Contribution à l'Étude des Malformations Cardiaques Congénitalales
Dominique Corticchiato
Lu avec liregratuitement.com, la bibliothèque des livres libres et gratuits.
CE
= Parasitologie et
Clinique médicale .
We 5 Iistoire naturelle médicale.
! Pathologie et Thérapeutique générales.
Pathologie méxicale ; Ée _ _ Pathologie chirurgicale. He Anatomie pathologique. . . , , _ Histologie.. .
- Pharmacologie et - Thérapeutique .
Hygiene rit MÉlecine légale . Histoire «le la médecine - Pathologie expérimentale et comparée.
.inalière médicale,”
et de la chirurgie.
FACULTÉ DE MÉD
Iygiène et clinique de la première enfance .
- — Clinique des maladies des enfants PR PE IR Te Climque tes maladies mentales etdes maladies de l'encéphale
RTE Clinique des maladies cutanées el syphilitiques
y ER
® Clinique ophlalmologique . ; Clinique des maladies deg voies à
Clinique chirurgicale.
Clinique d'accotrehements
A Cliniquegynécologique. : |
SERGENT
TEREI LRRE
TANON FERRIEN TIFPFENEAU VILLARET
Par délibératlon cn date du 9 ” émises dans les disserlalions qui lui -4 propres à leurs auleurs, et qu'elle n
| La balion
décembre 1798, l'Ecole a arrêté que les opinions seronl présentées, doivent êlre considérées comme entend leur donner aucune approbation ni impro-
ee À MON PÈRE k M. Roch-Anloine Conricéniaro A _ Directeur- Administrateur (ie de la Société Cors e-Automobiles
$ Cr .
4 ES | _Doni la vie toule d'honneur, de travail etde TRE = dévoüment au pays a SET moi le plus.
1e ZE ; bel enseignement. | )
4 te... A MA MÈRE + F2 TRE M Marie-Joséphine Corriccmiaro, née ONorari 3 ES : d _ Bel exemple de vertu chrélienne el d'amour
Le ECS Svre maternel. j
4 y 7 / » dns = ;
Ez . L
€ RS A MA SOEUR chérie
ne.
3 à EE :
à mL. : | # SRE A MON FRÈRE Le major Joseph CornccmiaTo
7 Qui m'a si brillamment précéde dans la
RS carrière médicale.
ET DE TOUS MES AUTRES PARENTS
Glorieusement tombés au champ d'honneur.
A LA MÈMOIRE DE MON GRAND-ONCLE, M. Louis P1SCHELLA Ancien président du Conseil des Prud'hommes
Pour ses beaux exemples.
t PSS
RE LES Mo NL AL | : :
à Sn A Fer LE Rénne PÈRE DomixiQuE Sréran Da - Gblat Eu 4 4
A MON ONCLE, M. François Cawirut
LE à | De La _ Industriel, ne Ancien Conseiller général de la Corse.
J & n CR: Lee = = ES : î are 2 Te A < _ Mon crane recannoissance AT -
INTRODUCTION
Bien que les malformations cardiaques congénitales aient été décrites depuis fort longtemps, leur pathogénie et leur étiologie, nous sont encore très obscures. Depuis le jour où Sénac, en 1749, en commença l'étude scientifique, en rapportant au mélange des deux sangs, la cyanose qui en est le signe le plus frappant, de nombreux travaux se sont succédés pour infirmer ou confirmer son hypothèse. Quant à leur mode de production, il a fallu pour l’esquisser, attendre que l’embryologie du cœur et des vaisseaux fut assez avancée pour émettre des hypothèses vaisemblables. Aussi tous les auteurs qui se sont occupé de cette question ont-ils surtout traité la partie clinique, négligeant un peu, avec raison, l'étude étiologique de ces malformations cardiaques qui sont si rares _et si complexes et qui entraînent rapidement la mort.
Nous croyons cependant faire œuvre utile en rapportant deux observations d’une malformation cardiaque tout à fait exceptionnelle : cœur à un seul ventricule
avec oblitération totale de l'artère pulmonaire, obser-
vations que nous avons pu recueillir dans le service de M. le Docteur Potocki. En effet, si au point de vue clinique l'intérêt en est restreint, puisque un de ces sujets est mort un jour après sa naissance, et l’autre neuf jours après, nous croyons cependant qu'au point de vue anatomo-pathologique l'intérêt en est lrès grand. Ce n'est pas seulement en éludiant les malformations les plus connues {type Fallot, maladie de Roger) que l’on parviendra à élucider l'histoire embryologique de ces malformations ; mais c'est, croyons-nous, en éludiant des cas plus rares et qui ont l'avantage de montrer d’autres dispositions de cavités cardiaques. Leur mise en série pourra permettre alors de comprendre et de corroborer l'embryologie normale du cœur et partant de mieux saisir l'origine obscure des malformations les plus fréquentes. |
Étant donnée l'extrême diversité des types de malfor- | malions cardiaques que l'on peut rencontrer, il n’entre pas dans notre intention de les étudier Lous, mais seulement de bien montrer les lésions qu'il nous a été donné de voir sur nos deux sujets, et de nous limiler au type fourni par ces deux cœurs : cœur à un seul ventricule. Nous rechercherons quel a pu être le mécanisme de sa formation, en meltant en série les quelques cas voisins
que l'on peut recueillir dans la littérature médicale.
Les deux observations que nous allons rapporter - vont nous permettre de rechercher les troubles du développement cardiaque qui sont susceplibles de donner naissance à cetle malformalion, el si possible d’en esquisser l'éliologie et la pathogénie.
Il's’agit là, d'une variété rare de malformalion cardiaque et dont les trailés font à peine mention, les sujets qui en sont atteints succombant le plus souvent rapidement.
L'histoire du cœur à lrois cavilés dont : un seul ventricule et deux oreillelles commence avec les travaux
de Pise (thèse de Paris 1854) et ceux de Peacook ( of
the malformation of the heart, Londres 1866) qui ont
insisté sur les rapports des anomalies du cloisonnement cardiaque avec le rétrécissement de l'artère pulmonaire. Mais ilest tout à fail exceptionnel de rencontrer comme dans nos deux observalions un cœur à lrois cavités avec une artère pulmonaire parfaitement consli-
tuée et complètement oblitérée à sonorigine. Bien qu'il
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s'agisse également de lésions rares, il est de règle de constaler une atrésie pulmonaire coexislant avec un seul ventricule el non la présence d’un vaisseau de calibre normal. Aussi si nous avons trouvé des descriplions de malformations voisines de celle que nous décrivons, nous n’en connaissons pas qui lui soient entièrement superposables.
Celle qui s'en rapproche le plus a été relatée par Bourlot, interne des hôpilaux, dans le Bulletin de la Société analomique de juillet 1902. Nous reproduisons
l'observation,
OBSERVATION
« Le cœur que je présente est celui d'un enfant de trois « jours décédé dans le service de M. le Docteur Auvard, à « St-Louis. Cet enfant naquit en élat de mort apparente, el « fut rapidement ranimé par la sage-femme de garde qui ne «remarqua en lui rien d’anormal. Quelques heures après sa «naissance, apparut aux extrémités une cyanose légère, qui «alla en s'accentuant progressivement. Le lendemain, la dys- « pnée apparut. L'examen des organes internes fut absolument négalif jusqu'à la mort qui survint au 3 jour. La cyanose «élail à ce moment intense et généralisée depuis plusieurs «heures, la Lempéralure abaissée, la dyspnée considérable « Sans paroxysme.
«On émit l'hypothèse de l'existence d'une malformation « cardiaque,
lo
« À l’aulopsie congestion générale des Mésères, mais prin- « cipalement des poumons.
« Le cœur se présente volumineux ; la musculature des « ventricules était nolablemement épaissie. Les oreillettes « élaient fortement dilatées, peu hypertrophiées et remplies de « caillots mous et diffluants. La lésion essentielle consiste en « l'absence complète de l’orifice de l'artère pulmonaire dans « le ventricule droit.
« Le tronc de la pulmonaire normal comme calibre au ni-
« veau de sa bifurcation se rélrécit subitement en amont et »
« disparaît complètement, 3 ou 4 millimètres plus haut, au
* « niveau de la paroi ventriculaire.
« Cette malformation était accompagnée des (rois autres « malformalions connexes classiques : la persistance du trou « de Botal, pelit orifice à peu près circulaire, de 3 millimètres
de diamèire, la persistance de lorifice interventiculaire
\ « silué immédiatement au-dessus de l’orifice aortique, à la
« partie toute supérieure de la cloison interventriculaire, la « persistance du canal arlériel dont le volume égalait celui de « la branche droite de la pulmonaire (2 à 3 millimètres). Le < ventricule droit était réduit comme capacité ; les deux ori- «ficesauriculo-ventriculaire droits et gauches élaiéntnormaux « L'infundibilum du ventricule droit se terminait dans l’ori- « fice inlerventriculaire.
« Les trois sigmoïdes aortiques élaient normales. Sur l’ori- « fice interventriculaire à sa parlie supérieure existait un « bourgeonnement endocardique, ne rappelant pas la disposi-
« lion d’une valvule ou d'un système de valvules. >»
1e OBSERVATION
Recueillie dans le service du Docteur Polocki, par
M. Powilewicez (Inlerne).
Avant de décrire l'observation de l'enfant qui nous intéresse, nous croyons utile de dire quelques mots sur.
l'histoire de la mère.
Histoire maternelle. — Il s’agit d'une femme primipare n'ayantaucun antécédent pathologique héréditaire. Au point de vue de ses antécédents personnels, on note uue marche lardive à l’âge de cinq ans.
A son entrée à la Maternité, en juin 1920, l'examen général révèle des stigmales de rachilisme : (grosses épiphyses, léger chapelet sterno-coslal, voûte palaline ogivale, dents irrégulières, bosses frontales saillantes).
Ses dernières règles datent du 22? septembre 1919. La femme esl au cours de son neuvième mois de geslalion, qui a évoluée normalement. A l'examen obstélrical H U—33 c/m. La tête esten bas, mobile, et déborde franchement la symphyse ; le dos est à gauche. À l'auscultalion les bruils du cœur fœtal sont bons, et l’on ne remarque rien de pathologique.
Au toucher, le bassin est aplati et généralement.
rétréci. Le sacrum en pilastre est convexe en avant et
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présente un faux promontoire. On sent les trois premières vertèbres sacrées. Promontoire haut, à 9, 6 c/m. On prévoit une césarienne.
La femme reste au dortoir. Les examens successifs qui sont pratiqués donnent les mêmes constatations. A äucun moment l'auscultation des bruits du cœur foetal ne révèle quelque chose de pathologique.
Le 12 juillet à 2 heures 30 du matin, la femme présente ses premières contractions utérines douloureuses. A 3 heures 30, les contractions surviennent toutes les cinq minules ; la dilalalion est comparable à une pièce | de un frac. Les membranes restent intactes et la tête toujours haute et {rès mobile. .... Enfin les contractions se rapprochent, apparaissant toutes les quatre minutes. Les bruits du cœur sont bons,
M. le Docteur Potocki prévenu examine la femme et décide d'intervenir par voie haute. Une opération
césarienne conservatrice est pratiquée à 9 heures.
Histoire de l’enfant : M. le Dr. Potocki, extrait un enfant du poids de 2.400 grammes, et un placenta de 470 grammes. L'enfant est en élat de mort apparente.
On désobstrue immédiatement ses voies respiratoires. Cette désobstruction ramène une quantité notable de liquide amniotique, et l'enfant esquisse un mouvement pénible d'inspiration. Placé alors dans un bain chaud, puis dans un bain froid, l'enfant pousse un cri; mais par la suite, malgré les frictions alcoolisées, mal-
gré qu'il soit placé dans un drap chaud, il peut entr'ou-
vrir à peine les yeux, et ébaucher quelques mouvements
respiratoires, pendant que ses membres restent loujours
flasques | | On applique alors des sinapismes, on pratique l'insuf-
flalion, mais les bruits du cœur cessent d'êlre percep-
_tibles, et l'enfant complèlement cyanosé ne peut être - ; 3 |!
ranimé.
L'autopsie pratiquée a permis de constater une mal-
formation cardiaque que nous décrirons en délail.
Figure 1
1% lemps: — Avant toute dissection. — (Figure 1). — . On note en bas, que la veine ombilicale passe au travers
de la masse hépatique, dans laquelle elle se creuse non
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une gouttière, mais un véritable tunnel.
A l'examen le cœur est petit, déjeté vers la gauche. Au niveau de l'oreillette droite, les veines caves supérieures et inférieures se continuent directement, et un élargissement simple de leur calibre, constitue l'oreillette droile, que recouvre l’auricule.
Sur le ventricule, pas de trace de sillon interventri-
culaire. Les vaisseaux coronaires descendent directe-
ment du sillon auriculo-ventriculaire. En avant du ventricule s'échappe une crosse de l'aorte normale et unie, par un large canal artériel à l'artère pulmonaire située plus à gauche.
En arrière et à gauche, on découvre l'oreillette gau-
che où pénètrent les veines pulmonaires.
Figure 2
Le temps. — (Voir Figure 2)... Incision de l'aorte, du sinus aortique et du ventricule. — On découvre alors les valvules aortiques au nombre de trois, valvules qui
sont normales.
Mopes
En bas, au niveau du ventricule, on aperçoil la face
aortique de la valvule mitrale.
Figure 3 Figure 4.
IIIe lemps. — (Voir figure 3). — Incision des deux. veines caves et ouverture de l'oreillette droite. Au fond, en avant et en bas, la sonde cannelée arrive sur une sorte de bas fond n'aboulissant à aucun ventlricule. Ce bas fond ou cul de sac, paraît représenter l'abouchement de la valvule lriscupide (figure HE B). En avant et en haut, ouverture linéaire répondant à l’auricule droite (figure III C).
En arrière dissimulée sous un repli faleiforme, la
‘sonde atteint une ouverture faisant communiquer l’oreil-
AE
lette droite et l'oreillette gauche ; c’est le trou de Botal (figure III A). | |
La veine cave inférieure est incisée sur toute sa hau-
teur, et l'on découvre l’abouchement des veines sus-hé-
patiques (figure III D et E).
Fiqure 5
IV*temps. — (Voir figure IV). — Ouverture de l’artère pulmonaire En bas, on tombe sur un petit caillot, À que l'on retire, on est alors conduit dans un cul de sac, qui s'enfonce dans la paroi du ventricule gauche qui seul existe.
En haut, la sonde pénètre successivement dans les deux branches de l'artère pulmonaire (figure IV, A & B), el au sommel de la bifurcalion, le canal artériel large -est perméable et fail communiquer artère pulmonaire
et aorte,
Ve lemps. — (voir figure V). — Ouverture de l’oreil-
- lette gauche, après avoir rejeté, en haut et en avant
l'auricule. En bas et en avant l'oreillette s'ouvre (figure V. A.), dans le ventricule gauche, et l’on aperçoit la valvule mitrale qui limite l’orifice. |
En arrière et à gauche, ouverture des deux veines pulmonaires gauches (figure V. D.) ; en arrière, à droite, et en haut ouveriure des deux veines pulmonaires droites (figures V. C). A la portion moyenne s'ouvre le canal de communicalion avec l'oreillette droite (figure V. B).
En résumé, la disposilion analomique doit être ainsi comprise :
1°. — Deux oreillettes unies par un canal interauriculaire.
2, — Unseul ventricule qui estle ventricule gauche.
Aorte normale, mais arlère pulmonaire, abou
tissant à un cul de sac perdu dans la paroi du ventricule.
2m OBSERVATION
Recueillie dans le service de M. le Docteur Pofochs par M. J. Grenier (interne).
Histoire de la mère. — Il s’agit d'une femme de 38 ans, ayant présenté huit grossesses, Mme M... Lucie ménagère. Aucun anlécédent personnel ou héréditaire digne d'intérêt. | Voici, par conlre, l'histoire de ses grossesses successives, dues loules au même procréaleur, bien portant, 1°" grossesse : (en 1905) : Accouchement se terminant par un forceps, à cause de la lenteur d'expulsion. Naissance d'un garçon vivant qui meurt quelques heu-
= res après.
2eme oœrossesse : (en 1906). — Forceps et garçon Ë mort-né.
3° grossesse: (en 1907). — Forceps et garçon mort né.
4eme grossesse : (en 1908). — Accouchement sponlané ou à la suite d'intervention — la malade endormie ignore ce qui s’est passé. — Naissance d’une fillette mort-née.
5e grossesse : (en 1910). — Opération césarienne
faite à la Maternité de Port Royal pour bassin rétréci,
Re
amenant l'extraction d'un garçon de 3.600 grammes,
actuellement vivant et bien portant.
6e grossesse : (en ?). — Avorléement de (?) mois. La malade ne pouvant donner aucun renseignement à ce sujet. |
7eme grossesse : (en 1917). — Césarienne donnant
un garçon de 3.700 grammes actuellement vivant et bien portant.
8e grossesse : (en 1922). — Pour laquelle la femme est admise à la Maternité salle Désormaux, le 22 avril 1922, et qui fait l'objet de notre observation.
A l'entrée de la femme à la Maternité, on porte le diagnostic suivant : grossesse de huit mois et demie environ : Têle mobile, élevée, tendant à déborder dans la fosse iliaque gauche ; enfant vivant: Promonto — sous pubien — 9,2 c/m. Promontoire bas et très saillant, sacrum concave. Bassin annelé, aplati large transversalement.
Toute la grossesse s'est passée normalement, sans incidents d'aucune sorte.
Le 11 Mai — la femme ayant commencé à ressentir des douleurs la nuit précédente — une opération césarienne est décidée. La femme perd les eaux, au moment où on la transporte sur la {able d'opération. On fait une laparotomie médiane sus et sous ombilicale. L'utérus non adhérent au péritoine est extérioriséet incisé près de son fond. On extraitun enfant de 2.690 grammes, couvert de méconium, mais vite ranimé par les procé-
dés habituels : aspiration des mucosités insufflation,
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bains sinapisés, friclions alcooliques — On résèque les
trompes, la femmes ayant déjà eu deux césariennes et huit grossesses, puis on enfouit lé bout ulérin. La délivrance, la suture de l'utérus n'ont présenté aucune particularité digne d'être notée.
Sauf un peu d'encombrement bronchique, les suites opératoires ont été normales et la femme sort de la
Maternité le 21° jour, après la césarienne.
Histoire de l’enfant. — L'enfant pèse à la naissance 2.690 grammes et le placenta 610 grammes. ;
Le 11 Mai, jour de la naissance, l'enfant facilement ranimé par les moyens usuels reçoit un bain à l’oxycyanure faible et un lavage d'estomac comme on le fait généralement dans le service de M. le Docteur Potocki pour tous les enfants naissant dans un liquide teinté de méconium. On remarque déjà la tendance à la cyanose.
Le 12 Mai la cyanose s'accentue, la température est de 36°. L'enfant est enveloppé d'ouate, frictionné à l'alcool! ; il reçoit un centimètre cube d'huile camphrée, et dans la nuit on lui administre deux bains sinapisés et de l'oxygène.
Du 138 au 17 mai, la cyanose persistant, le même traitement est continué. La tempéralure varie de 36°,5 à 37°, Le 18 mai, l'enfant toujours cyanosé, rejette quelques glaires. Le 19 mai, l'enfant qui n’a cessé de crier pendant toute la nuit, présente une lempérature de 39,5 et meurt le 20 mai, Loujours hyperthermique : (359,4).
Pendant toute cette évolution, l'enfant a pris le sein
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normalement, et il prenait 8 têtées de 35 grammes le dernier jour. Ses selles d'abords méconiales les deux premiers jours, ont élé normales d'abondance et d'aspect les jours suivants. Son poids est descendu de 2.699 grammes à 2.279 grammes, poids alteint le jour de la mort.
L'auscullation du poumon, pendant tout ce temps, n'a montré que des râles sous-crépilants dans toute la hauteur du poumon droit. L'auscultation du cœur n’a permis de percevoir aucun bruit pathologique. Le seul signe clinique pouvant faire supposer une affeclion
congénilale du cœur était la cyanose.
| —} _Auricule gauche /
=} Lx 2214 0rte Ld
_Cavité Yentriculaire unique
Figure 6
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Autopsie. — L'autopsie ne montre ni liquide pleural, ni liquide périlonéal.
Le foie est congeslionné dans la partie antérieure du lobe droit. Les reins et les capsules surrénales paraissent normales. Le thymus est de volume normal.
Le poumon droit présente quelques tâches ecchymotiques élagées sur Loute sa hauteur.
Le poumon gauche a une coloration rosée normale.
À la coupe les deux poumons sont durs, blanchâtres, sclérosés, Cette coupe ne donne lieu à aucun exsudat ;. la pression elle-même ne fait sourdre aucun exsudat bronchique. Il semble qu'il s'agisse d’une sclérose totale de l'organe. |
Le cœur montre à l’ouverture du péricarde, quelques centimètres cubes de liquide citrin. Puis on est immédiatement frappé par la forme globuleuse el par le volu-
-me important de ce que l'on croit être le ventricule gauche ; cependant il n'existe aucune trace de sillon interventriculaire.
En coupant transversalement la pointe du cœur, on ouvre une cavité, qu'on pense être le ventricule gauche. On incise le cœur sur loute sa hauteur, en continuant l'incision sur l'aorte. Tout parait normal : les sigmoïdes. aortiques, les valvules auriculo-ventriculaire, mais elles sont siluées à droile de l'aorte. La paroi myocardique est notablement épaissie. On essaie alors d'ouvrir le ventricule droit. On cherche sa section au niveau de la pointe du cœur sans la trouver. Une incision faite tou-
jours transversalement et un peu plus haut, ne montre
en que
l'ébauche d'aucune cavité. On pense donc à la possibilité
d'une malformation cardiaque. Remontant le long de l'aorte ouverte, on va chercher l'embouchure du canal artériel. On trouve en effet sur la crosse aortique, à deux ou trois centimètres de son orifice, un canal parfaitement perméable, de calibre un peu inférieur à celui de l'aorte, qui cathélérisé avec la sonde cannelée, conduil par un trajet rétrograde sur la paroi ventriculaire antérieure, à gauche et légèrement en avant de l'aorte, à peu près à la hauteur du sillon interauriculo-ventriculaire. Sur la sonde cannelée, on incise ce canal sur toute sa hauteur qui est de 2" 1/2, et on. s'aperçoit alors qu'il est parfaitement bien constitué et recouvert d'un endothélium semblable à celui de l'aorte. Par contre il s'arrêle brusquement sur la paroi ventriculaire droite. On incise à ce niveau le muscle cardiaque, en prolongeant l'incision du canal ainsi trouvé, el on conslate qu'à ce niveau il n'existe aucune ébauche de cavilé cardiaque mais un myocarde épais qu'on incise, el qui représente la paroi ventriculaire droite. |
Le canal paraîl représenter le canal artériel et l'artère pulmonaire ; on y trouve en effet, en bas, au dessous de son confluent avec la crosse aorlique, les embouchures. juxtaposées de deux vaisseaux, qui se rendent aux deux pédicules pulmonaires et sont parfaitement perméables.
En arrière et au-dessus de ce vaisseau, on trouve les deux oreillettes : oreillelte droile recevant les veines caves, oreillette gauche recevant les veines pulmonaires, el communiquant par un trou de Botal très net.
En bas, l'oreillette droite ne communique pas direc-
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tement avec le ventricule unique. De sa partie inférieure part un pelit diverlicule qui s'enfonce dans la paroi ventriculaire et légèrement oblique en haut et à gauche, vient se terminer en cul de sac à l’intérieur du myocarde à peu près devant l'aorte. Le fond du cul de sac reste séparé de l’origine oblitérée de l'artère pulmonaire par un pont myocardique de 4 à 5 millimètres d'épaisseur.
En résumé au point de vue anatomique nous {rouvons : Une cavité ventriculaire unique donnant naissance à l'aorte. Cette cavilé est surmontée de deux oreilleltes communiquant enlre elles par le trou de Botal. Sur ‘l'aorte se greffe un canal parfaitement bien conformé, mais qui vient se perdre sur la paroi droite du ventricule unique, en se terminant dans le lissu musculaire sans aucune ébauche de cavilé.
L'enfant ne présentait aucune aulre malformation.
Figure 7
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Si nous résumons ces deux observations au poiat de vue anatomo-palhologique, nous constatons que nous sommes en présence de deux malformations cardiaques à peu près identiques. Leur caractère commun est de montrer les cavités auriculaires normalement constituées dont la gauche seule communique directement avec une cavité ventriculaire unique. Celle-ci représente le ventricule gauche, car elle donne naissance à l'aorte caraclérisée par ses sigmoïdes, ses coronaires, ses branches brachio-céphaliques. Par contre le ventricule droit a totalement disparu dans nolre première observation, et dans la seconde, on peut, peut-êlre, le retrouver dans le petit diverticule inframusculaire qui part de l’oreillelle droile. À quels vaisseaux doit-on homologuer le canal qui part de la crosse aortique pour venir se perdre dans la paroi gauche du ventricule ? Il nous semble qu'il représente le canal arlériel pour sa portion sus- Jacente à l'origine des arlères pulmonaires : droite et gauche, et le lronc pulmonaire lui-même moins son infundibulum, pour la portion sous-jacente, longue d’un centimètre et demi environ. Nous sommes donc là, eh présence d’une malformalion cardiaque complexe, comme il est de règle d’ailleurs : la formation de l'artère pulmonaire élant vraisemblablement la conséquence de l'absence du ventricule droit.
En résumé :
Di Re Mes Le to M, UP pa EN, % er 157 rt MEL ut 1°. — Un ventricule unique, qui est le gauche. 2. — Deux oreillettes, la gauche seule communiquant avec le ventricule. 3. -— Un canal artériel, et une artère pulmonaire bien
conslituée mais ne débouchant pas dans une cavité cardiaque.
Au poiut de vue fonctionnel, il est permis de penser que la circulation intracardiaque se faisait de la façon suivante : le sang veineux apporté dans l'oreillette droite par les veines caves, passait à travers le trou de Botal dans l'oreillette gauche, de là dans le ventricule et était chassé dans l'aorte qui servait à la fois de vaisseau, principal à la grande circulalion et à la petite, par l'intermédiaire du canal artlériel, l'artère pulmonaire élant branchée sur ce conduit principal, comme une dérivation en cul de sac dont le fond est constitué par le myocarde lui-même.
Celte anatomie pathologique. et cette circulation supposée mais seule vraisemblable nous expliquent que l'auscultalion n'ait montré aucun bruit pathologique. La valvule auriculo-ventriculaire unique et les valvules sigmoïdes aorliques donnant lors de leur fermelure les deux bruits normaux du cœur, et l'absence de rélrécissement orificiel ou de veine liquide rétrograde expliquant l'absence de production de souffle.
La cyanose, seul signe clinique constaté pendant la vie, peut s'expliquer au moins partiellement par l’atélectasie et la sclérose pulmonaire constatées dans notre
deuxième observation et qui devaient être un obstacle
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appréciable à l'hémalose. Celle alélectasie n'étant sans doute elle même que la conséquence de l’absence du ventricule droit chargé d'assumer la foulée sanguine de la petite circulation. |
= Comme nous Île faisions remarquer précédemment, l'intérêt de ces observalions ne réside pas dans leur histoire clinique si frusie et si brève, mais dans la
conslalalion des lésions anatomiques observées et dans
la recherche des troubles du développement qui ont pu
conduire à une pareille malformation. Il est intéressant aussi de rechercher, s’il est possible, la cause productrice de la malformation et le mécanisme de son action. Nous allons donc essayer de montrer le mode de production embryologique de cette lésion, d'après ce que l'on sait de l'embryologie cardiaque, et d'en déterminer comme nous le disions plus haut, l'étiologie et la pathogénie.
_ Hypothèse embryologique
sur l'origine de cette malformation
Nous devons essayer d'expliquer par quels troubles du développement ont pu se produire :
1°. — La disparition du ventricule droit ;
2°. — L'oblitération complète de l’orifice pulmonaire coïncidant avec un développement normal du calibre da vaisseau qui vient se perdre dans la paroi interven-
triculaire gauche.
Il est nécessaire de rappeler brièvement, avant de
faire cette recherche l’embryologie normale du cœur et des gros vaisseaux, dont nous suivrons l'exposé du récent et remarquable lraité des maladies congénitales
du cœur, « de MM. Laubry et Pezzi ».
1 stade. — Figure 1. — Scheina du tube cardiaque.
T.a.c. tronc artériel commun. B.c. bulbus cordis. V.p. ventricule primitif. C. a, v. canal atrio ventriculaire. O.p. oreillette primitive. S. v. sinus veineux. (D’après Kest in Laubry et Pezzi.\
Le tube cardiaque primilif reçoit par son exlrémilé inférieure les veines ombilicales, et par son exlrémilé supérieure donne issue au {rone arlériel. Son allongement plus rapide que celui des parties voisines l’oblige à se couder sur lui-même et à prendre la forme d'un S dont l'extrémité inférieure se porte en arrière el à gauche, l'extrémité supérieure en avant et à droile.
Celle plicature permet de lui distinguer : une portion
inférieure l'oreillette primilive où vient s'ouvrir le sinus
veineux formé par la confluence dés veines ombilicales :
une partie moyenne: le ventricule primilif séparé de
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l'oreillette par une partie rétrécie, le canal auriculoventriculaire ; une partie supérieure le bulbus cordis intermédiaire entre le tronc artériel et la cavité ventri- “ culaire. | Ce sont les lravaux de Keith qui ont montré toute È l’mportance de ce bulbus cordis dont Gegenbaüer n'avait que soupçonné le rôle. Par sa partie supérieure le bulbus cordis s’incorpore au tronc artériel tandis que par sa 1 partie inférieure il s'invagine dans le ventricule droit | pour constituer l'infundibulum et prendre part à la formalion des seplum interventiriculaires. C’est à sa dysgé- 4 nèse que Keith attribue la plupart des malformations
congénitales du cœur.
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Figure 2? — ?° stade
Modèle du cœur d’un embryon humain 2°" 5 (D'après Thompson, in
Laubry et Pezzi.)
A. atrium ; À u canal atrio ventriculaire. Bbubus cordis; S œineux. T tronc arlériel commun. U veine ombilicale ; V :ventricule.
3 . Dans un deuxième stade le ventricule forme la partie ; inférieure du cœur, l'oreillette s’est développée en haut et le bulbus cordis devenu verlical croise la face anlé-
à rieure de l'oreillette, en y traçant un sillon.
Dans un troisième stade les oreillettes continuent à se développer vers le haut, tandis que les deux ventricules apparaissent séparés par un sillon : le droit se développant en haut et en avant englobant le bulbus cordis, le gauche en arrière et à gauche. En même temps leur face postérieure devient libre et le canal atrio-ventriculaire devient horizontal en occupant la paroi inférieure de
l'oreillette par suite du mode d'accroissement de celle-ci.
Figure 3 — 3*° stade
Modèle du cœur d’un embryon humain de 2» 5 (d'après Von Vieser, Tandler et In Laubry et Pezzi).
B bulbus cordis; B v. sillon bulbos ventriculaire; A. D, oreillette droite ; A. S, oreillette gauche, T tronc artériel, V ventricule,
Pendant ce temps il se produit à l'intérieur, du, cœur des modificalions. Les deux oreillettes se cloisonnent et
leur cloisonnement amène la formation de deux orifices
auriculo-ventriculaires au dépens du canal atrio-ventri-
culaire. Durant la même période, le bulbus,cordis et le
ventricule se développant vers le bas se séparent par
un sillon qui augmente pour ainsi dire passivement de
profondeur el détermine à l'intérieur du cœur.la forma-
tion du septum interventriculaire.
Puis ce septum prolifère activement en remontant
principalement sur la face postérieure du ventricule. Le bulbus cordis s'incorpore ainsi au ventricule droit. et assure la communication avec le tronc artériel ; mais le septum interventriculaire reste incomplet en haut de manière à permettre secondairement l'abouchement de laorte dans le ventricule gauche.
C'est le cloisonnement de cetle région au’il importe surtout de connaîlre, pour comprendre le mode de, for-
malion des anomalies.
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Figure 8
Schema original; destiné à montrer le cloisonnement du bulbus cordis et du ventricule.
Le bulbe cardiaque normalement oblique en haut et à gauche devant le ventricule et les oreillettes a été supposé rabattu sur la droite.
Dans le bulbus cordis incorporé au ventricule droit apparaissent quatre replis tous situés dans un plan
oblique en avant et à droite. Il en existe deux sur le plan
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postérieur: l’un en haut, l’autre en bas ; Il en existe de
même deux sur le plan antérieur leur faisant vis-à-vis.
Is marchent à la rencontre les uns des autres, et les
supérieurs viénnent, en outre, S’accoler à une lame qui
n'est que la prolongalion de l’éperon du tronc artériel : le seplüum aortico-pulmonaire: De la réunion de ces différents bourrelets résulle la formalion au dépens du bulbus cordis : de l'aorte, en arrière el à gauche, de l'artère pulmonaire en avant el à droite.
La cloison inlerventriculaire sera définitivement constiluée par les deux bourrelels inférieurs du bulbus cordis formant un croissant à concavité infero-gauchè qui vient à la rencontre du croissant à concavité superodroite du seplum ventriculaire. Ils se fusionnent fermant les ventricules et assurant à l'aorte son orifice dans le ventricule gauche. Il est à remarquer que les bourrelets bulbaires poslérieurs et le seplum interventriculaire confinent ous deux, l'un par sa parlie inférieure l’autre par sa parlie supérieure, aux bourrelels que limite l'orifice auriculo-ventriculaire. Ces derniers bourgeonnent pour isoler l'oreillette droite du ventricule, en complétant la cloison interventriculaire par le petit septum atrio-ventriculaire.
Les valvules auriculo-ventriculaires se développent de facon différente pour la valve interne et pour la valve externe. La valve interne c’est-à-dire la plus voisine de la cloison inlerventriculaire est formée principalement
aux dépens des bourrelets qui limilent le canal atrio-
- ventriculaire : le bourrelet postero-inféri:ur du bulbus
cordis prend également part à la formation de la valve interne de la triscupide. La valve externe est surtout
- formée par une invagination de la paroi auriculaire à l'intérieur du ventricule. D'ailleurs la paroi musculaire du ventricule, alors spongieuse et trabéculaire, prend part à la formation de toutes les parties distales des valves.
Enfin on sait quele tronc artériel se partage de bonne heure en deux branches : droite el gauche entourant le pharynx et d'où naissent bientôt les arcs aortiques. C'est au dépens du 4° arc gauche que se forme la crosse aorlique et au dépens des 6° arcs que se constituent les artères pulmonaire droite et gauche, la cloison du tronc artériel se développant de telle sorte qu’elle assure la
_continuilé de l'origine de l'aorte avec le 4° arc gauche, et de la moitié droite du vaisseau avec les arcs pulmonaires. Toutes ces transformations sont achevées vers la” huitième semaine de la vie intra-ulérine, alors que d’après Hecker, la longueur de l'embryon est de 2 c/m 5
et son poids de 9 grammes environ.
Îl s'agit maintenant de s'expliquer, à partir de ces données, la malformation qui nous intéresse. 11 suffit de classer nettement le normal et le pathologique et de voir de quels bourgeons cardiaques ces différents organes sont issus. Nous ne nous occuperons pas naturellement des oreillelles normalement constituées et dont le trou de Botal est physiologiquement perméable à la naissance. Nous étudierons seulement les parlies pathologiques du cœur quant à leur morphologie ou à leur situation topographique. |
Ce qui manque avant tout dans les deux cœurs que nous étudions, c'est un infundibulum pulmonaire et une cloison interventriculaire: or nous savons que normalement ils se constituaient au dépens du bulbus cordis ; c'est donc vraisemblablement sur lui qu'a porté le trouble du développement.
Pour mettre en évidence d'une façon claire les types pathologiques que nous rencontrons, nous disposons nos observalions sous forme de lableau.
Pour ne pas y revenir, nous ferons remarquer, avant de commencer cetle analyse, que l'artère pulmonaire dans nos deux observations vient se lerminer à gauche de l'aorte. Mais cela n’a rien qui doive-nous surprendre. Si on regarde, en effet, un cœur normal, on voit bien l'infundibulum pulmonaire passer en avant et à droite de l’origine aorlique, Landis que continuant son obliquilé dirigée en haut et à gauche dans le sens du courant sanguin, le tronc de l'artère pulmonaire est situé à gau-
che de l'aorte.
De
. TORRES : Dans nos observations, seu le {ronc de | artère mb _ monare a persisté, eh l'infundibulum a disparu a ceci Pre 3 , nous explique Ja position gauche de r artère pulmonaire. <
À un examen superficiel on pourrait croire à une lrans-
_posilion, qui n'est qu'une : apparence due à l’atrophie de. la parlie initiale du vaisseau. Cette remarque étant.
A" faite mous. Te imentionnerons donc plus dans notre élude mi... _ analytique, celle posilion anormale de l'ar tère. pulmo-. = Ter Pre Ë ee ; RÉEL À M … naire, Pier - #- Le # de, <S x 7 :
rt 2 = “ F < à J : À / L 3 } ae k . rte
PAIX RE "” Cu . ne
vu mn 42 n
4 à pr ES x Le EE aEaZa
“adrepnon |
-U9AI9JUI 99JUO[ 9P
PI0q 9[ 4nS Sa[nATRA
Sajuod 4ed sogques ‘SOHOIP SAINT
=oidor o49-qnod quog|-U2A-ON9HNE SOINA[EA e
91IBUOWNA AUOT, e
“aireu -Ownd wnnqrpunyut
9191140 39 JEUION
queJsIxauT e
JIMPYI SOUL HOAp 2[noriue À
us ? SoJUP)SIXAUT SeJUÉ]SIXOU] Le e œ 2A9IIC 79 [EUUON | 91911140 J9 [EUMION e e < Jue)SIxXoUT quéjsrxou] L L1 _ ‘eJloIp 19}J9[[r940 [op onb1p -1890 {PU T9(N04 -I9AIp 9 4ed 9qu9s Jue)SIXoUT -g4doi 94179-jn9d JS aJueJsIXoU] aJUPJSIXOUT (og1qd -01je JUAUOI989] 9[EUION OUI9/X9 [) 2[EULION e L) [PUHION [EUHUON e x e [EUHION [EUTHION e L1 onbrun oenbiufn I oN NOILVAUAISHO & oN NOILVAUASHO
ana9odns-0191504 anaiedes e Jnes 9}SIXA
EAU =HJU9AIOQUI UOSIO[")
ee ; fl
au12X2,[ ANOd os4repnorine 10184
“OUI9AUI [ ANOË 91PNI -U9A-O1HYE S}9J9.HN0Q 9JI01P 21184 e
ROME QUO NP 9JIO1p-0419JU8 9114 e
‘SIP109 Snqnq a1non9dns o1y1eq e
‘SIPI09 Snq[nq 21n9H9JUI 91484
"IRNIMJUIA-ONE tun}dos
af ad oimonodns o19s0d ormeq *DILB[NONTUYA
wunjdos of 44 oinenaqur aie *SIP109
Shin a Id oainmonuodns oruieq
9 [BIO N AUINLE ‘À ‘V 9INAILA LL e [RULION anb1}to8 QUO, LEULION onbraoe 99H10 .
xnoUTtun]o À | auones ,fN2ntquo À mens LOTHAOH 0 SNOLLVAUASTO SANYIUO
‘au1a/x9,] MO a1repnorme 1014 ‘UI9UL Anod AUIB[NINAUIA-OHJE J9J9LNO e
‘PO H9Jae ouoiy np ouyones-0123S04 otjeq e ‘Sinonpdns s91reqnaq syaçetinog
e Joruaid ofnormque À
HAÔIDOIOAMANX YNTIIHO
HNÔILAIVNY LA JILVHVAWO9 AVAIIYL
Ün seul regard jeté sur ce tableau nous montre que tout ce qui dépend du ventricule gauche peut êlre considéré comme normal , au contraire Lout ce qui dépend du ventricule droit est pathologiquement développé. Il suffit de se reporter à la colonne des origines embryologiques Lelles que les travaux modernes nous les ont enseignées, pour voir que dans l'observation n° 1 l’anomalie cardiaque que nous étudions est due à l'absence du développement tolal du bulbus cordis à laquelle s'ajoute une absence de développement du seplum ventriculaire et de la partie droite des bourrelets atriovenlriculaires. |
L'observation n° 11, très voisine de la précédente, nous révèle les mêmes causes, mais la partie inférieure du bulbus cordis a peut-être donné ce pelit diverticule
intramyocardique parlant de l’oreillelte droite el que
nous avons signalé.
L'observation de Bourlot enfin, nous montre des lésions comparables, mais moins graves, dues également à un défaut de développement des mêmes parlies qui ont pu cependant esquisser un ventricule droit (partie inférieure du bulbus cordis), et une cloison interventriculaire dépendant également de la partie moyenne du bulbus cordis et du septum interventriculaire.
La mise en série des ces trois observations nous
permet de conclure que la lésion principale est due aux.
troubles du développement du buibus cordis, auquel le septum interventriculaire lui-même peut être rattaché. Ceci confirme l'hypothèse de Keith, pour lequel la majorité des malformations du cœur serait sous la dépendance d'un vice de développement de cette partie du tube cardiaque. En outre nous voyons que les bourrelets alrio-ventriculaires dans la partie qui confine au bulbus cordis sont également atteints, et que c’est la partie supérieure de cet organe qui est le plus fortement touchée par le processus pathologique.
Cette mise en série nous permet de comprendre l'infinie diversité des malformations cardiaques congenitales possibles, suivant que dans un même organe du tube cardiaque primitif tel ou lel segment est parlicu-
liérement frappé. Ces trois observations forment indubitablement {rois élapes d'une même série dans laquelle un processus pathologique a frappé le même organe de façon plus ou moins brutale.
Quant au fait si eurieux d’un tronc pulmonaire bien conslitué venant se perdre dans la paroi ventriculaire, il suffft de se reporter à notre schema pour en avoir l'explicalion: Le tronc artériel a pris son développement normal, le septum aorlico pulmonaire l’a divisé correctement, mais la cavité du bulbus cordis ne s'étant pas formée, le.canal perméable du lronc pulmonaire se termine dans le bloc myocardique qui aurait dû constiltuer la cavité ventriculaire droite. Nous pensons donc volontiers que la lésion lient plutôt à la non apparilion
de la cavité du bulbus cordis, qu'à la disparition du
ADS
tissu qui devait lui donner naissance. Il en résulte, que, pour nous, le bulbus cordis est représenté sur les deux cœurs que nous décrivons par la partie antérieure ct supérieure de la cloison myocardique du ventricule unique.
Cette hypothèse nous parait pleinement justifiée par ce fait que nous trouvons dans lobservalion n° ? une pelite cavité qui partant de l'oreillette droile suit l'épaisseur du myocarde pour venir se Lerminer devant l'artère pulmonaire en restant séparée de sa lumière par un pont de lissu musculaire de 4 à 5 millimètres d'épaisseur. Si l’on se souvient, en effet, que les cavilés cardiaques se développent principalement en hyperlrophiant des lacunes créées dans les parois du tube cardiaque qui présente un état spongieux, et dont les colonnes charnues adhérentes du cœur de l’adulle, sont le reliquat, notre hypothése apparait comme la plus plausible.
Si nous acceptons celte hypothèse que le bulbus - cordis non développé est représenté par la partie antérosupérieure du ventrieule unique qu'il croise en écharpe comme le faisait d’ailleurs notre petit diverticule del'observation n°2? on aura alors une explication aisée d'un fait important que nous avons jusqu'ici laissé dans l'ombre. Si l’on se reporte, en effet, aux observations I et I, on verra que l'orifice ventriculaire de Faorte est lout entier situé en avant el à gauche des deux valvules auriculo-ventriculaires, alors que sur le cœur normal il est à droite de ces valvules. Il n'y a à ce phénomène que deux explicalions possibles, qu'il est facile de sui-
vre sur un schema de cœur normal.
1°. — Ces deux valves représentent-elles les valvules
auriculo-ventriculaires droites ?
Celte hypothèse a contre elle le fait de l'abouchement en haut de ces valvules de l’oreillette gauche, leur nombre ? au lieu de 3 et le fait qu'il faudrait ajouter à un développement certainement pathologique du bulbus cordis un développement pathologique de la partie gauche du canal atrio-ventriculaire, alors que justement
l'aorte et l’orcillelte gauche sont bien conformées, tandis
_que tout le reste des cavilés droites el les vaisseaux qui
en dépendent sont nettement alrophiés.
2, — [a 2 hypothèse, celle que nous défendons, et qui fait de ces valvules, les valvules auriculo-ventriculaires, gauches, bien que placées à droite de l'aorte, a pour elle les arguments opposés. Mais quelle explication donnerons-nous alors de celle silualion anormale ?
Si l'on admel avec nous que le bulbus cordis comme tout paraît le prouver ést en réalité inclus dans la partie antéro-supérieure de la paroi du ventricule unique, comme il représente le ventricule droit — la paroi musculaire antérieure occupe en réalité la place de la cloison inter-
ventriculaire. Donc, en disséquant notre cœur d'avant
_en arrière, nous le disséquons en réalité de droile à gau-
che, el nous trouvons placés dans l'ordre normal : la paroi interventriculaire, l'aorte, puis les valvules gauches. Pourquoi celles-ci nous apparaissent-elles comme postéro-droites par rapport à l'aorte ? C'est que le ventri-
cule gauche a pris une importance considérable en déve-
Joppant son segment anlero-laléral droit, ce qui a en-
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traîné une apparente rolalion, par développement inégal des parlies : autrement dit, pour nous, le volumineux ventricule que nous rencontrons sur nos cœurs, n'est pas à proprement parler un ventricule devenu secondairement unique par disparilion du cloisonnement d'une cavilé originellement à deux ventricules mais 1l représente seulement : le ventricule primitif ayant pris un développement considérable tandis que le bulbus cordis qui devait donner le ventricule droit est resté inclus dans sa paroi antérieure en conservant sa structure spongieuse.
Si nous résumons maintenant notre conception embryologique nous dirons :
1°. — Le ventricule unique ne représente que le
seul ventricule gauche hypertrophié.
Le ventricule droit, l’infundibulum pulmo
. faire ont plus ou moins complètement disparu, le bul-
bus cordis qui devait leur donner naissance élant resté inclus dans la parlie supérieure de la paroi antérieure du veñlricule unique.
Il ne nous reste plus qu'a rechercher la pathogénie
el si possible l'éliologie de cette malformation,
Pathogénie et Etiologie
Rechercher la pathogénie de la malformation cardiaque que nous venons d'étudier, c'est soulever tout entier le problème de la pathogénie des malformations du cœur. Deux hypothèses restent possibles essayant d'expliquer ces malformations et se partagent depuis longtemps la faveur des médecins qui se sont adonnés à cette question : une première hypothèse s'appuyant sur la théorie embryologique, une deuxième
hypothèse s'appuyant sur la (héorie infectieuse.
La théorie embryologique soutenue autrefois par Senac, a recueilli de nombreux suffrages, et à notre époque, Keith, ainsi que Laubry et Pezzi lui donnent
la préférence. Celle théorie essaye d'expliquer toutes
les malformations congénilales du cœur par des arrêts
ou des vices de développement, Il faut reconnaître que
bien souvent elle y parvient avec aisance. Ses protago- \
nistes ont pour soutenir leur thèse de nombreux cas de
malformations cardiaques héréditaires, s'accompagnant
à. même d’autres malformalions, et dans lesquelles on ne A trouve aucune {race d'infection.
La théorie infectieuse, cherche au contraire à faire
es rentrer les malformalions congénilales du cœur, dans
le cadre de la pathologie générale, disant avec Lance-
__! . reaux. « La tératologie du cœur n’est autre chose que
la pathologie de cel organe pendant la vie intra-uté- — rine ».
Soutenue autrefois par Morgagni et Peacock, elle a
élé reprise plus récemment par Lelulle qui a mis en
évidence les lésions scléreuses que l'on trouve souvent : . dans ces maltormalions. Celte lhéorie a également et | nous dirons même surtout, pour appui la prédominance Re des lésions dans les cavilés droiles qui s'explique aisé- D ment par la circulation fœlale, et qui permet de com-
prendre qu'à des lésions infectieuses plus ou moins
précoces, viennent s'ajouter des lésions mécaniques dues à la slase sanguine en amont des points rétrécis, comme dans les cardiopathies acquises. Mais toutefois si celle théorie rend comple de certains fails, il est improbable qu’elle puisse les expliquer tous, et il nous paraît nécessaire de faire preuve d’écleclisme. Ce n'est sans doute pas l'étude de nos deux observalions qui Ne permettra de résoudre ce difficile: problème de la pathogénie des malformalions cardiaques, mais peut être pourrons-nous par l'étude des faits arriver à une hypothèse vraisemblable dans le cas présent.
Ce qu’il est important de résoudre, c’est de savoir
si ie
s'il s'agit d'organes ayant élé arrêtés dans leur déve-
loppement ou bien d'organes normaux frappés plus ou
Moins précocement par une infection quiles a trans-
formés en bloc scléreux. Cette seconde hypothèse ne peut être Lenue pour vraie, ce nous semble, que si nous pouvons découvrir des reliquats ou des lésions qui prouvent l'existence antérieure d'organes que la sclérose aurait fait disparaître. Or nulle part ni sur l’endocarde,
ni sur l’endothelium des vaisseaux ou des valvules, nous
n'avons constaté de lésions. Le myocarde parait parfai-.
tement normal quoique un peu spongieux au niveau du bloc myocardique où se termine l'artère pulmonaire. Le pelit diverlicule parti de l'oreillette droite est lui-même lapissé d'un endothelium qui parait sain. D'autre part si l'infection esl capable de détruire plus ou moins complètement des organes préexistants, elle ne saurait en aucune facon reproduire des particularités du développement normal, et cette conslalation nous permet dans une cerlaine mesure de fixer la date de l'infection supposée.
On ne peut imaginer, en effet, une infection qui
frappant un ventricule droit, un infundibulum pulmonaire
un orifice auriculo-ventriculaire déjà formés, n'en lais-
serait aucune trace. Il faut donc que celte infection, si infection il y à, ait frappé le cœur avant leur formation.
Nous savons que loules les cavités cardiaques sont formées la huitième semaine, el le cœur d'un embryon humain de cet âge n'a d'après Kôlliker que 4 m/m, 3 de
longueur. Il faudrait donc supposer une infection limi-
tée à quelques millimètres carrés pour expliquer la malformation qui nous occupe. L'invraisemblance d'une pareille hypothèse permet de la rejeter fermement. L'objection persiste, si l'on suppose que le ventricule et l’infundibulum ont disparu après avoir élé formés. En effet, tant que leurs dimensions sont restées minimes, on comprend mal une infection si neltement localisée qu’elle ne déborde pas un peu sur les organes voisins, et comme nous le faisions remarquer plus haut, sitôt que leurs dimensions deviennent relativement considérables, on comprend mal qu'ils disparaissent sans
laisser de trace. !
L'impossibilité d'expliquer celle malformation cardiaque par une infection aussi nellement limitée nous amène à accepter la seconde hypothèse, celle d'un arrêt de développement. 1] est d’ailleurs possible d'en fixer -approximalivement la dale. Celle malformation est certainement antérieure à la formation des cavités ventriculaires (8° semaine) sans quoi notre septum ventriculaire serait apparu. Il est d'autre part cerlain qu'elle a
eu lieu après la plicalure du tube cardiaque, puisque les
rapports du tronc artériel, avéc le ventricule unique
— le tronc arlériel élant représenté par l'aorte et l'artère pulmonaire — sont normaux.
Celle plicature est achevée vers la 4 semaine. La malformation cardiaque que nous étudions es{ done due
à un arrét de développement survenu au deuxième mois
de: la vie embryonnaire.
Parler d’arrêt de développement n'est pas résoudre tout le problème, car, qu’elle est la cause mystérieuse de cet arrêt?
-Poser cette question c'est rechercher l’étiologie des malformations en général. L'on est loin cependant de l'avoir résolue : si nous nous en rapportons en effet à l'excellent traité de Laubry et Pezzi, nous voyons que nombre d’hypothèses ont été émises, sans qu'il ait élé apporté de preuves suffisantes. Néanmoins l'élude des faits cliniques a permis de mettre en évidence un certain
nombre de facteurs éliologiques de ces malformalions
congénilales du cœur. C'est tout d'abord l'hérédité
familiale. 1 existe, en effet, de façon indubitable des familles chez lesquelles de nombreux individus sont atteints de malformations cardiaques identiques ou très voisines ; souvent ils sont porleurs d'autres malforma-
tions.
On a invoqué d'autre part des dystrophies dues à des
infections ou à des intoxications, et il'exisle des observalions probantes où les malformalions sont dues à l'intoxicalion goutteuse ou à la tuberculose des procréateurs. Mais ces observations sont exceptionnelles, et leur
petit nombre s'oppose au nombre considérable des mal-
formations cardiaques dans lesquelles la syphilis des procréateurs est reconnue. Il ne peut, par contre, s’agir ici d'infection syphililique puisque nous avons mis en évidence, l'invraisemblance d’une infection si étroitement localisée, mais d’une dystrophie d'origine syphilitique, le tréponème détruisant où allérant par ses poisons les éléments reproducteurs. 11 est tout à fait vraisemblable que les familles à malformations cardiaques sont souvent des familles d’heredo-syphilitiques, quoique dans un petit nombre de cas il ait été impossible de retrouver des stigmates somatiques ou humoraux de syphilis. Nous croyons donc, que s’il est permis de penser, que quelques malformations cardiaques sont véritablement dues à l’hérédité seule, sans qu’une infection ou intoxication puisse êlre mise en cause, il est possible également qu'à l'origine de la série familiale il se soit produit une infection ou une intoxication causale, que l’hérédité lamarkienne aurait fixé définitivement.
= Pourles deux cas que nous étudions, on ne trouve _dans l'histoire maternelle, ni hérédité familiale, ni tuberculose, ni auto intoxication générale. L'hypothèse de la syphilis originelle ne devient que plus probable encore. Quoique le Wassermann n'ait pu être fait dans ces deux cas, nous ne saurions oublier que ces deux enfants ont été extrails par césarienne. Leurs mères présentaient par conséquent un bassin très vicié par le rachitisme.
Aussi, bien que ces deux enfants n'aient pas été por-
teurs d'aulres malformalions congénitales, il nous sera
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maintes fois, pour d’' autres cas dans le service de notre es _maître le docteur Marcel Pinard — que l'apparition du
_ _ malformations cardiaques de leurs nourrissons se trou-
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TRAITEMENT
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Nous ne consacrerons pas un long chapitre au traitement de ces malformations congénitales du cœur, car à l'heure actuelle, il n'exisie pas de traitement de ces affections. | x |
-Nous pensons, cependant, que lorsque l'esprit des médecins se sera de plus en plus ouvert aux idées d'en-
quête familiale, ils sauront découvrir bien souvent dans
les antécédents familiaux de ces malades, soit à une,
soit à deux généralions des preuves de syphilis. La stérilisalion de celle-ci, est le traitement méthodiquement poursuivi dès le début de la gestation, dans les familles ainsi touchées, comme cela se pratique au dispensaire des maladies héréditaires de la clinique Beaudelocque, dans le service du Professeur Couvelaire.
Nous pensons donc, que si nous n'avons aucun moyen de modifier ces lésions lorsqu'elles existent, nous avons la possibilité par une prophylaxie toujours en éveil, de réduire de plus en plus le nombre de ces tares ou dystrophies. |
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__ CONCLUSIONS
1° / — Dans les deux cas de malformation cardiaque que nous éludions, il exislait un ventricule unique et une artère pulmonaire de calibre normal, mais borgne et venant se perdre dans la paroi musculaire du ventri-
cule. _
2 | — Celte malformation cardiaque rare, n'a que peu d'intérêt clinique, puisqu'elle entraîne la mort en
quelques jours.
3° / — Au point de vue de l’embryologie teratolo-
: gique du cœur, nous croyons avoir prouvé :
1° Que le ventricule unique élait le ventricule gauche. 2 Que le ventricule droit et l'infundibulum pulmomaire sont représentés par la parlie supérieure de la paroi ventriculaire antérieure ; le bulbus cordis qui devail leur donner naissance élant demeuré à l'état
F rudimentaire.
_ 40} — Celle malformation cardiaque est due à un
_arrêl de développement frappant le cœur au cours du
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