RA) et/ou insuffisance aortique (IA) chez I’enfant
ou I’adulte jeune.

I a bicuspidie aortique est I’anomalie cardiovasculaire congénitale classi-

Cependant, elle revient en force depuis plusieurs années, d’une part en raison
de sa fréquente association avec une pathologie de 1’aorte thoracique ascen-
dante qui modifie les recommandations dans sa prise en charge, d’autre part par
I’intérét grandissant des techniques de réparation et de conservation valvulaire
dans cette indication.

I FORMES ANATOMIQUES — PHYSIOPATHOLOGIE

La bicuspidie aortique est définie par la présence au niveau valvulaire de seule-
ment deux sigmoides aortiques en lieu et place de trois habituellement. Plusieurs
formes anatomiques ont été classiquement décrites [2]: dans 95 % des cas, il
existe deux sigmoides inégales avec deux vraies commissures et une pseudo-
commissure sous forme d’un simple vestige; dans 5 % des cas seulement, il
existe deux sigmoides de taille égale associées a deux vraies commissures.

Sievers et al.[3] ont récemment proposé une classification en se référant a I’ana-
lyse de 304 valves aortiques bicuspides opérées et en se basant sur trois criteres
morphologiques: le nombre de raphés (de 0 a 2) qui apparait comme 1I’élément
le plus important, la position spatiale des sigmoides et des raphés ainsi que le
statut fonctionnel de la valve. Il propose ainsi une classification en trois grandes
catégories : type O (sans raphé), type 1 (un raphé) et type 2 (2 raphés) (fig. 1,2
et 3). Ces trois types sont précisés en plus par la position spatiale et la fonction
valvulaire ; ainsi, la plus fréquente (type 1, 88 %) comporte une bicuspidie avec
un seul raphé, positionné entre les deux sinus coronaires gauche et droit (type 1,
gauche/droit, 71 % du total) avec un RA hémodynamiquement prédominant
(type 1, gauche/droit, RA, 39 % du total) ; seulement 7 % du total des patients
ont une bicuspidie “pure” sans aucun raphé (type 0).
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Fig. 1: Vue périopératoire d’une bicuspidie aortique de type 1, gauche/droit,
IA selon la classification de Sievers [3] (reproduite avec I'aimable autorisation
de l'auteur).

Fig. 2: Aspect périopératoire de bicuspidie “pure” type 0, lat, RA selon la
classification de Sievers [3] avec sténose aortique avant (A) et aprés (B)
excision (reproduite avec I'aimable autorisation de I'auteur).

La grande particularité de la bicuspidie aortique est d’étre tres
fréquemment associée a d’autres anomalies cardiovasculaires:
aortiques au niveau thoracique (dilatation, anévrysme, dissec-
tion, rupture ou coarctation) et coronariennes (grande fréquence
d’un réseau coronarien gauche dominant associé a une coro-
naire droite hypotrophique). Les anomalies de 1’aorte ascen-
dante (dilatation, anévrysme) peuvent méme se rencontrer chez
des patients porteurs d’une bicuspidie aortique avec un fonc-
tionnement valvulaire parfaitement normal ; les anomalies coro-
nariennes potentiellement présentes sont cependant sans consé-
quence clinique, sauf pendant une chirurgie cardiaque.

La cause exacte de la bicuspidie aortique reste inconnue.
L’hypothese hémodynamique peut d’une part étre avancée, par
perturbations du flux sanguin aortique en aval d’une sténose

Fig. 3: Aspect périopératoire d’'une bicuspidie de type 2, gauche/droit, RA
selon la classification de Sievers [3] (reproduite avec I'aimable autorisation
de l'auteur).

aortique, comme cela est également retrouvé dans les valves
aortiques tricuspides. D’autre part, plusieurs autres hypotheses
peuvent étre émises pour expliquer son étiologie, en tenant
compte des perturbations constatées tant au niveau des sig-
moides valvulaires qu’au niveau du fit aortique adjacent, sug-
gérant ainsi que des mécanismes pathogéniques communs
seraient a 1’origine de ces anomalies associées [4]: anomalies
au niveau des cellules de la créte neurale (impliquées dans la
formation de la chambre de chasse ventriculaire gauche, des
sigmoides aortiques, de la média de I’aorte thoracique ascen-
dante, de I’arche aortique et de ses branches), déficience enzy-
matique au niveau de la média de 1’aorte thoracique.

Ces hypotheses de prédisposition génétique reposent sur un
certain nombre de constatations effectuées chez les patients
porteurs d’une bicuspidie aortique par rapport aux patients
avec une valve aortique tricuspide [4]:

e Les patients avec une bicuspidie aortique sans anomalie
hémodynamique valvulaire ont un culot aortique et une aorte
ascendante plus larges que les patients porteurs d’une valve
aortique tricuspide [5, 6].

o Les patients avec une bicuspidie aortique présentent plus
d’anomalies histologiques (de type nécrose et apoptose) au
niveau de la média de I’aorte thoracique ascendante que les
patients porteurs d’une valve aortique tricuspide [7]; ce résul-
tat n’est cependant pas retrouvé par Parai et al. [8] pour qui
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I’analyse histologique quantitative de la média montre un score
de fragmentation élastique, de fibrose et de nécrose identique
au niveau de I’aorte des patients bicuspides et tricuspides, alors
qu’il existe significativement (p = 0,003) moins de tissu €las-
tique au niveau de cette média chez les patients bicuspides.

o Au niveau de la média de 1’aorte thoracique des patients avec
bicuspidie aortique, il existe une réduction des composants de
la matrice extracellulaire et une augmentation des enzymes de
dégradation de cette matrice (métallo-protéases) [7, 9].

o La bicuspidie aortique est une affection génétique autoso-
mique dominante mais a pénétration variable (89 % d’héré-
dité dans la série de Cripe et al. [10]) et elle est fréquemment
associée a d’autres malformations cardiovasculaires [10].

o Enfin, il est nécessaire de préciser que la dilatation de I’aorte
thoracique ascendante peut survenir secondairement chez des
patients apres remplacement chirurgical isolé de la valve aor-
tique bicuspide, alors qu’en cas de valve aortique tricuspide, le
diametre de 1’aorte a plutdt tendance a rester inchangé, voire a
se réduire apreés remplacement valvulaire aortique.

L’ensemble de ces éléments, témoignant vraisemblablement
de mécanismes pathogéniques communs, modifie considéra-
blement la prise en charge chirurgicale de cette affection, car
devant entralner une réflexion sur un éventuel geste associé
sur I’aorte thoracique ascendante.

I EPIDEMIOLOGIE

La prévalence de la bicuspidie aortique dans la population
générale reste controversée : classiquement présente dans 1 a
2 % de la population générale [1], elle est cependant mesurée
a 046 % a I’échocardiographie dans une population de nou-
veau-nés, avec nette prépondérance masculine (0,71 % chez
les garcons, 0,19 % chez les filles) [11], a 0,6 % dans une
population non sélectionnée (mais a prépondérance féminine,
53 % vs 47 %) d’un laboratoire d’échocardiographie [12] et a
0,5 % dans une population non sélectionnée (mais constituée
de 67 % d’hommes) d’athlétes adolescents californiens [12].
Keane et al. [6] retrouvent cette prévalence de la bicuspidie a
0,5 % sur 41000 patients échocardiographiés, avec toujours
la mé&me prépondérance masculine (67 % vs 33 %).

Mais, quand on prend une population atteinte d’une dilatation
de I’aorte thoracique ascendante > 35 mm, la prévalence de la
bicuspidie augmente a 13,4 % [13].

Il HISTOIRE NATURELLE

La valve bicuspide aortique peut rester pendant de trés nom-
breuses années avec un fonctionnement valvulaire parfait,
mais on peut considérer que seulement 20 % des valves bicus-
pides ont un fonctionnement considéré comme normal sur des
données autopsiques [1]; cependant, la majorité des patients
avec bicuspidie vont voir se développer des complications
autour de I’4ge de 70 ans. La bicuspidie peut ainsi évoluer
vers une fuite valvulaire et/ou un rétrécissement aortique, en
restant longtemps asymptomatique, comme chez les patients
porteurs d’une valve tricuspide.

Il faut cependant préciser que d’importantes études autop-
siques ont montré que la sténose aortique pure était le plus
souvent la 1€sion prédominante (75 % des cas) dans une popu-
lation de patients bicuspides, I'IA pure (13 %) et la maladie
aortique (10 %) étant beaucoup plus rares [2].

La bicuspidie représente ainsi une des causes les plus fréquentes
des insuffisances aortiques de 1’enfant et de I’adulte jeune, et
elle doit étre systématiquement recherchée dans le bilan étiolo-
gique, en raison des conséquences possibles sur le type de geste
chirurgical a envisager en cas d’indication opératoire.

La bicuspidie représente également une des causes les plus
fréquentes de sténoses aortiques de I’adulte < 60 ans ; 1a valve
bicuspide se sclérose a partir de la seconde décennie de la vie
et elle commence a se calcifier a partir de la quatriéme décen-
nie [4]. Les calcifications valvulaires sont d’ailleurs beau-
coup plus fréquentes en cas de RA qu’en cas d’IA (respecti-
vement 99 % vs 41 %, p < 0,001) [2]. La vitesse de
progression de la sténose apparait extrémement variable d’un
patient a 1’autre ; elle augmente cependant sensiblement plus
rapidement chez les patients avec bicuspidie (en moyenne
20 mmHg par décennie) que chez ceux avec valve tricuspide
[14]. 11 existe en outre un certain nombre de facteurs connus
comme associ€s a une progression rapide du gradient trans-
aortique : tabagisme, hypertension artérielle, taux plasma-
tique élevé de cholestérol et/ou de lipoprotéines.

Une dilatation de 1’aorte thoracique ascendante est observée
chez environ 50 % des patients porteurs d’une bicuspidie, y
compris chez des patients avec fonctionnement valvulaire
aortique normal ; la dilatation annulaire est cependant beau-
coup plus fréquente en cas d’TA qu’en cas de RA (respective-
ment 48 % vs 11 %, p < 0,001) [2]. La progression annuelle
de la dilatation de I’aorte au niveau ascendant est d’environ
0,9 mm et au niveau du culot d’environ 0,5 mm [4, 15]. Cette
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POINTS FORTS

P La bicuspidie aortique est I'anomalie cardiovasculaire
congénitale la plus fréquente avec une prévalence d’envi-
ron 0,5 % dans la population générale et une nette (67 %)
prépondérance masculine; cette prévalence augmente a
13,4 % dans une population de patients atteints d'une dila-
tation de I'aorte ascendante > 35 mm.

L'échocardiographie et I'angio-IRM apportent des données
morphologiques sur la valve et I'éventuelle dilatation de
I'aorte thoracique ascendante, et des arguments fonction-
nels sur le jeu valvulaire, la fuite et/ou le rétrécissement
aortique et le retentissement ventriculaire gauche éventuel.

» La prévention de I'endocardite infectieuse n’est plus recom-
mandée dans la bicuspidie aortique.

P Une bicuspidie sténosante mal tolérée doit étre traitée chi-
rurgicalement par remplacement valvulaire aortique ou
intervention de Ross.

» Une bicuspidie fuyante mal tolérée doit étre traitée chirur-
gicalement de maniere préférentielle par réparation ou
reconstruction valvulaire.

» Une dilatation de I'aorte ascendante > 45 mm associée a
une bicuspidie doit faire envisager son remplacement,
quelle que soit I'intervention au niveau de la valve aortique.

progression de la dilatation de 1’aorte ascendante apparait
significativement plus importante pour les patients avec
bicuspidie (1,9 mm/an) que pour ceux avec valve tricuspide
(1,3 mm/an, p=0,01) [13].

Par ailleurs, Keane et al. [6] retrouvent :

— d’une part que les diametres de 1’aorte ascendante, mesurés
en échocardiographie a différents niveaux, augmentent dans
le groupe des patients bicuspides avec I’aggravation de I'TA
(p <0,001) et avec I’age avancé (p < 0,05), mais pas avec la
sévérité de la sténose aortique,

— d’autre part, que les patients avec bicuspidie ont une aorte
ascendante plus large que les patients tricuspides d’un groupe
contrdle a tous les niveaux de mesure de 1’aorte ascendante
(p <0,01), en dépit d’un age plus avancé chez les patients du
groupe controle [6].

De son c6té, Kuralay et al. [16] insistent sur I’importance des
chiffres tensionnels sur la progression du diametre de 1’aorte
ascendante : de 1,25 mm/an chez les patients normotendus vs
2,80 mm/an chez les hypertendus.

Une dissection aortique survient chez environ 5 % des
patients avec bicuspidie aortique (en moyenne 10 ans plus
tot que chez les patients avec valve tricuspide) et le plus
souvent chez des patients avec fonctionnement valvulaire
normal, d’autant plus qu’il existe une coarctation associée

[4]. Une bicuspidie est retrouvée chez 15 % des patients
présentant une dissection aortique de type A et cette ano-
malie augmente d’un facteur 9 le risque de dissection. Une
dissection aortique peut également survenir a distance
d’une intervention de remplacement valvulaire aortique
isolé pour bicuspidie.

Cependant, Davies et al. [13], dans une population de
514 patients non opérés d’une dilatation > 35 mm de 1’aorte
ascendante, ne retrouvent pas de différences en termes d’in-
cidence de dissection ou de rupture aortique entre les
patients bicuspides et tricuspides.

Mais, parmi les patients avec bicuspidie, ceux qui présen-
tent une sténose aortique ont un haut risque de rupture, de
dissection aortique ou de déces avant chirurgie réparatrice
par rapport aux patients ayant un fonctionnement valvulaire
normal (OR = 10,5). D’ailleurs, la présence d’une sténose
aortique dans ce groupe de patients avec valve bicuspide,
apparait comme le seul facteur prédictif d’événements
péjoratifs (rupture, dissection aortique, déces), alors qu’il
faut rajouter la présence d’une IA, le tabagisme et une coro-
naropathie associée comme facteurs prédictifs péjoratifs
dans le groupe des patients tricuspides [13].

I DIAGNOSTIC

Le diagnostic étiologique d’une atteinte valvulaire aortique
orientant vers une bicuspidie sera évidemment d’autant plus
aisé que les patients sont jeunes.

Sur le plan fonctionnel, aucun élément ne permet de différen-
cier une atteinte bicuspide d’une valve aortique tricuspide:
longue phase asymptomatique puis apparition progressive de
symptdmes (dyspnée, angor, syncope d’effort).

Seule I’auscultation cardiaque, en pouvant percevoir un click
protosystolique d’ouverture de sigmoides aortiques patholo-
giques (témoignant de valves non rigides et non pétrifiées de
calcaire) peut orienter vers une bicuspidie, car n’étant présent
que dans le RA du sujet jeune, donc plus sujet a une bicuspi-
die, mais ce signe n’est aucunement spécifique.

Il DONNEES ECHOCARDIOGRAPHIQUES

L’échocardiographie transthoracique et transcesophagienne
représente I’examen essentiel pour le diagnostic de la bicus-



Fig. 4: Echocardiographie : valve aortique bicuspide (incidence petit axe).

pidie aortique (en incidence parasternale petit axe, fig. 4) et le
dépistage des anomalies de I’aorte ascendante (en incidence
parasternale grand axe). Cependant, si sa spécificité est excel-
lente (proche de 95 %), sa sensibilité apparait beaucoup
moins bonne (environ 80 %) [4].

L’échocardiographie sera d’autant plus performante pour le
diagnostic de bicuspidie que les patients sont jeunes et la
valve aortique non ou peu calcifiée; en revanche, en cas de
calcifications valvulaires importantes ou massives (RA dégé-
nératif du sujet 4gé), le diagnostic étiologique de 1’atteinte
valvulaire aortique sera beaucoup plus difficile, voire impos-
sible, en raison de la fusion possible des commissures pou-
vant donner un aspect de fausse ou de pseudo-bicuspidie.

Compte tenu du caractere héréditaire de la bicuspidie aortique,
de son évolution sténosante et/ou fuyante et de sa fréquente
association a des anomalies de I’aorte ascendante potentielle-
ment séveres, il est recommandé de pratiquer des échocardio-
graphies de dépistage et de suivi pour tous les membres de la
famille d’un patient porteur d’une bicuspidie aortique.

L’angioscanner apporte essentiellement des arguments morpho-
logiques pour le diagnostic de la bicuspidie. Mais c’est surtout
I’angio-IRM qui en plus des données morphologiques, peut
apporter des arguments fonctionnels pour apprécier le jeu val-
vulaire, évaluer la fuite et/ou le rétrécissement aortique, appré-
cier le retentissement ventriculaire gauche éventuel et surtout

Fig. 5: IRM: valve aortique bicuspide en position ouverte (Service de
Radiologie, Pr Revel, Hépital Cardiologique, Lyon).

Fig. 6: IRM: valve aortique bicuspide en position fermée (Service de
Radiologie, Pr Revel, Hopital Cardiologique, Lyon).

quantifier précisément la dilatation de 1’aorte thoracique ascen-
dante par des mesures étagées a différents niveaux (plancher
sigmoidien, plan coronarien, plan de I’artere pulmonaire), pou-
vant étre comparées sur des examens itératifs (fig. 5 et 6).



Il TRAITEMENT MEDICAL

Il apparait logique que le traitement bétabloquant, dont on
connait 1’'intérét dans la maladie de Marfan (réduction du
risque de dissection et d’anévrysme aortique, réduction de la
morbi-mortalité), soit proposé aux patients avec bicuspidie
aortique [17], méme s’il n’existe aucune donnée objective en
sa faveur dans la littérature.

Un traitement par statines, dont on connait 1’inefficacité dans
la réduction de la progression de la sténose aortique dans le
rétrécissement aortique dégénératif, n’a pas actuellement
d’indication dans la bicuspidie aortique.

La prévention de I’endocardite infectieuse, autrefois obliga-
toire, puis optionnelle dans cette atteinte selon les recomman-
dations francaises de 2002, ne fait plus partie des dernieres
recommandations nord-américaines de I’ACC/AHA, car la
bicuspidie aortique n’appartient plus aux affections a haut
risque d’endocardite infecticuse [18].

Il TRAITEMENT CHIRURGICAL
1. — Méthodes

Les différentes méthodes de traitement chirurgical de la
bicuspidie aortique comprennent : le remplacement valvulaire
aortique (RVA) pour les bicuspidies sténosantes (par prothese
mécanique, par bioprothése avec ou sans armature ou par
homogreffe), I’intervention de Ross (pour les bicuspidies sté-
nosantes et/ou fuyantes) et la réparation valvulaire (unique-
ment pour les bicuspidies fuyantes). Ce geste valvulaire sera
isolé ou associé a un geste sur I’aorte ascendante.

o Bicuspidies sténosantes

Une prothese mécanique sera implantée de maniere préféren-
tielle chez les patients de moins de 65 ans, capables de suivre
un traitement anticoagulant par antivitamine K au long cours.

Une bioprothese sera le traitement de choix chez un patient
agé de 65-70 ans (age limite variable selon les recommanda-
tions), chez un patient inapte a suivre un traitement anticoa-
gulant par antivitamine K ou chez un jeune patient voulant
éviter le traitement anticoagulant au long cours (avec peut-
&étre dans ce dernier cas préférence pour une bioprothese sans
armature en raison de ses meilleures performances hémody-
namiques, d’autant plus que le patient est jeune et sportif).

- » Valvulopathies

L’intervention de Ross (remplacement de la valve aortique par
la valve pulmonaire associé a une homogreffe en position pul-
monaire) représente une alternative au remplacement valvulaire
chez le sujet jeune désireux de ne pas suivre au long cours un
traitement anticoagulant. Cependant, en dehors de 1’inconvé-
nient connu de détérioration de I’homogreffe sur la voie pulmo-
naire, il a été observé une dilatation progressive de 1’ autogreffe
pulmonaire en position aortique, avec ou sans A associée, chez
certains patients opérés d’une bicuspidie aortique, surtout lors-
qu’il existait en préopératoire un anneau aortique dilaté [4].

e Bicuspidies fuyantes

Dans les bicuspidies avec IA, les méthodes de réparation val-
vulaire aortique sont variées et plus ou moins complexes,
pouvant comprendre ou associer [19, 20]: la correction d’un
prolapsus valvulaire (par plicature marginale de la sigmoide
libre et résection triangulaire d’une sigmoide), le renforce-
ment du bord libre, annuloplastie sous-commissurale... leur
standardisation actuelle doit contribuer a leur reproductibilité
et a leur fiabilité. La reconstruction valvulaire a démontré des
performances hémodynamiques au repos et a 1’effort supé-
rieures a celles des protheses valvulaires [21], avec également
I’espoir par rapport a ces dernieres d une réduction de la mor-
bidité liée a la valve, en particulier d’une réduction du risque
d’endocardite infectieuse [21].

o Chirurgie de Uaorte ascendante

Au niveau de I’aorte ascendante, le geste chirurgical dépend
de la localisation de la dilatation anévrysmale, de son exten-
sion et des 1ésions valvulaires associées. En cas de localisa-
tion supra-coronaire (segment 1), le remplacement de 1’aorte
ascendante est réalisé par greffe prothétique respectant le
culot aortique (segment 0), isolé ou associé a un geste valvu-
laire (réparation ou remplacement). En cas de dilatation du
culot aortique avec nécessité de remplacement valvulaire, une
chirurgie de Bentall est réalisée.

Les techniques de conservation valvulaire sont indiquées en
cas de dilatation du culot aortique avec une valve aortique soit
continente, soit avec une fuite centrale liée a la dilatation des
sinus coronaires, soit réparable: dans la technique de remo-
delage (intervention dite de Yacoub), un tube prothétique
fenestré est implanté au pourtour de 1’anneau aortique ; dans
la technique de réimplantation (intervention dite de Tirone
David), un tube prothétique est implanté en sous-annulaire
avec inclusion de la valve aortique dont 1’anneau est refixé
dans le tube ; ces deux techniques nécessitent bien siir la réim-
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plantation des ostia coronaires latéralement dans le tube
comme dans la chirurgie de Bentall qui demeure la technique
de référence compte tenu de ses résultats a long terme.

2. — Indications chirurgicales

Les indications de chirurgie valvulaire pour rétrécissement ou
insuffisance aortique sont identiques pour les patients por-
teurs d’une valve bicuspide ou tricuspide :

— RA sévere (défini comme une surface aortique indexée sur
la surface corporelle < 0,5 ou 0,6 cm?/m? selon les différentes
recommandations) symptomatique ou asymptomatique mais
avec signes de gravité a I’ECG d’effort,

— A sévere, symptomatique ou asymptomatique mais asso-
ciée a des signes échographiques de dilatation et/ou de dys-
fonction ventriculaire gauche,

— bicuspidie sténosante (méme avec un gradient trans-aor-
tique moyen) chez un patient devant subir une intervention de
pontage coronarien.

La conduite a tenir en présence d’une dilatation de 1’aorte
ascendante chez un patient devant étre opéré d’une bicuspidie
aortique (quelle que soit la technique chirurgicale employée)
reste controversée. Cependant, de nombreux auteurs ont pré-
cisé que la progression d’une dilatation de 1’aorte ascendante
était un mécanisme treés important de défaut valvulaire aor-
tique en cas de bicuspidie, élément qui pousse a un geste asso-
cié sur I’aorte ascendante.

Ainsi, Borger et al. [4, 22], compte tenu d’un taux a 15 ans de
patients libres d’événements sur 1’aorte ascendante (ané-
vrysme, dissection, mort subite) de 86 % chez les patients ayant
initialement une aorte normale (< 40 mm) au moment de la chi-
rurgie valvulaire pour bicuspidie, de 81 % chez ceux ayant une
aorte moyennement dilatée (40 a 44 mm) et de 43 % chez ceux
ayant une aorte dilatée (45 a 49 mm), préconisent un remplace-
ment systématique de 1’aorte ascendante en méme temps que la
chirurgie valvulaire en cas d’aorte > 45 mm [4, 22].

AT’ opposé, Goland et al. [17] retrouvent une survie a respec-
tivement 5, 10 et 15 ans apres un RVA isolé pour bicuspidie
aortique de respectivement 78 %, 59 % et 37 % chez les
patients avec aorte initialement normale, de 88 %, 77 % et
46 % chez les patients avec aorte modérément dilatée (40 a
44 mm) et de 92 %, 83 % et 70 % chez les patients avec aorte
dilatée (45 a 49 mm) (p = 0,004); si, comme prévu, 1’exis-
tence d’une coronaropathie, I’age, I’époque de la chirurgie et
la fraction d’éjection sont apparus comme facteurs prédictifs
de survie, la dilatation aortique < 50 mm, de maniere inatten-

due, n’est pas apparue comme facteur prédictif de survie
apres ajustement sur les autres variables.

Ce résultat est peut-étre 1ié, d’apres Goland ez al. [17], au fait
que la population étudiée était parfaitement traitée sur le plan
des facteurs de risque, en particulier I’'HTA (ainsi, 76 % des
patients étaient sous bétabloquants et 59 % sous IEC ou ARA
2).1l faut également préciser, pour tenter d’expliquer ce résul-
tat inattendu, qu’une atteinte coronarienne associée (présente
en préopératoire chez 45 % des patients avec aorte normale,
41 % des patients avec aorte entre 40-44 mm et chez 20 % des
patients avec aorte entre 45-49 mm, p = 0,02) est apparue
comme facteur prédictif péjoratif de survie, puisqu’a 15 ans,
la survie atteint 70 % chez les patients non coronariens vs
20 % chez les coronariens. Compte tenu de tous ces éléments,
Goland et al. [17] ne préconisent pas de geste systématique
sur 1’aorte ascendante si son diametre au moment de la chi-
rurgie valvulaire est < 50 mm.

Pour préciser au mieux les indications chirurgicales en fonc-
tion de 1’age et du type de chirurgie valvulaire, Borger et al.,
de leur c6té [4], préconisent ainsi:

— chez un jeune patient sans dilatation ou amincissement de
I’aorte thoracique ascendante, une chirurgie valvulaire aor-
tique isolée,

—chez un jeune patient qui nécessite un RVA par prothése méca-
nique, ayant une dilatation (> 40 mm) de [’aorte thoracique
ascendante, un RVA avec remplacement de 1’aorte ascendante,

— chez un jeune patient qui nécessite un RVA par bioprothese
et qui a une dilatation (> 40 mm) de I’aorte thoracique ascen-
dante mais avec culot aortique normal, un remplacement
supra-coronarien de 1’aorte ascendante par un tube en dacron,
— chez un patient 4gé avec dilatation > 40 mm de 1’aorte
ascendante et des sinus de Valsalva normaux, un RVA avec
remplacement supra-coronarien de 1’aorte.

De leur c6té, Alsoufi et al. préconisent dans les IA avec bicus-
pidie [19]:

—en cas de sigmoides rétractées et de calcifications, un RVA,
— en cas de prolapsus sigmoidien sans calcifications, une
réparation isolée des feuillets en 1’absence de dilatation de
I’anneau aortique et du culot; en présence d’une dilatation de
I’anneau ou du culot, une réparation des feuillets avec réim-
plantation de la valve aortique.

3. — Recommandations actuelles

Les recommandations (frangaises, européennes et nord-amé-
ricaines) des indications de chirurgie valvulaire pour RA et/ou



IA sont identiques pour les patients porteurs d une valve aor-
tique bicuspide ou tricuspide. Le type de chirurgie valvulaire
a réaliser reste encore discuté en ce qui concerne la place
exacte de la réparation valvulaire comme substitut au RVA
(qui reste encore la chirurgie de référence), quel que soit le
type de prothese implantée.

Cependant, la présence d’une bicuspidie aortique modifie
I’indication en ce qui concerne 1’aorte ascendante. Ainsi,
lorsqu’il existe une dilatation isolée de 1’aorte ascendante
avec IA, les Européens [23] fixent le diametre chirurgical
limite de 1’aorte a 50 mm, quelle que soit I’importance de
I'TA (recommandation de classe IIaC). Ce diameétre aor-
tique limite de 50 mm dans les bicuspidies est également
retenu par les auteurs américains (recommandation de
classe IC); mais lorsqu’il existe une indication chirurgi-
cale valvulaire pour une bicuspidie (IA ou RA sévére),
I’aorte ascendante doit étre remplacée dans le méme temps
lorsque son diameétre atteint 45 mm seulement (recomman-
dation de classe IC) [24].

4. — Résultats postopératoires immédiats et tardifs

Borger et al. [4] ont présenté une série de 1 592 patients opé-
rés entre 1990-2003 (d’age moyen 56 + 15 ans) d’une bicus-
pidie aortique (RA dans 65 % des cas, IA dans 20 % des cas
et maladie aortique dans 15 %); il a été réalisé un RVA par
prothése mécanique chez 31 % des patients, un RVA par bio-
prothese normale chez 34 %, un RVA par bioprothese sans
armature chez 17 %, une homogreffe aortique chez 10 %,
une intervention de Ross chez 4 % et une réparation valvu-
laire chez 4 % ; 26 % des patients ont subi un pontage coro-
narien associé; la mortalité hospitaliere totale a atteint
1,5 %. La survie actuarielle a 10 ans des 231 patients ayant
subi un RVA associé a un remplacement de 1’aorte ascen-
dante atteint 71 %.

De leur c6té, Goland et al. [17], sur une série consécutive de
252 patients (d’dge moyen 61 + 15 ans) opérés d’une bicuspi-
die aortique sans geste sur 1’aorte ascendante (aorte < 50 mm)
(35 % de bioprothese, 54 % de prothése mécanique et 10 %
d’intervention de Ross), mais avec un taux tres élevé de pon-
tage coronarien associé (34 %), retrouvent une mortalité post-
opératoire a 30 jours de 2,4 % et une survie a 5, 10 et 15 ans
de respectivement 83 %, 67 % et 47 %. Au terme du suivi,
50/252 patients sont décédés de cause cardiaque, plus fré-
quemment dans le groupe sans dilatation de 1’aorte ascendante
que dans le groupe avec dilatation (différence cependant non
significative); 17/252 patients ont di étre réopérés pour une
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dysfonction prothétique et seulement 1/252 pour un ané-
vrysme aortique. Apres ajustement dans un modele de Cox sur
la coronaropathie, 1’age, la fraction d’éjection et I’époque de la
chirurgie, Goland et al. [17] n’ont cependant pas retrouvé de
différences en termes de survie entre les patients avec aorte
ascendante initialement normale vs les patients avec aorte
modérément dilatée (40-44 mm) et ceux avec aorte moyenne-
ment dilatée (45-49 mm).

En cas de réparation valvulaire aortique [19], a 8 ans, la sur-
vie atteint 97 %, 82 % des patients sont libres d’une réinter-
vention valvulaire aortique et 44 % n’ont pas d’TA échogra-
phique de grade > 3; en analyse univariée, la présence d’une
IA d’importance moyenne lors de 1’échocardiographie post-
opératoire initiale était prédictive de la récurrence d’une
IA =3 lors du suivi (p =0,0017).

De leur c6té, Schafers er al. [20] retrouvent une survie a 5 ans
libre de réintervention de 97 % apreés remodelage, de 94 %
apres reconstruction valvulaire et de seulement 53 % apres
réparation valvulaire associée a un remplacement de 1’aorte
ascendante ; cette différence, bien que non significative en
raison vraisemblablement d’un petit effectif, apparait liée a la
survenue secondaire d’un prolapsus valvulaire symétrique
responsable d’une IA récidivante.

Par ailleurs, Aicher et al. [21] ont comparé les résultats d’un
remodelage du culot aortique chez des patients porteurs d’une
IA (avec valve bicuspide, n = 60; avec valve tricuspide,
n = 130) associée a une dilatation de 1’aorte proximale ; la cor-
rection associée d un prolapsus valvulaire a été€ plus fréquente
dans le groupe bicuspide et il y a eu significativement plus de
chirurgie en urgence (pour dissection) dans le groupe tricus-
pide; la mortalité hospitaliere a été nulle dans le groupe
bicuspide et de 6,2 % dans le groupe tricuspide; a 5 ans, la
survie a été de 100 % dans le groupe bicuspide (vs 82 % dans
le groupe tricuspide, p = 0,004), I’absence d’IA = grade II de
respectivement 96 % et 83 % (p = 0,07) et I’absence de réin-
tervention de 98 % dans les deux groupes. Ces résultats
encouragent les auteurs a élargir ainsi les indications de remo-
delage du culot aortique aux valves aortiques bicuspides en
présence d’une dilatation de I’aorte proximale [21].

Il CONCLUSION

La bicuspidie aortique est I’anomalie cardiovasculaire congé-
nitale la plus fréquente et elle s’associe tres fréquemment a
une pathologie de ’aorte ascendante (dilatation, anévrysme,
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dissection), témoignant vraisemblablement d’une origine
pathogénique commune. Sa découverte chez un patient doit
faire envisager une échographie de dépistage dans la famille,
une surveillance clinique et échographique réguliere de I’ano-
malie valvulaire (RA et/ou IA) ainsi qu’une surveillance
étroite du diametre de I’aorte thoracique ascendante par écho-
cardiographie et/ou IRM.

Les indications chirurgicales en cas d’anomalie valvulaire
(RA et/ou TA) sont communes aux patients avec valve aor-
tique bicuspide ou tricuspide ; cependant, la fréquente dilata-
tion de 1’aorte ascendante associée a la bicuspidie avec son
risque potentiel de complications doit faire envisager un geste
associé en cas d’anomalie de cette aorte ascendante en privi-
lIégiant chaque fois que cela est possible la conservation val-
vulaire, en particulier en cas d’IA. Le diametre limite de
I’aorte ascendante pour lequel un geste a son niveau doit étre
associé reste cependant controversé; les dernieres recom-
mandations nord-américaines le fixent a 45 mm [24]. [ |
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