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INTRODUCTION
| L'occasion nous ayant été donnée d'observer, en quelques
mois, dans le service du Docteur FLeurY, à l’Hospice général
de Rouen, deux cas d’aorte bivalvulée avec rétrécissement
_orificiel et calcification, nous nous sommes attaché à, étudier
les problèmes qu’ils pouvaient poser,
La réduction numérique des valvules peut reconnaître à l’origine un trouble du développement embryonnaire, mais, bien souvent, l’on est amené à douter du caractère congé-
nital, ou, du moins, tératologique de cette lésion. Celle-ci
pose un problème pathogénique, dont nous avons exposé les données, et qui s'intègre dans la discussion étiologique des malformations cardiaques en général.
En second lieu, s’il est avéré qu’elle permet une longue survie, il ne faut pas conclure qu’elle est innocente ; les porteurs de cette anomalie sont des cardiaques «en puissance », exposés à l’endocardite secondaire maligne, à la sclérose et au rétrécissement orificiel.
Enfin, la présence de sténose orificielle dans nos deux , Cas nous à incité à rechercher quelles relations peuvent “exister entre l’état bicuspide de l’aorte et les rétrécissements aortiques d’étiologie indéterminée, tels que le « rétrécissement: aortique pur, non rhumatismal, des jeunes sujets» et la « sténose aortique calcifiée ».
VE
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Tels sont les principaux points de notre travail ; il n’a malheureusement pas dépendu de nous que nos recherches bibliographiques ne fussent plus poussées,
Il comprend trois parties :
__— Dans la première, nous discutons le problème pathogénique, en nous fondant surtout sur l'étude de la fréquence des anomalies associées et de l’anatomie pathologique. Partant | de ces doûnées, nous avons cherché à préciser les caractères propres de chacune des deux variétés étiologiques.
— Dans la seconde, nous exposons les complications évolutives (endocardite et sclérose) qui, avec une notable fréquence, viennent se greffer sur la malformation bivalvulée, dont elles aggravent le pronostic, par ailleurs bénin.
_ — Dans la troisième, nous sommes amenés à évoquer les
différentes variétés de rétrécissements aortiques, et en parti- Be: : culier à discuter l’autonomie de «la sténose aortique calci- . fiée> avant de préciser les rapports de la bicuspidité avec l’ensemble des. sténoses orificielles.
— Nous indiquons ensuite nos deux observations personnelles, auxquelles nous avons ajouté une troisième, recueillie par M. le Docteur FLEURY dans le service du Professeur 1 AUBERTIN, à l’hôpital de la Pitié. |
| Ê Mais avant d'entrer dans le vif de nôtre sujet, c’est pour À nous un, agréable devoir de remercier encore notre Maître, le Docteur FLEURY. Nous lui devons le choix de notre sujet et la documentation qui a servi de base à notre étude. Nous lui devons aussi l’esprit qui la dirigée. C’est assez dire toute | la reconnaissance que nous avons acquise envers lui. | | |
Nous remercions aussi vivement M. le Professeur DELA- RUE, qui a bien voulu, en examinant et commentant les coupes histologiques de nos pièces, mettre sa haute compétence au service de notre modeste travail.
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pulmonaire à deux valvules.
INFLUENCE DU SEXE. — La prépondérance dans le sexe masculin est manifeste, pe
Miss ABBOTT [1} a relevé l’anomalie vingt-six fois. chez
lhomme, contre deux fois seulement chez la femme.
Parmi les cas relevés, par Lewis et GRANT 1281, il y avaït soixante-trois hommes et vingt femmes ; dans ceux de Miss WaAUCHOPE, on note quarante-deux hommes pour dix femmes, et l’auteur note que cette prépondérance peut avoir un rapport avec l’association à l’anomalie d’une endocardite lente, affection plus commune chez l’homme que chez la femme.
L’addition de ces trois séries de chiffres donne cent trente et un cas pour le sexe masculin, contre trente- one pour le: sexe féminin.
ANOMALIES ASSOCIÉES
Anomalie mineure à l’état pur, la valve aortique! bicuspide peut s'associer à d’autres malformations cardio-vasculaires. L'étude de ces associations présente de l'intérêt à un double point de vue: pathogénique et pronostique. Aussi auronsnous recours au tableau d’ensemble dressé par SIMMONDS, Nous avons pensé qu’il serait bon de pouvoir y comparer, aux points de vua numéral et qualitatif, les associations rencontrées dans les cas de valve pulmonaire bicuspide.
SImMMONDs a pu collecter cinquante-six cas de valve aortique bicuspide contre quatre-vingt-huit de valve pulmonaire bicuspide. Les associations s’y répartissent comme suit :
|AORTE | PULMONAIRE | BICUSPIDE | BICUSPIDE
MALFORMATIONS ASSOCIÉES
— Défaut du septum interven-| (TIC AITERE PRE OP RCTEETE — Ouverture du Foramen Ovale: ES PR et CEE — Canal artériel perméable..
— Défaut du septum interven-| triculaire avéc Foramen| ovale ouvert ..... SR HE — Défaut du septum interven-| triculaire avec canal artériel perméable ...........
— Défaut du septum interventriculaire avec Foramen ovale et canal artériel per- SISTAN ESS MAS RER RUE
Le pourcentgae des cas associés est : pour l’aorte, 14,3 % ; _ pour la pulmonaire, 84,1 %.
— Dans sa statistique des «Maladies cardiaques congénitales », Miss ABBOTT [2] a relevé trente-deux cas de valve aortique bicuspide, contre un seulement de valve pulmonaire bicuspide. Cette importante différence, qui surprend au : N premier abord, est due au fait que l’auteur signale seulement Re ces affections valvulaires dans les cas où elles sont classées comme lésions primaires.
À TT et,
Dans ces trente-deux cas d’aorte bicuspide, on note les à associations suivantes :
POLTE Mn
— défaut du septum interventriculaire .....:... 2 à — défaut du septum inter-auriculaire ........... 3 canal. ariériel perméAble RENE NERO N 2 — dilatation de l’artère pulmonaire ............ 2 = hypoplasie de: l'aorte RES HE SERRES ar — dilatation aortique ..... AE or EPA LE bre b)
PROBLÈME PATHOGÉNIQUE
“la première étude d'ensemble de cette malformation a
4 re et dur Je premier était dû à se
_ Maïs c’est OSLER qui, en même temps, à propos de sept
ES cas personnels, mit en valeur cette lésion et souleva la se mes pathogénique.
Depuis, les publications se sont TRE sur ce sujet,
_ surtout en Amérique, si bien que l’état bivalve occupe main-
tenant une place particulière dans le groupe des malformations cardio-aortiques.
CHAPITRE PREMIER
sl) FRÉQUENCE
SIMMONDS [38], de Chicago, dressant en 1923 un tableau d'ensemble des autopsies pratiquées par des auteurs différents, en donne la proportionnalité suivante :
TABLEAU I NOMBRE NOMBRE D’ORIFICES APFEUS D’AUTOPSIES AORTIQUES is à BIVALVES SIMPSON ..... 4.352 ie: 1 p. 879 DE VRIES ...: 3.600 12 1 p. 300 MALO 2. À 5.714 1 1° p6714 SIMMONDS .... 2.000 1 1 p. 2.000 BABESD Ait 10.000: 7 1 p. 1.428 ATEMIOTAL A 550; :, 025.000 26
Nous y ajouterons les chiffres fournis p par Miss AT CHOPE. [44], portant sur les autopsies pratiquées de 1 , _ 1926 au London Hesgital EVE UNE nat RUE ÉS
se LONDON HosPrraL LS 9.966 ne
La combinaison de ces | chiffres donne une proportion de 0,21 %. Ce chiffre faible est dû au fait que les autopsies ont été faites pour des affections très diverses et non ce seulement pour des affections cardiaques. -
FRÉQUENCE RELATIVE. Ont à sa fréquence relative dans le groupe des anomalies valvulaires, elle peut être fournie par l’analyse Fe plus de deux cents cas collectés par SIMMONDS :
TABLEAU II EN AS ; DS LÉSIONS ___, | NOMBRE DE CAS 2 valvules:.... Se 58 — Valve aortique AS AIN E Se MARS FRS 5 5'valvuless 2 RCE ssh 2valvules "0 HORS 2e — Valve pulmonaire 4 valvules......... | 48 * 5 wvalvules:..4:1. 2 :
— Valves aortique et pulmonaire : 2 valvules dans chaque 4 .
— 2 valvules aortiques avec valve pulmonaire munie d’un diaphragme à petite OUVEFEUT EL A ENNIRRNNR EE RS REA ji
— Dans chaque vaisseau: 3 valvules (une ; étant petite et rudimentaire) ........ 1
— Aorte et pulmonaire non séparées : tronc
COMMUN 4 VaINITIES SEM ONE) 1
CET A rte Me: prévoir avant l’ouverture qu ‘il n° 2 sa sé où ne Lio Bien que, RDS) elle soit” se
Le ventricule gauche est souvent CHARTE, quelque- _fois dilaté. En réalité, les déformations du cœur et de l’aorte % sont contingentes, variables selon l’âge du sujet et l’impor- LE tance ne ions associées ou secondaires,
Srècn DES VALVULES. — En Fed l’orifice So tt à par é Lines du vaisseau, on voit qu’une des trois sigmoïdes fait défaut. C’est ainsi qu’on aperçoit le mieux la fente inter- = sigmoïde, dont la direction permet de préciser le siège des _ deux valvules.
Cette fente est tantôt orientée dans le plan frontal, limitant une valvule antérieure et une postérieure, comme dans nos deux premières observations ; tantôt, dans le plan sagittal, séparant des valvules droite et gauche, comme dans notre cas n° III. Le plus souvent, cette fente est en direction “KA oblique et la disposition échappe à une description précise, C2 ' Parmi ses cinquante-deux cas, Miss WAUCHOPE [44] a Mer: rencontré les dispositions suivantes : | Ci
— 15 fois : 1 valvule antérieure et 1 postérieure ; 40 — 17 fois : 1 valvule droite et 1 gauche ; — 20 fois : 1 fente intersigmoïdienne oblique.
On avait pensé que la direction de l’ouverture entre les
_. deux valvules pourrait fournir une information quant au Be mécanisme responsable de l’anomalie. En réalité, dit SIm-
.MONDS, « l’adaptation des deux valvules à leur fonction de fermeture de l’ostium aboutirait nécessairement à changer | la direction primitive de cette ouverture ».
DiMENSIONS. — L’orifice aortique ouvert, on apprécie les dimensions et l’état des valvules.
> _ OSLER [34] avait déjà attaché une importance toute parti-
culière à leur taille respective. Dans aucun de ses dix-huit cas il n’avait pu trouver une valvule qui fût le double de
l’autre ; aussi renonça-t-il à considérer l’anomalie comme acquise. À l’autopsie d’un fœtus de huit mois, il ie l'existence de deux valvules aortiques saines, dont les bords libres mesuraient, l’un 9 mm., l’autre 8 mim. (L’orifice pu monaire était également muni de deux valvules, toutes deux saines et mesurant chacune 10 mm.) |
Le plus souvent, les tailles sont inégales, mais voisines, | différentes de quelques millimètres seulement. La
Une seule fois, à notre connaissance, il a été signalé qu’une valvule fût deux fois plus vaste que sa voisine, si nous ne retenons que les cas non-compliqués : t -
J. MENDEL et A. HEINRICH (in Am. Journ. of Med. Sciences 1933, p. 364) relèvent chez un enfant de dix-huit mois, présentant une communication aortico-pulmonaire à fistule courte, une valve aortique bicuspide congénitale, ldont (la sigmoïde antérieure est le double de la postérieure, sans toutefois donner de mesure.
D'ailleurs, les mesures sont faites selon la corde et non selon l’arc ; il est donc impossible d’obtenir que le bord libre de l’une soit le double de celui de l’autre.
Dans nos cas personnels, les dimensions des bords libres valvulaires ont été :
Cas N° I: valvule postérieure .......... 37 mm. valvule-antérieure =: :"-......: 41 mm.
Cas N° IT: valvule postérieure .......... 34 mm.
Valvuleranteneure re _ 42 mm.
Cas N° III : valvule droite .........-...... 35 mm. Ù valvale. @ouche: = se. 30 mm. |
Dans ces trois cas, la longueur de la plus petite est seu- | lement de 10 à 20 % moindre que celle de la plus grande.
ETAT MACROSCOPIQUE. — L'aspect des valvules est très divers ; il varie selon l’origine de l’anomalie et selon les lésions secondaires. Aussi peut-il donner lieu à des interprétations différentes.
En décrivant la valve aortique bicuspide, OSLER [34] avança trois caractéristiques de la forme congénitale (réa-
dt. ss ul an hs
NERO ET PEN TR PR Or
lé best des cas où le même auteur considère l’état icuspide comme lésion secondaire compliquant d’autres anomalies cardiaques est de: quarante-six et l’aorte,
_contre trente pour la pulmonaire.
= — Une troisième statistique, celle de Miss WAUCHOPE [44], i 3 nous paraît particulièrement intéressante, car elle ne con-
cerne que des cas très probablement congénitaux. Parmi les AU ie observations -qu’elle comporte, nous’ avons
trois dois une fenestration des sigmoïdes, Vans en association avec un diverticule de Meckel ; — une fois une valve pulmonaire bicuspide, avec double veine cave inférieure ; — une fois une sténose pulmonaire ; © — une fois un défaut de la cloison interventriculaire ; — une fois un canal artériel non oblitéré, avec diverticule de Meckel (chez un enfant de onze mois) ; — deux cas, enfin, montraient une constriction de l'aorte au siège du canal oblitéré, et, dans l’un de ceux-ci, le septum interventriculaire, était défectueux.
Ainsi relevons-nous, sur un total de cinquante-deux cas, l'existence de neuf malformations cardio-vasculaires d’origine congénitale, dont quatre graves.
Ces chiffres peuvent donc être mis en parallèle avec ceux de Miss ABBOTT, qui, sur trente-deux observations, trouva cinq fois une anomalie de cloisonnement des cavités cardiaques, portant deux fois sur le septum interventriculaire.
Bien qu'aucun des trois auteurs précités ne l’ait signalé, la valve aortique bicuspide peut encore s'associer à toutes les variétés de communications aortico-pulmonaires, assez rarement, il est vrai. La variété la plus grave de cette communication réalise, par absence totale du septum bulbaire, un tronc artériel commun, qui est souvent muni de quatre valvules.
Nous voudrions également attirer l'attention sur les fenestrations sigmoïdiennes, malformations particulièrement fréquentes dans l’aorte bicuspide. Leur intérêt réside dans
Je fait que, Less Dent near DR hgiel es
sn des valvules, elles pourraient provoquer une insuffisance aortique. Leur origine congénitale est d’ailleurs dou- _teuse, et FoxE [12], qui: a étudié une série de deux cent quarante-six fenestrations, a constaté que leur porportion Fe augmentait avec l'âge du malade, = ie PT Rte
ù Enfin, nous ne saurions conclure « ce > chapitre sans Ste _ que la valve aortique bicuspide a été parfois signalée dans à des cas complexes de malformations cardio-vasculaires ou d’ordre général. L'observation d’OSLER (331, que nous reproduisons au chapitre « Pathogénie », en est un exemple.
De cette étude des associations on peut conclure : :
1° Les malformations cardio-vasculaires sont peu fréquentes dans l’aorte bivalve (six fois moins que dans la pulmonaire bivalve, d’après SIMMONDS) ; ï
2° Ces associations sont généralement d’ordre mineur et ne présentent que rarement une gravité fonctionnelle.
th CHAPITRE II & Se
ANATOMIE PATHOLOGIQUE
< = Les caractères anatomiques des valvules semi-lunaires —- aortiques dans l’état bicuspide sont importants à préciser, ie car ils constituent la base de la discussion étiologique de
l’anomalie. Leur étude est cependant rendue difficile par le | fait qu’on les trouve souvent modifiés par des lésions secon- ÈS daires de sclérose, Toutefois, d’assez nombreuses autopsies £ ont été faites chez des enfants et des adultes: jeunes, voire
même chez des fœtus, qui ont permis de fixer les caractères £: de l'affection primitive et non-compliquée,
rutres, elle Abies valvule done constituée
histologique capable, . d’après eux, d'apporter la certitude.
_ raient de façon ininterrompue d’un côté à l’autre et l'on ne _ trouverait aucune trace inflammatoire ; dans les formes de fusion acquise, au contraire, la structure de chacune des _ deux valvules primitives pourrait être retrouvée au milieu _des lésions d’endocardite.
Dans nos deux premiers cas, où l’examen microscopique a été pratiqué (Professeur DELARUE), «la charpente valvu- __ aire est reconnaissable grâce à la présence de quelques éléments élastiques persistants ; mais elle est tellement remaniée par une sclérose collagène et hyaline, avec nombreux dépôts calcaires, qu’il est impossible d'identifier deux valvules accolées. On trouve, d’autre part, des lésions qui réalisent l’image typique d’une endocardite végétante caïlcifiée ».
Z L'ÉTAT DES ARTÈRES CORONAIRES ET LA SITUATION DE LEURS
ORIFICES sont importants à préciser. Différents auteurs aflirment que la présence de deux orifices coronariens dans un
; même sinus est un indice en faveur d’une fusion acquise, 7. tandis que l’existence d’un orifice dans chaque sinus indique FR 4
#1 une origine congénitale. Celle-ci vaudrait également pour les
__ cas accompagnés d'anomalies coronariennes comme, par exemple, celui de SIMMONDS [38] que nous citons :
Observation |
(SIMMONDS. — Amer. J. of Med. Sciences, 166, p. 584, 1923)
Les deux valvules, l’une antérieure et l’autre postérieure, étaient de taille approximativement égale, les deux coronaires ‘ prenaient naissance au sinus antérieur,
La coronaire gauche se présentait sous la forme de deux vaisseaux séparés de 2 millimètres, l’un étant à peu près le double
EN R mais en la; taille dépasse à à peine celle d’un pois. 2 A Brute, MAGROSCOPIQUE, —,Pour appuyer des caractères anatomiques souvent douteux, LEWIS et GRANT ont récem-
ment proposé d’ajouter à l'examen macroscopique une étude -
Dans les formes congénitales, les assises cellulaires passe
PARC
de l'autre ; le plus uns naissait sur la paroi aortique, à 2 mm.
du point de jonction des deux valvules et au niveau de la marge supérieure de la valvule.
La coronaire droite naissait à 2 mm, de Ja jonction de Jextrémité opposée de la valvule avec la paroi aortique et à ‘2 mm. au-dessous du niveau du bord supérieur de la valve,
Dans notre cas I, les deux coronaires naïssaient dans le
plus grand sinus, l’antérieur. La coronaire gauche était.
normale. L’orifice coronarien droit était doublé d’un orifice
accessoire, où prenait naissance une coronaire droite acces-
soire, dont le trajet était distinct de la coronaire droite principale émanant de l’orifice principal.
Dans notre cas II, il y avait un orifice coronarien dans chaque sinus, mais la coronaire gauche, née du sinus antérieur, se trifurquait dès son origine en trois branches équivalentes.
Dans notre observation III, chaque sinus avait également son orifice coronarien, mais on ne signalait aucune anomalie artérielle.
MARTIN et LEWIS contestent toutefois l’importance de la situation des orifices des artères coronaires. Ils montrent que ces vaisseaux apparaissent après que les bourgeons du Bulbus Cordis ont été excavés pour former les valvules semi-lunaires, et donc après complète séparation de l'aorte et de l'artère pulmonaire, Qu'’elles naissent derrière les différentes valvules ou du même sinus de Valsalva, cela paraît dépendre plus de
la situation des valvules à l'égard de leurs trajets respectifs
dans le cœur plutôt que du sinus où elles prennent normalement leur origine, Si l’ouverture entre les valvules a une direction antéro-postérieure, elles naissent chacune ‘l’un sinus différent ; au contraire, si l’ouverture est plus proche de la surface coronaire, elles prennent leur origine derrière la même valvule, c’est-à-dire l’antérieure. Cette règle, vérifiée dans nos observations I et III, était infirmée dans notre cas Il.
ANOMALIES CARDIO-AORTIQUES ASSOCIÉES. — Nous avons signalé les anomalies coronariennes. Nous indiquerons seulement les autres ,;que nous avons développées ailleurs :
ar dgnddé eat eien ésolubes)
1° Le bord libre est habituellement ‘toit, sans épaissis- 4 Ë | sement nodulaire indicatif d’un corpuseule d’Arantius ; à _ 2° Le bord fixe présente un contour normal ou une rai- _nure superficielle indiquant la fusion des deux valvules ; 8° La face aortique de la valvule présente un raphé distinct qui indique la division des deux sinus, ce raphé variant d’une arête élevée sur la paroi aortique à une épine __ simple ou double, s'étendant à une distance variable le long _ de la valvule.
Ces caractères demandent à être recherchés avec le plus grand soin ; en réalité, les lésions de sclérose remanient _ l’aspect primitif, de telle sorte qu’il est souvent impossible | de les identifier avec certitude. ‘d Les cas de valvules absolument saines sont très rares. Nous n’en avons trouvé que quatre observations dans la ri bibliographie que nous avons pu consulter (deux de OSLER x [32], une de RICHTER [6] et une: de BALTHAZARD et DE- SOILLE [7]).
Dans la presque totalité des cas, les lésions secondaires 4 odifient plus ou moins l’aspect des valvules, Il s’agit; selon les cas ,de dégénérescence fibreusé ou fibro-hyaline, de dépôts ‘4 athéromateux ou de sclérose avec ou sans calcifications. Nous étudierons chacune de ces dégénérescences au chapitre des complications.
Dans nos observations personnelles, les caractères anatomiques étaient les suivants :
Cas N° I. — Valvule postérieure : la face sinusale est 1 parsemée de saillies rugueuses, épaisses et calcifiées. Le bord
libre est transformé en bourrelet calcaire sur toute sa longueur. La paroi aortique du sinus est lisse.
— Valvule antérieure : le bord libre est totalement induré La face sinusale montre un éperon calcifié à sa partie posté- 4 _ rieure. La cavité est traversée, à sa partie moyenne, par un large pont fibro-crétacé rugueux, qui atteint la paroi aortique à 3 mm. au-dessous du niveau des points d’attache valvu-
: que: ne ne pas de raphé, " FAC TMRE \
Cas N° II. — Les bords libres sont partiellement fase à nés ; ; minces et souples dans. leur moitié gauche, ils sont épais et scléreux dans leur moitié droite. La surface axiale _ des deux valvules est normale. La face sinusale, au contraire,
_ rieur est presque, comblé par les végétations ; sur une verrue _ calcifiée du fond est implanté une végétation friable et pédi-
calcaire, à direction antéro-postérieure, qui occupe sa moitié inférieure sans atteindre la paroi aortique.
Cas N°. III. — Valve droite: la moitié antérieure est très épaisse, scléreuse, pourvue d’un nodule cartilagineux étalé : la moitié postérieure est normale et souple.
—— Valve gauche : la moitié postérieure présente un nodule très dense, étalé, occupant le tiers supérieur de la valvule. Les autres parties sont normales.
Les deux bords libres ont un nodule d’Arantius.
On pourrait s’attendre à ce que des lésions de sclérose aussi considérables déterminent à tout coup une insu fjisance aortique. En réalité, le plus souvent, le modelage des lésions réalise une bonne coaptation des plans de contact et rend l'orifice continent. Nous citerons à cet égard notre cas N° IIL, où la portion sclérosée d’une valve s appliquait parfaitement sur la portion souple de l’autre.
Par contre, la fibro-sclérose valvulaire provoque, avec une certaine fréquence, le rétrécissement de l’orifice aortique. Ce ne fut le cas dans nos deux premières observations. Nous exa- Re minerons en détail cette question dans la troisième partie de notre travail. |
à ] ; dt
| Il n’est pas rare de trouver, à côté de deux valvules de k taille voisine, une ébauche de troisième valvule (deux cas de OSLER [32], un{de BLiIN et un de FULLER, entre autres). Cette ébauche est plus ou moins évoluée : dans certains cas, elle est représentée par un simple repli sur la paroi aortique :
" est hérissée de rugosités saillantes et calcifiées : le sinus anté-
culée. La cavité du sinus postérieur présente une saillie
ges est rarement intéressée par la sel Æ ; arfois, quand celle-ci est peu marquée, on peu Fe découvrit un autre vestige de Vancienne commissure au yes
sept 1 de en er de la valvule sur la paroi bis # 1
ne de la Pr valvule est un critère de grosse | Re TR Malheureusement il est, Jui, aussi, difficilement appréciable, 3 À
_ Bien entendu, ces EE ne peuvent être PE que dans les cas où lendocardite est survenue postérieurement _ à l’évolution complète des valvules (cloisonnement et exca- _ vation des bourgeons bulbaires). Les autres cas, plus précoces, réalisent des lésions complexes échappant à tout type de description. 3
2° SÉQUELLES INFLAMMATOIRES, — Macroscopiquement, elles sont d’une grande diversité et de valeur inégale. Les | plus fréquentes sont : les pertes de substance des valvules, V2 les petits anévrismes du sinus unifié et les festons fibreux k _orificiels. Deux observations en rapportent des exemples : ;
M: Observation Il 18
Hs, (OSLER. — Montreal General Hospital Reports, 1880, 1 : 233) Mr D. Homme de quarante-cinq ans. Aucun renseignement clinique.
A7 Cœur : gros et hypertrophié, cavités droites distendues, ven-
D 4 tricule gauche rétracté (les parois antérieures ont 2 cm. d'épais-
D. seur), valve mitrale un peu opaque et épaisse, ‘orifice aortique
de 8 em. de circonférence, incontinent, à deux valvules seulement : | l’une mesure 4 cm. 5, le long de son bord litre ; de sa surface … aortique naissent deux petits anévrismes : l’un près du centre, | de la taille d’une petite cerise, est rempli de caillots et présente deux perforations ; l’autre, postérieur, n’est pas aussi grand, mais passe profondément sous l’endocarde et communique avec lé ventricule par deux petits orifices.
Le bord libre de la valvule est épaissi et rude. Du côté aortique, on voit deux sinus séparés par un raphé semi-calcaire, qui se termine à mi-chemin de la hauteur sigmoïdienne par un éperon épais et tubéreux, couvert de petites végétations, Derrière la partie
_ mesurent seulement un peu moins que le ségment vaste ; M
postéro-droite du segment unifié, le sinus est plus Sr et marque la fin des anévrismes.
L'autre valvule, postérieure, est déchirée auprès de son bord | fixe. Quand les portions séparées sont replacées côte à côte, e les
sont très épaissies par un dépôt athéromateux et battent de haut ë en kas quand on remue le cœur. _ sinus de cette valvule est vaste.
Observation III
(FuLcEr. — Trans. of the Path. Soc. of London, t. 1, p. 216) in Thèse HARANGER [20]
Homme de trente-neuf ans, éprouvant depuis neuf mois une gêne rétro-sternale avec oppression à l'effort, Récemment, ana- \ © sarque et douleur précordiale. Matité cardiaque étendue, frémissement. Les deux bruits étaient prolongés et confus, se couvrant lun l’autre.
_ Autopsie :
Faible quantité de liquide hémorragique dans les deux plèvres. Congestion des poumons. Tubercule cru du sommet gauche.
Cœur très distendu. Ventricule gauche très dilaté, mais peu hypertrophié. >
Les valvules aortiques sont très épaissies et couvertes à leur
face inférieure d'un dépôt fibrineux récent. Au nombre de trois,
elles sont de tailles bien différentes : deux très vastes, pendant que l’autre est très aplatie et à peine plus large qu’un gros pois ; par une de ses extrémités elle adhère à la valvule voisine, par l’autre à la face inférieure de la valvule antérieure.
Les. deux grandes valvules sont un peu malformées à leurs extrémités, d’où naissent de petits tendons, fixés, d’autre part, sur l’aorte,
À droite, les valves sont toutes normales et saines.
Surtout quand ils sont associés, les indices de dualité primitive et les séquelles inflammatoires, macroscopiques et microscopiques autorisent une forte présomption en faveur . de la fusion.
B) Indices de l'absence congénitale d’une valvule
Un certain nombre de cas se réclament d’une origine tératologique, par absence congénitale d’une valvule.
Ce sont ceux dans lesquels les deux sigmoïdes présentent des dimensions approximativement égales ; de plus, toutes
nt petit présenter une Robe partielle ou globale, | L nt des portions abcendänte ou isthmique, des
tandibulo-sipnerdienne à trajet féctiligne ou fistuleux ; enfin, le ligament artériel est resté souvent perméable.
Les cloisons cardiaques peuvent être imparfaitement fermées : : le cas est plus rare pour le septum interventricu-
_laire que pour le septum inter-auriculaire, où le trou de
Botal est incomplètement obturé par un clapet mobile ou
_ largement ouvert.
ÉTUDE PATHOGÉNIQUE
La pathogénie de l’aorte bivalve repose sur des données anatomiques souvent incertaines et d'interprétation difficile, car elles concernent rarement des lésions à l’état pur.
La question se pose de savoir si cette malformation résulte d’une erreur embryologique, ou bien d’une fusion sigmoïdienne dans une valve primitivement normale, cette fusion étant acquise, soit dans la période fœtale, soit plus tardivement. Cette discussion est d’ailleurs ouverte à propos de beaucoup de malformations cardiaques.
L'on pourrait penser a priori que l’absence d’une valvule aortique résulte nécessairement d’un trouble du développement embryologique. OSLER a fait justice de cette vue trop simple et montré que des inflammations et scléroses valvulaires peuvent provoquer la fusion de deux sigmoïdes : des îlots scléreux, des végétations calcaires se développent dans le sinus de Valsalva ; au voisinage des points d'insertion
- valvulaire, ils provoquent des remaniements qui, par un
processus à la fois destructif et constructif, rompent les
freins des valvules de lient celle-ci l’une à l'autre ; suppression d’un point d'attache fait disparaître - ja dis! tion entre deux sigmoïdes. | |
En revanche, la sclérose survient icaue snint sur FR à valvules dont la réduction numérique est indubitablement congénitale. De sorte qu’il est bien difficile de distinguer avec | sûreté la lésion acquise et le trouble embryogénique. Pa Sur quels pu en peut-on se fonder valablement ? RTS
A) Indices de fusion acquise Lee
Cette fusion résulte d’une endocardite survenue, soit dans À la période fœtale, soit dans l’enfance et même dans l’âge bi adulte, En fait, la date de l’endocardite causale reste presque toujours obscure, Le processus infectieux responsable de la fusion détruirait secondairement la cloison résultant de l’'accolement des bords valvulaires. La disparition de cette cloison pourrait être due aussi à la simple rétraction cicatricielle.
En faveur de cette hypothèse, on peut trouver des indices de l’état originel et des séquelles inflammatoires.
1° INDICES DE L'ÉTAT ORIGINEL. — D’abord la faille respective des valvules. Il semblerait a priori que cette étiologie ne doive être admise que dans les cas où l’une des valvules est deux fois plus large que l’autre. En réalité, les lésions dégénératives sont telles, dans cette anomalie, que l’on ne peut être exigeant dans le rapport des tailles ; on ; ne saurait toutefois admettre la fusion dans les cas où les | valvules saines ou peu altérées sont de dimensions égales ou très voisines. À cela, certains auteurs objectent que l’égalisation des deux valvules résultantes peut se faire par un processus d’adaptation à la fermeture de l’orifice. Cette explication physio-pathologique reste une hypothèse incontrôù lable; elle implique d’ailleurs que la fusion est très ancienne.
— Un autre indice favorable est représenté par Les restes de la cloison d’accolement. Ceux-ci consistent le plus souvent en un raphé plus ou moins saillant sur la paroi aortique du sinus supposé unifié. C’est là qu’il faut surtout le rechercher,
“aux. ie ere et aux transformations Rte re Aussi le meilleur critérium consiste-t-il dans l'existence,
110 o NU »
_— cardiaques : inocclusions septales ;
— coronariennes : portant sur l’orifice ou sur le tronc ;
4 _— aortiques : hypoplasie, dilatation ou rétrécissement des portions ascendante ou isthmique, communication aortico-pulmonaire, etc... ;
__— pulmonaires, enfin : valve pulmonaire bicuspide.
.. Nous ne saurions oublier de signaler que des malforma-
tions d’ordre général accompagnent parfois les anomalies
RER RE + Une observation de OSLER nous paraît devoir être particulièrement citée à ce propos : Éc E " Observation IV 3 :
> (OSLER [33]. — Montreal General Hosp. Reports, 1880, 1 : 177) FRE SOMMAIRE. -— Fœtus de huit mois. Aorte descendante avec sous- ,
clavière gauche nées du ventricule droit. Artère innominée et 4 carotide gauche naissent du ventricule gauche. Septum inter- D ventriculaire imparfait. Fusion de deux valvules semi-lunaires #2 de: l'aorte, Nombreuses autres malformations d'ordre général.
Cœur un peu plus gros que la normale. Oreillette droite de taille modérée, avec sang et caillots. Valvule d’Eustache large. Foramen ovale ouvert, mais une membrane mince, translucide, peut être tirée du bord postérieur de l’anneau et clôt à moitié Eu l’orifice.
Valve tricuspide : ‘eux nodules hémorragiques perlés.
Ventricule droit plus gros que le gauche (parois : 2 à 3 mm. d'épaisseur), cône, artériel normal. De cette cavité sort un large
‘ vaisseau de 8 mm. de diamètre à l’origine, qui passe par-dessus le vaisseau issu du ventricule gauche, croise la bronche gauche, puis descend selon le trajet de laorte thoracique, A 7 mm. de
, son nca, il et de petites mtéres) ouaires à € ‘imparfaitement AO et juste avant d'atteindre Ja
la d eiiians côte. rie ny. a pas de communication avec de v naissant du ventricule gauche.
Le ventricule gauche est plus petit que * droit, mais parois sont plus épaisses (3 à 5 mm.). ‘Orifice mitral normal. Un vaisseau sort de cette cavité, qui passe 1 ou 2 cm. au-dessus de la trachée et bifurque alors, formant les artères innominée et caro- _ tide gauches. Le vaisseau est seulement la moitié environ de celui qui vient du ventricule droit. La cloison interventriculaire
est imparfaite : petit orifice de la taille d’une plume d'oie, situé ù
à la partie postéro-supérieure du septum ; à son bord supérieur,
le segment gauche de la valve tricuspide est attaché et pue être tiré vers le Fas jusqu'à occlusion presque complète.
Oreillette gauche petite. Veine pulmonaire normale,
Les semi-lunaires sont anormales ‘dans les deux vaisseaux : dans la branche issue du ventricule gauche, il y en a deux seulement ; dans celle venant du ventricule droit, il y en a deux. de taille pleine et une chétive, imparfaite, entre elles.
Malformations d’or'dre général : hernie ombilicale énorme, Spina Bifida, hydrocéphalie.…. | =
La présence d’un vestige de troisième valvule constitue un argument de plus en faveur de l’étiologie congénitale, à la condition toutefois que cette valvule rudimentaire soit parfaitement saine et que la valve entière soit indemne de ! toute séquelle. endocarditique. -
C) Cas douteux
I faut bien reconnaître que peu d’observations répondent à ces critères. à :
:— Ainsi, dans notre observation N° III, .bien que les | | valvules fussent peu altérées, aucun indice — direct ou à indirect — ne permettait de se prononcer avec certitude sur | l’étiologie de la malformation. Toutefois, l'absence de séquelles macroscopiques d’endocardite permettait de la considérer comme vraisemblablement congénitale.
\ — D'autre part, dans un grand nombre de cas, les dégénérescences fibro-hyaline et surtout calcaire masqueñt l’aspect
pr mitif, et l'examen, même détaillé, de la pièce ne peut, à un seul, permettre la décision.
: Nos deux premières observations méritaient ces réserves : £ les calcifications sigmoïdiennes et sinusales rendaient illisibles les caractères anatomiques des valvules. Cependant, il y avait des indices valables en faveur de l’origine congé _nitale ; dans le cas I surtout, où nous avons noté :
1° La présence de deux orifices coronariens dans le même sinus ; RDS L'existence d’une coronaire droite accessoire, issue d’un “4 Éfice supplémentaire et doublant le trajet de l’artère prin-.
cipale ; |
| 3° Quelques fenestrations ténues de la valvule postéro- __ droite de la pulmonaire.
Dans le cas II, la seule note congénitale était fournie
par la trifurcation de l’artère coronaire gauche. & Pour les cas douteux, comme l’étaient les nôtres, LEwIis
ct GRANT [27] ont proposé de recourir à l’examenr histolo-
giq'ue.
Celui-ci doit être pratiqué sur des coupes en série inté-
ressant toute la hauteur de la valvule, et notamment sa base,
au niveau de l’implantation aortique.
4 Les conclusions de ces auteurs, reposant sur l’étude micro-
scopique de onze cas, sont les suivantes :
—— Dans les cas de malformation congénitale : 1° l’architecture sigmoïdienne est respectée ; les couchgs cellulaires passent de façon ininterrompue d’un côté à l’autre de la valvule ; 2° on ne remarque aucune séquelle inflammatoire L ancienne.
— Dans les cas de fusion acquise, au contraire : 1° la structure des deux valvules primitives peut être . découverte ; 2° on relève les ‘traces d’une endocardite plus ou moins éloignée.
En réalité, les conclusions histologiques ne sont pas, elles non plus, toujours aussi rigoureuses : d’une part, l’architec-
‘ture rain Due être indie és onienute ae dégénérescences secondaires ; d’autre part, | souvent impossible de distinguer l’endocardite causale
LACET
endocarié-comphonto re ancienne.
Hope les pièces de. nos deux PETER so val et nous ne saurions mieux faire que de OA sa propre. conclusion : *
« Les lésions réalisent l’image typique d’une endocardite _végétante calcifiée (substratum habituel des endocardites itératives), Rien ne permet ici de dissocier deux valvules accolées, mais ceci n’autorise nullement à penser que les lésions observées ont frappé deux valvules congénitalement unies, car le processus inflammatoire a parfaitement pu ! réaliser une union aussi intime. Réciproquement, rien n’autorise non plus à conclure qu’il n’existait pas de fusion congénitale préalable, et que ces lésions acquises d’endocardite n’ont pas frappé un orifice aortique congénitalement malformé, »
Pathogénie de l’aorte biscupide congénitale
Nous avons classé sous le vocable « fusion acquise» les a cas où cette fusion était survenue avant la naissance, réservant l’épithète congémtale — nous devrions dire téra- - tologique — pour les seuls cas où la malformation bicuspide | résulte d’une erreur de développement,
I nous faut envisager quel peut être le processus de cette erreur de développement.
Un bref rappel d’embryologie normale nous paraît nécessaire, :
Le cœur d’un fœtus de six semaines se présente grossièrement comme un tube dans lequel n’existent que deux cavités : l’une ventriculaire, à la partie antérieure, donnant naissance à deux ‘aortes ; l’autre, auriculaire, à la partie postérieure, recevant les deux veines omphalo-mésentériques.
de Ja pointe vers la base, qu’il atteint vers la huitième naine, et divise l’orifice auriculo-ventriculaire primitif en ux orifices distincts. Chaque ventricule se trouve ainsi olé et s'ouvre par un orifice spéga-dsns l'oreillette corres-
ébauchée, ne S'Achevers
|eules et son cloisonnement.
MSA la suite de la torsion du tube cardiaque primitif qui _ couche le tronc artériel sur la face antérieure de l'oreillette commune, le bulbe est placé contre la partie antérieure et droite du ventricule ; par sa face postérieure, il s'approche _ de la partie gauche du ventricule. Son cloisonnement va le . Séparer en deux segments : le postérieur, qui est compris entre l'aorte, en haut, et le ventricule gauche, en bas, se _ développe médiocrement et va former la courte région sous- _aortique du ventricule gauche — le segment antérieur, où s’ouvrent l’artère pulmonaire, en haut, le ventricule droit, en bas, se développe davantage et constitue l’infundibulum du ventricule droit. Ainsi pourvu d’une plus large part du ventricule commun, le ventricule gauche laisse au droit la quasi totalité du bulbe cardiaque.
Cloisonnement du Bulbus Cordis.
Très précocement, il apparaît dans le tronc artétiel deux
7 groupes de bourrelets : les uns proximaux, au nombre de 4 deux, les autres distaux, au nombre de quatre; parmi ‘4 ceux-ci, deux sont latéraux, un antérieur, un postérieur. Les À bourrelets distaux vont donner naissance aux sigmoïdes par
deux processus successifs : d’abord, leur cloisonnement par le septum du bulbe, ensuite leur excavation.
Pour étudier le celoisonnement, considérons le Bulbus Cordis et le tronc artériel commun comme un unique organe. Sur le fœtus de six semaines, ce dernier présente une légère saillie. Puis, des tuniques interne et moyenne de la paroi,
naissent des lames des qui se réunissent vers a de fa huitième semaine pour, MES le ie aortic
gauche, est antérieure en bas. l Cette cloison s'étend depuis l’origine des sixièmes arcs
aortiques, en haut, jusqu’au bord supérieur du septum ven-
triculi (dont elle ferme l’échancrure), en bas.
TOR NC ER PTS TS
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FIG. 1. — Bulbe cardiaque primitif (moitié droite du modèle de l'embryon H 6, d’après TANDLER), in Thèse LAROCHE, p. 34. A : Aorte. PI : Pulmonaire. Bb 1-3-2: Bourgeons bulbaires distaux. . Bb A-B: Bourgeons bulbaires proximaux. Sap: Septum aorticopulmonaire. :
Une sonde introduite dans ia lumière de la pulmonaire est cachée par l’accolement des bourgeons i et 3. Remarquer que l’aorte, d’abord postérieure, devient gauche par rapport à l'artère pulmonaire.
APN 2,
DR + Elle divise les excroissances distales droite et gauche de telle sorte que la valve aortique est composée du bourrelet postérieur primitif et d’une moitié de chacun des bourrelets doit et gauche ; tandis que la valve pulmonaire est constituée du bourrelet antérieur originel et des moitiés antérieures des bourrelets latéraux.
Il nous reste maintenant à discuter, à partir de ce résumé de l’embryologie normale, quelle peut être l’erreur de développement capable de tonditionner l’état bicuspide de la valve aortique. 11 nous faut d’abord reconnaître qu’aucune explication définitive n’a pu jusqu'ici en être donnée et qu'il nous faudra rester sur le plan des hypothèses.
de Chicago, qui admet l'origine c
s cas où les sigmoïdes des orifices bivalvulés le égale et présentent les caractères macrosco-
F1G. 2. — Cloisonnement du Bulbe (très schématique), d'après LAROCHE Æ Thèse, p. 36. re B : Bulbe. Sap : Septum aortico-pulmonaire (dans un plan frontal). Sbd: Septum bulbaire distal. Sbp: Septum bulbaire proximal. Siv : Septum interventriculaire (dans un plan sagittal). c.e.: coussins endocardiques de l’orifice atrioventriculaire.
piques et microscopiques exposés plus haut, propose les trois hypothèses suivantes : -
1° ABSENCE CONGÉNITALE D’UNE VALVULE. — L'auteur suppose que le Bulbus Cordis pourrait ne présenter initialement que trois bourgeonnements distaux au lieu des quatre nor-
ue.
p maux, le bourrelet ARE étant nécessairement le postérie ï
en ce qui concerne l’aorte.
D'autre part, certains auteurs font remarquer, qu’à l'état normal chez le fœtus, une des valvules est, au commencement, beaucoup plus petite que les. deux autres. Cette inégalité est encore souvent constatable dans les autopsies > des adultes, où une valvule, le plus souvent la postérieure, est de taille sensiblement moindre que les voisines, et parfois même réduite à un simple repli rudimentaire de la paroi aortique. Aussi ces auteurs ont-ils pensé que l'absence d’une sigmoïde pourrait ne représenter qu’un degré plus marqué
de cette hypoplasie constitutionnelle.
2% FUSION DES DEUX MOITLÉS DES BOURGEONNEMENTS LATÉ-
RAUX AU MOMENT DE LA DESCENTE DU SEPTUM DU TRONC
COMMUN. — La cloison qui sépare le tronc commun en aorte et artère pulmonaire croît vers l’intérieur des deux côtés à la fois, coupant les bourgeonnements distaux droit et gauche. Quand le sillon descendant avance des deux côtés à la fois, emportant avec lui les moitiés des bourrelets droit et gauche, . ces moitiés peuvent fusionner dans l’un ou l’autre des vaisseaux, ou dans les deux à la fois. De cette façon, un vaisseau, ou même les deux n’auraient que deux bourrelets excavés ultérieurement pour donner deux valvules au lieu des trois normales. On pourrait alors trouver un sillon sur la
paroi aortique (ou pulmonaire) de la valvule anormale résul-
tante, au niveau du sinus de Valsalva.
3° DÉVIATION DU SEPTUM AORTICO-PULMONAIRE. — Dès sa première description de valve aortique bicuspide, PEACOCK avait pensé qu’il ne pouvait s'agir que d’un vice dans la division du tronc artériel commun. Aussi s’attendait-il à découvrir, dans orifice pulmonaire, une valvule surnuméraire rétablissant l’équilibre. Il n’en fut rien ; et, tlepuis lors, aucun des auteurs américains qui, comme Miss ABBOTT, ont réuni de nombreux cas de cette malformation, n’a pu mettre en évidence cette quatrième valvule compensatrice. Plusieurs cas ont même été rapportés, où les deux valves étaient bicuspides.
SIMMONDS pense que la cloison descendante peut être placée de telle sorte que, sur un côté, elle coupe le bourgeon latéral à la place normale, soit à son centre, tandis que son autre bord est situé, ou trop en avant ou trop en arrière, et descend entre le bourgeon latéral d’une part, et soit le bourgeon antérieur, soit le postérieur, d’autre part. LA - La localisation de l’anomalie dépendrait du sens de la déviation septale. Il en résulte que pour la valve aortique
ainsi réduite, l’une des valvules ‘est toujours formée par le
F1G. 3. — Diagramme montrant le mécanisme possible pour la formation de deux valvules semi-lunaires dans l'aorte comme résultat d'une déviation du septum aortico-pulmonaire (d’après SIMMONDS)..
bourgeon postérieur, tandis que, pour l'artère pulmonaire, l’une d’elles doit naître du bourgeon antérieur. La deuxième valvule soit aortique, soit pulmonaire, serait formée par une moitié du bourgeon gauche ou droit, selon le sens de la déviation de la cloison. Et l’une des valvules de l’autre valve (celle-ci tricuspide) serait formée par la totalité du bourgeon droit ou gauche, selon le cas.
CRITIQUE, —— La première hypothèse peut expliquer la réduction du nombre des valvules semi-lunaires dans l’un ou l’autre des vaisseaux, ou dans les deux à la fois, mais elle laisse complètement dans l’ombre le cas des valvules surnuméraires. D'ailleurs, elle supposerait, à l’origine, un vice de
NE dérélobpement singulièrement os pour Fa une Ségion aussi localisée du minuscule cœur embryonnaire. : — La, seconde proposition encourt le même reproche _ne résout pas non plus le. problème étiologique. — Bien plus séduisante nous paraît être la troisième, | _ qui repose sur la déviation de la cloison descendante du. _ tronc artériel commun. 1 En sa faveur plaident des de cliniques du plus grand poids : | où je — En premier lieu, elle permet d’entrevoir le mode de _ formation des valvules surnuméraires : fe + — En second lieu, le fait que, dans de nombreux cas, _. Ü y ait un rétrécissement du vaisseau à deux valvules et un élargissement du vaisseau tricuspide, comme, par exemple, dans notre cas II;
— Troisièmement, l’état bicuspide s'accompagne assez fréquemment d’une ou de plusieurs autres malformations cardio-vasculaires d’origine indiscutablement , congénitale. Nous les avons analysées au chapitre des associations : rappelons seulement que Miss ABBOTT [1] trouva, sur un total de trente-deux observations d’aorte bicuspide, cinq fois une «1 anomalie de cloisonnement des cavités cardiaques, portant deux fois sur le septum interventriculaire.
À ce propos, il nous faut remarquer ici que l’évolution 5 embryologique du Bulbus Cordis et du tronc artériel commun à de n'est pas une opération simple, représentée par le seul cloisonnement d’un tube creux immobile. En effet, ces deux parties terminales du tube cardiaque primitif subissent une série de transformations simultanées, dont les plus importantes sont la flexion sur un axe transversal ‘et la torsion Sur un axe longitudinal. Cette torsion du tronc artériel se ; produit selon une hélice, traduite extérieurement par un
sillon spiralé qui s’enfonce pour limiter la séparation externe en deux vaisseaux. Si bien, qu’à l’origine, les insertions des bourrelets distaux, appelés à former les valvules sigmoïdes, ne sont pas sur le même plan.
Il n’est donc pas étonnant que l'erreur la plus minime, dans un processus aussi complexe, puisse donner lieu aux
anomalies les plus diverses, et particulièrement aux variations numériques des valvules sigmoïdes.
— Dans la thèse très documentée de LAROCHE [23] sur les « Communications bulbaires congénitales » (Nancy, 1942), nous avons pu nous rendre compte que l’état bicuspide y était relevé avec une très grande fréquente dans la variété interfundibulo-sigmoïdienne (quatre fois sur sept) ; l’anomalie n’était pas signalée dans les autres variétés. Qu'ils nous soit permis de citer, à cet égard, (quelques résumés d'observations rassemblés dans cet ouvrage : :
. A. - GOEHRING publie, en 1920, un cas de communication aortico-pulmonaire causée par la rupture d’un anévrisme congénital ; celui-ci était situé derrière le sinus postérieur d’une valve aortique bicuspide.
II .- In 1931, MENDEL et HEINRICH découvrent chez un enfant d’un an et demi les associations suivantes :
« Rétrécissemment de l'aorte après Ia naissance de la sousclavière. Valve aortique bicuspide. congénitale, la sigmoïde antérieure étant double, »
La description de la figure dit: « Valvules aortiques droite et gauche soudées congénitalement, » Bien qu'aucune mesure ne soit donnée, {la valvule résultant de cette soudure paraît, en effet, le doutle de l’autre sur l’image de la pièce. Il existe, d'autre part, « un trajet fistuleux, étendu de la région sus-sigmoïdienne de l'aorte à l’infundibulum pulmonaire et siège d’une endocardite à streptocoques ».
III. - Reprenant les analyses de Miss ABBOTT sur trois autres cas (de. LIVINGYTONE, CHARTERIS et CAYLA) de communications interfundibulo-signioïdiennes à trajet fistuleux, l’auteur y relève comme associations : l’état bicuspide de l’orifice aortique et un rétrécissement de cet orifice.
Dans les cas extrêmes de ces anomalies, il y a absence complète de septum bulbaire, et le tronc artériel commun embryonnaire persiste, Miss ABBOTT précise que ce tronc peut être muni de trois ou quatre, quelque fois cinq valvules semi-lunaires qui, habituellement, sont vastes et de taille inégale,
la fusion acquise par endocardite pré ou. Re de : deux des trois valvules PARA soit d’une erreur embryo- Le logique : Te BU 2° Pour en prouver l’origine, nous s disposons d’un double
QE
_critérium : macroscopique et histologique. Ce dernier a été vérifié dans les onze cas de LEwis et GRANT. Dans nos deux cas personnels, l’examen microscopique n’a permis aucune
conclusion pathogénique ; : | 3° La cause de l'erreur embryologique réside dans un vice de cloisonnement du Bulbus Cordis ; : 4° Si l’anomalie constitue habituellement une lésion - mineure, elle peut s'accompagner de malformations cardiovasculaires graves, dans un certain nombre de cas.
COMPLICATIONS ÉVOLUTIVES
On ue affirmer que la valve aortique bicuspide ne possède aucune symptomatologie propre ni aucune gravité
- pronostique quand elle est à l’état pur. Seules, ses deux com- _ plications essentielles, l’endocardite et la sclérose valvulaires, qui surviennent avec une grande fréquence, et plus rarement les lésions orificielles, peuvent lui conférer à la fois une
traduction. clinique (ne laissant d’ailleurs presque jamais présumer de l’étiologie exacte) et une allure évolutive sérieuse
En dernier lieu, nous signalerons la rupture aortique, souvent révélatrice, en même temps que terminale.
CHAPITRE PREMIER
L'INFECTION ENDOCARDITIQUE
L’infection est la complication majeure, tant au point de vue de sa fréquence qu’au point de vue de sa gravité pronostique. C’est à elle surtout que OSLER [34] pensait lorsqu’il écrivait en 1880 : « De quelque façon qu’elle soit produite, cette condition (l’état bicuspide de la valve aortique) est dangereuse par le risque d’altération que court la valvule unifiée, » On sait maintenant que les malformations valvulaires, comme d’ailleurs la plupart des anomalies cardio-
_ vasculaires, représentent un «locus minoris resistentiæ ».
pour les formes plus ou moins virulentes de microbes lancés dans le courant sanguin.
AE les AUtebrS dcaieut bete ce tait sans ‘r dor “une ns définitive. ;
connaissances sur le mode d’invasion et d'extension du processus inflammatoire dans ces conditions.
LES FACTEURS MÉCANIQUES ANORMAUX créés par la malformation sont certainement les causes déEnnanles de la localisation de l'agent infectieux.
En effet, les études macroscopiques et microscopiques faites par ces auteurs sur les valvules congénitalement bicuspides ont montré que l'infection ne résultait pas d’une. embolie dans les vaisseaux nutritifs de l’endartère ou de l’endocarde ; dans tous les cas, l’infection avait attaqué, en partant du courant sanguin principal, la paroi interne du vaisseau au niveau d’une aire sclérosée et, par conséquent, en état de moindre résistance, ou bien encore au niveau d’une crevasse formée par la difformité valvulaire. Cette dernière se comporterait comme un point ‘de rassemblement et de colonisation pour les bactéries relativement non-virulentes de la grande circulation.
Il en résulte, dans un certain nombre de cas, un contraste marqué entre linnocuité relative du microbe causal et l'extension par contiguité du processus inflammatoire végé-
à tatif, qui est souvent rapide et importante. e Nous verrons plus loin que la sclérose valvulaire est une ‘ lésion extrêmement fréquente dans les cas d’aorte bicuspide. Peut-être même pourrait-on dire qu’elle est fatale dans les . cas où le malade atteint un âge relativement avancé. Déjà
en 1844, Sir James PAGET, en décrivant un cas d’endocardite survenue sur un orifice bivalvulé, faisait la remarque suivante : « Le fait que les valvules soient, dans ce cas, très malades, est important ; car il affirme évidemment —— et ceci
est confirmé par plusieurs autres observateurs — que les parties qui sont malformées, par développement défectueux
ou erroné, sont souvent. en même temps imparfaites dans
ere T
ARE" A Us Ole Vire Sie th er mt ED ST
our structure tissulaire et, à ce vuire, sujettes aux lésions | secondaires, PR ;
Quoi qu il en soit, ces altérations Hess paraissent être la cause de la greffe microbienne, et les conclusions de FE et GRANT sont formelles à cet égard.
Il existe toutefois des cas où la greffe microbienne se Produit sur une valve bicuspide saine, comme elle se produirait sur tout orifice aortique normal. Citons, à titre d'exemple, LobseryaHon publiée en 1897 par Sir Arch. GARnon [17] :
« Au cours une otite moyenne suppurée, il constata une greffe secondaire du pneumocoque causal sur une valve aortique bicuspide congénitale dont les valvules ne PEÉSPREMENt aucun signe d’atteinte antérieure. »
L’ALLURE CLINIQUE réalisée par la greffe endocardique réalise tous les types évolutifs. .
— Dans la majorité des cas, la lésion est du fype subaigu et due, d’après les statistiques de LIBMANN, au streptocoque # viridans dans 90 % des cas et au bacillus influenza dans la plupart des autres. Dans ces cas, le plus souvent, la lésion revêt le type fibreux ou verruqueux, cette lésion fibreuse pouvant constituer un foyer, sévère et progressivement mortel à la suite d’une bactériémie, par ailleurs fugace et inoffensive, ‘4 Dans un certain nombre de cas, toutefois, la greffe endo- | cardique peut prendre d'emblée le type aigu et réaliser une allure fongueuse et végétante, quelquefois même anévrysmale.
Nous avons cité plus haut le cas de Sir Arch. GARROD, où la greffe infectieuse à pneumocoques était secondaire à une otite moyenne aiguë suppurée.
Nous donnerons également un résumé de l'observation 3 récente de NICHOL et DOBRIN [31] : à
Observation V
(Nicuol et DoBriN. — Am. H, J., décembre 1936) Homme de cinquante-sept ans présentant depuis trois mois : faillesse, sueurs nocturnes, vomissements, œdème malléolaire, amaigrissement.
Cinq mois auparavant, cet Homme avait contracté . norragie,
Souffle systolique doux à roses de pas de hril
Mort après un bref séjour, te ; 2
- Autopsie. -— Hypertrophie concentrique du ventricule gauc Sclérose du bord de la mitrale. Valve aortique bicuspide co nitule, avec sclérose et calcification de son bord. La commissur postérieure est épaissie, l’antérieure est normale.
Les deux orifices coronariens sont situés dans le sinus postérieur, celui de la coronaire droite étant double. Le trajet et l'aspect des deux coronaires sont normaux. Le sinus antérieur présente un anévrysme dans la portion supra-valvulaire, dont la poche est multiloculaire. :
Examen histologique : la valve aortique est épaissie par un tissu ffibro-hyalin et présente uñe petite aire de calcification. Lésions superficielles d’un processus végétant : infiltration de polynucléaires — cocci Gram négatif intra-cellulaires. La base de : la végétation est indemne. =
Si l’anomalie bicuspide était très probablement congénitale, cette origine était plus douteuse pour l’anévrisme, en raison de l’'ubsence totale de fibres élastiques dans la paroi des sacs secondaires. |
UT RAT
Nous mentionnerons, en outre, que l’orifice bivalve de Paorte est peut-être également plus sensible à l'infection rhumatismale que ne l’est l’orifice aortique normal. Miss WauUCHOPE [44] admet que cét orifice échappe souvent à l’extension d’une endocardite rhumatismale siégeant sur la mitrale. Sur ces cinquante-deux cas d’aorte bivalve, cet auteur a noté cinq atteintes rhumatismales de la valve aortique, qui, dans un des cas, était plus atteinte que la valve mitrale.
FRÉQUENCE DE L’ENDOCARDITE DANS L’AORTE BIVALVE. — Pour préciser la fréquence absolue et relative de l’endocardite infectieuse dans l’aorte bivalve, nous aurons recours au tableau statistique dressé par Miss ABBOTT [2]. Celui-ci porte sur un ensemble de cinq cent cinquante-cinq cas de malformations cardiaques congénitales scrupuleusement collectés, l’auteur ayant écarté les cas de malformations incompatibles avec la vie et ceux où l’anomalie était étrangère à la structure du cœur.
PRE les conclusions suivantes peu-
LS
s cinq cent cinquantecing cas, l'endocardite
“a ou pitié de cyanose à à leur phase terminale dernières groupées sous le vocable de « Shunt artério- UX >) ;
F 3° Dans le « groupe sans cyanose », l'aorte bicuspide est le plus communément compliquée d'infection endocarditique : dix-huit fois sur quarante-six cas, soit 45 %. É
Dans un ordre de fréquence décroissant, on trouve : les anomalies de la partie supérieure de la cloison interventriculaire (seize fois sur quarante, soit 40 %), puis les anomalies - de la partie basse de la cloison inter-auriculaire (38 %). La sténose sous-aortique vient ensuite, dans une proportion de . 37 % : etc...
Sur ces conclusions, quelques remarques s'imposent :
108 1° L’orifice aortique bicuspide est l’anomalie cardiaque “ _ la plus exposée aux complications infectieuses. À cet égard, cette malformation n’apparaît donc pas comme inoffensive ; et si elle offre, au point de vue anatomique, l’aspect d’une d’une lésion mineure dans la plupart des cas, sa vulnéra- < bilité vis-à-vis des agents infectieux oblige à la classer dans : ce groupe des « cardiopathies potentielles >» dont parle Miss
ABBOTT ;
2° Il est facile d’opposer les malformations cardiaques «avec cyanose », que l'infection complique rarement, avec | celle « sans cyanose » ou avec « cyanose terminale », où * J’endocardite survient fréquemment. Le pronostic de ces ; dernières, bénin si la lésion congénitale reste à l’état pur s est singulièrement aggravé du fait qu’elle constitue un indiscutable point d’appel à l'infection ;
ee RS LS see LS
3° Cette vulnérabilité particulière du groupe < san
ie » relève sans doute de de cc Fe
_et sont, de ce fait, exposés à un or spé grand d ‘infec-
tions, virulentes où non.
greffe infectieuse, cette portion “ l’endocarde étant partie
culièrement sensible à l’attaque et à la colonisation par des. microbes circulant dans le courant sanguin, même de façon à
transitoire.
CHAPITRE
SCLÉROSE VALVULAIRE
La fréquence de ces greffes infectieuses sur les valvules
des orifices aortiques bicuspides semble indiquer une certaine
fragilité, telle que l’on peut supposer, à côté de l’anomalie numérique, une anomalie qualitative. Cette supposition paraît
recevoir une confirmation dans le fait que les valvules, dans
cette anomalie, sont très fréquemment frappées de sclérose. Le substratum histologique de cette fragilité reste à définir
La sclérose frappe 28,8 % des orifices bivalvulés de l’aorte, d’après Miss WaAucHOPE [44]. Elle peut réaliser plusieurs types :
1° LA DÉGÉNÉRESCENCE FIBREUSE Constitue le premier
degré dans la dégénérescence secondaire de la valve aortique
bicuspide. Elle siège habituellement sur le bord libre des.
valvules, et plus particulièrement aux nodules d’Arantius.
Dans le cas particulier de malformation acquise (fusion secon- à
daire), l’épaississement fibreux porte au maximum sur Île raphé présent dans la plus grande valvule.
- parmi ses cinquante-deux cas. Chez quatre enfants, l'aîné ayant quatre ans, les épaississements sont décrits comme des < coussins gélatineux >»; dans l’un, un enfant de quatre mois,
il n’y avait aucune bdEion des deux valvules et les cous-
sins siégaient sur le bord libre de chacune d'elles. Aussi
l’auteur observe : « Ici, au moins, il est clair que les coussins
ou les nodules ne représentent pas le résultat d’une inflam-
mation, mais font probablement partie de la malformation congénitale. » /
Ceci confirmerait la supposition de LEWIS et GRANT [27] quant à l'existence d’une anomalie histologique à côté de
__ l’anomalie numérique dans l’aorte bicuspide.
: 2° L’ATHÉROME des valvules semi-lunaires est moins souvent rencontré (deux fois sur cinquante-deux pour Miss WaucHopE). En réalité, il accompagne souvent une dégénérescence athéromateuse de l’aorte ascendante beaucoup plus importante et passe, de ce fait, au second plan.
Nous voudrions insister surtout sur le stade de dégénération ultime de la valve aortique à deux valvules :
3° LA CALCIFICATION : celle-ci est presque toujours rencontrée chez des sujets de plus de quarante ans. Dans les quatre cas de Miss WAUCHOPE, les malades avaient dépassé cet âge ;
— Elle frappe, tantôt les deux valvules, tantôt une seule ; dans l’état bicuspide acquis, c’est la plus grande des valvules — résultant de la fusion des deux segments primitifs — qui est frappée le plus fréquemment.
— La dégénérescence calcaire débute à la base de la:
valvule ou dans le sinus et, de là, gagne son bord libre.
Nos trois cas présentaient une calcification valvulaire importante, Ils concernaient trois hommes âgés respectivement de soixante-huit, soixante-douze et soixante et un ans.
Dans les deux premières observations, les parties les plus atteintes étaient les faces sinusales et le fond des sinus. Les bords libres étaient impliqués à un degré moindre, sur toute
| Miss NERO hotes treize fois cette fibro-sclérose
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de longueur dans le cas I, sur leur moitié droite seuleme
nus le cas “ie
portant sur 7 'rroitté ae de 4 ae e re de
‘moitié postérieure de la valvule gauche.
CHAPITRE II
LESIONS ORIFICIELLES
1. - L'INSUFFISANCE AORTIQUE est classiquement considérée comme exceptionnelle dans les anomalies valvulaires congénitales, et en particulier dans la valve aortique bicuspide.
FROMENT [13]:a publié récemment une observation d’aorte quadricuspide où existait cliniquement un souffle diastolique de la base ; la fuite valvulaire n’y avait été créée qu’à dla faveur des minimes altérations résultant d’un mauvais affrontement des valvules.
Dans ces cas, fait remarquer l’auteur, il s’agit bien d’une insuffisance aortique d’origine congénitale, mais à révélation tardive ; et, d’autre part, il n’est pas prouvé que celle-ci puisse se produire en dehors des remaniements, inflammatoires de la malformation congénitale. :
Cependant, certains cas d’anomalie bicuspide font exception à cette règle ; ce sont ceux dans lesquels l’endocardite originelle a déterminé une perte de substance valvulaire dans l’une quelconque des sigmoïdes (le plus souvent dans le segment unifié). Sur une série de sept cas de OsLer [32], dont quatre comportaient une insuffisance aortique, celle-ci était due-trois fois à un arrachement, soit du point d’attache d’une valvule, soit du corps valvulaire lui-même. Nous avons précédemment souligné le fait que les fenestrations valvulaires seraient éventuellement un facteur de fuite aortique lorsqu'elles siègent au-dessous de l4 zone d’accolement sigmoïdienne.
LE réalité, | l'insuffisance aortique est srenanté signalée sous | ces conditions dans, les observations, En particulier, elle _ n'existait, dans nos trois cas, ni au point de vue clinique, FM à Jexamen du cœur. Ceci est dû sans doute à une adaptation fonctionnelle de la valve aortique qui aboutirait à une sorte de modelage des lésions de sclérose. Ainsi, dans notre cas IIT, les lésions se répartissaient de telle sorte que les parties souples s’opposaient aux parties indurées, se moulant sur elles et réalisant une coaptation parfaite,
. - RÉTRÉCISSEMENT AORTIQUE. — Il est une autre conséquence de la calcification valvulaire sur laquelle nous voudrions ici attirer l’attention, c’est le rétrécissement secondaire de l’orifice aortique.
Nos deux premières observations d’orifice aortique à deux
É- valvules calcifiées présentaient un rétrécissement orificiel
4 marqué. Elles ont été l’occasion de ce travail et font l’objet
_ de sa troisième partie.
LA RUPTURE AORTIQUE
Les sujets présentant une aorte bicuspide sont également exposés à une complication soudaine : la rupture aortique.
Déjà, en 1891, BABËs [6] attirait l’attention sur la fréquence de la rupture dans les cas congénitaux d’aorte bivalvulée.
je | Récemment, “BALTHAZARD et Drsouute (7] on ù l'observation suivante : ENT 11 Ca
Observation VI
| (Barman et DESOILLE, — Annales de Méd. Lég., juin 1936, fe 16)
Homme de vingt et un ans. Malaise soudain : vomissements, ee syncope. Le choc guérit en vingt-quatre heures. Aucun signe Cardiagüe. Mort subite deux jours après. k ù Autopsie. —- Hémopéricarde (500 gr.). Ventricule gauche un & peu hypertrophié. À
Deux valvules aortiques seulement : [une antérieure et une postérieure, longues toutes deux de 45 mm. et hautes de 10 mm.
L'une et l’autre sont minces et anatomiquement suffisantes i __ Pas de nodules d’Arantius. Les orifices des deux coronaires se trouvent au-dessus de la valvule antérieure. Orifice pulmonaire À normal. Quelques plaques discrètes d’athérome au niveau de RE l'aorte et de l’endocarde. : CRE Crosse aortique légèrement dilatée. Eclatement de la partie interne de l’aorte, à 2 cm. 5 au-dessus du bord libre des valvules. Sac anévrismal entourant la portion ascendante.
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Miss ABBOTT a remarqué, dans un certain nombre de cas de valve bicuspide, un amincissement de la paroi aortique prédisposant à la formation d’un anévrisme de la région supra-valvulaire, Nous en avons nous-mêmes relevé plusieurs observations dans la bibliographie (OSLER [31], MENDEL et HEINRICH).
Il n’est pas douteux qu’il existe une relation de cause à effet entre cet amincissement congénital et la rupture, “d'autant que celle-ci se produit le plus habituellement au niveau de la région sinusale droite, zone congénitalement faible.
Et ceci montre, encore une fois, qu’une anomalie morphologique d'apparence insignifiante paraît impliquer une modification de structure qui rend l’organe plus sensible aux facteurs mécaniques comme aux agents pathogènes.
PRONOSTIC
La malformation, quoique souvent bénigne en elle-même, constitue un handicap sérieux pour la vie des sujets, du fait
à de ses complications. OSLER [34] écrivait DE dans ses d'x-
huit cas, la mort pouvait être attribuée à l’anomalie pour
quinze d’entre eux. Parmi les cinquante-deux malades de
- Miss WaucoPe [44], onze (soit 27,5 %) moururent des
lésions acquises dont la valve bicuspide était responsable. Pourtant, la mort de nos malades ne paraît pas imputable
à la lésion aortique. L’un est mort des suites d’une sclérose
pulmonaire avec bronchiletasie plus que d’une insuffisance cardiaque, l’autre d’une sénilité peut-être un peu précoce, et le troisième d’une broncho-pneumonie.
L'époque de la mort se situe habituellement dans ladolescence et l’âge adulte. La preuve en est dans le tableau ci-dessous, réunissant les cas de cinq auteurs différents :
AGE DE LA MORT
SON ET NEO LE 7 D SEE CPS es AUTEURS DE CAS au-dessous au-dessus . de 5 ans de 40 ans WAUCHOPE [44] 52 9 23 L RIT FE Mn ON AO 19 6 3 OSLER [34].... 16 1 8 DE VRIES [42]. 10 1 5 DABES Er lt 0 ie D 0 1 # er FE 102 17 40 |
Nous avons particulièrement insisté sur l’endocardite, qui est de loin la cause la plus fréquente de la mort. Cette fragilité toute spéciale de Ja valve aortique bicuspide vis-à-vis
des bactériémies autorise Derenient Miss ABBO affirmer que « ceci force à placer ces malades . ailleurs, peuvent avoir une notable survie et dont l'effi
sont des CARDIOPATHIES POTENTIELLES, qui Ne une p. tection stricte contre les infections focales et. les autre causes de moindre résistance aux agents infectieux. »
CHAPITRE PREMIER
LES DIFFÉRENTS TYPES DE STÉNOSES ORIFICIELLES
A) On sait que les RÉTRÉCISSEMENTS CONGÉNITAUX de l’orifice aortique comprennent :
1° La sténose sous-aortique, malformation embryogénétique liée à un trouble dans le cloisonnement et l’absorption du bulbus cordis, équivalent rare du rétrécissement de l’in-
fundibulum pulmonaire ;
2° Le rétrécissement orificiel portant sur les valvules et d'origine inflammatoire, exemple typique de l’endocardite fœtale,
: anatomique et ns S ndare soit d’une endo-
cardite aiguë ou subaiguë, le plus souvent rhumatismale, | parfois choréique, exceptionnellement d’une autre origine, et dont il constitue une séquelle chronique ». Il survient chez des sujets jeunes, le plus souvent associé à d’autres lésions endocardiques, presque toujours une insuffisance aortique.
2° Le rétrécissement d’origine artéritique «relève rarement d’une aortite aiguë ou subaiguë, rhumatismale ou autre; il est le plus souvent une conséquence d’une aortite chronique, parfois rhumatismale, beaucoup plus souvent syphilitique ou dystrophique et sénile; dans ce dernier cas, l’aortite prend en général l’aspect athéromateux et son étiologie est celle, complexe, de l’athérosclérose ».
3° Rétrécissement aortique pur des jeunes sujets, — En 1908, Tonpr [40] proposa d’ajouter une autre variété, qu’il nomma : « Rétrécissement aortique pur ». :
< D’après deux observations, l’auteur cherche à établir : l’existence d’un type particulier de rétrécissement de l’aorte d’une manière congénitale ; cette lésion ne s'accompagne pas d'insuffisance, peut rester longtemps latente et se révéler seulement à l’époque de la croissance. »
À la suite de TONDI, GALLAVARDIN [15] affirme, à son
tour, l'existence du « rétrécissement aortique pur non-rhu-
matismal des jeunes sujets ». se
Il en donne quelques précisions anatomiques et souligne que,« dans cette variété, il se produit (sans doute du fait de la modalité particulière des lésions endocarditiques) une tendance à la soudure régulière et progressive des bords val-
vulaires et une conservation relative de la souplesse de l’appa- É /
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| reil valvulaire, d'où il résulte que le rétrécissement est très __ marqué et reste, en général, pur ».
Il se révèle au cours d’un examen pratiqué pendant
| l’enfance ou l'adolescence et ses signes physiques sont très
accusés. < Posant le problème de l’étiologie d’une telle lésion, l’au-
teur se pose nettement en partisan de l’origine acquise, tout
en reconnaissant, a priori, notre ignorance au sujet des endocardites chroniques. Ne pouvant, dans ses observations, incriminer la syphilis acquise ou la’ tuberculose, il se contente de relever l’analogie de cette variété de sténose aortique
avec la maladie de Duroziez, Dans les deux cas, même absence
d’étiologie précise, et notamment d’antécédents rhumatismaux, même tendance des lésions à l’adhérence valvulaire et à la constitution d’une sténose pure ; enfin, même latence clinique et même obscurité de nature.
4° «La sténose aortique calcifiée ». — Enfin, on parle actuellement de « la sténose aortique calcifiée » comme s’il s’agissait d’une entité morbide autonome.
Trouvons-nous dans sa description les caractères d’une
_ forme particulière des sténoses aortiques ?
Les auteurs américains insistent sur sa grande fréquence, qui serait comparable à celle du rétrécissement mitral. Ce fait surprend un peu moins si l’on sait que seulement un tiers (MAG Gin et WHITE), voire un septième (MARGOLIES) des cas autopsiés a été diagnostiqué pendant la vie.
Une très grande prédominance chez l’homme (deux cent trente-neuf sur deux cent quatre-vingt-onze cas pour Mac Ginx et WHITE ; cent soixante-cinq sur deux cents cas de CLAWSON ; trente-quatre sur quarante-deux cas de MARrGo- LIES) rappelle les faits décrits par GALLAVARDIN.
Enfin, l'affection est surtout rencontrée chez les sujets âgés ; jamais elle n’a été observée au-dessous de trente ans.
— Anatomiquement, la lésion essentielle est constituée par des masses nodulaires calcifiées, irrégulières, volumineuses, «en chou-fleur », qui se développent le plus souvent sur les deux faces des sigmoïdes. L’aorte est saine et n'offre,
à <. : Si comme les coronaires, que des altérations minimes et ban . Mais le proceseus calcifiant peut déformer l'ostium _ coronaires ; ainsi s'explique la fréquence des syndrome fonctionnels coronariens. CONTRATTO et LÉVINE imaginen _ même que l’orifice aortique sténosé est comparable à une trompe à eau qui, à chaque contraction, aspirerait une parti. du sang coronarien.
— Pour MônCkeBerG [29], il s’agit avant tout d’un Dre cessus d’athéro- -sclérose, sénile, tandis que pour beaucoup d’autres — CLAWSON notamment — la calcification succède à une atteinte infectieuse.
Dans nos deux cas personnels, l’étude microscopique (due à M. DELARUE), à bien mis en évidence l’origine inflammatoire de la calcification : ‘une endocardite «itérative» ou chronique réalisant une thrombose valvulaire qui subit l’imprégnation calcaire. Cela correspond aux constatations d’un certain nombre d'auteurs américains, comme CLAWSON et comme Boas ou CONTRATTO et LÉVINE, qui incriminent, à origine des sténoses aortiques calcifiées, des endocardites bactériennes subaiguës ou chroniques, d’étiologies mal définies, et le remaniement de lésions congénitales.
Symptômes
Le souffle systolique ne présente généralement aucun caractère particulier et l’association d’un souffle diastolique de la base n’est ni plus ni moins fréquent que dans les autres variétés. Toutefois, la calcification pourrait être suspectée quand, même en l’absence d’un thrill, il existe un souffle systolique rude ou musical et une augmentation nette du volume du cœur chez un sujet de plus de cinquante ans ne présentant aucun signe d'affection mitrale,
En pratique ,le diagnostic est rarement porté ; et les statistiques américaines, que nous avons citées plus haut, le prouvent assez. Le pourcentage important des erreurs est dû au grand nombre des souffles anormaux, voire même à | l’absence de souffle.
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aucun de nos deux cas où elle existait, Le caractère atypique des souffles n ’invitait pas y penser ; au lieu d’un souffle rude au foyer aortique, nous trouvions, dans un cas, un souflle très doux, à gauche de l’appendice xyphoïde, sans propa-
gation, pseudo-tricuspidien, en somme ; dans l’autre cas, un.
souffle doux le log du bord gauche du sternum. Mieux informé de la fréquence de la sténose aortique, on aurait pu ÉUNAREEr, ce diagnostic en tenant compte de ja pâleur relative
du premier malade, qui contrastait avec son état pulmonaire.
Comme éléments favorables au diagnostic, on peut encore invoquer : l'absence de lésion mitrale associée, l’absence d’antécédents rhumatismaux et syphilitiques (sérologie négative).
La latence clinique et évolutive toute particulière de la
_ sténose calcifiée mérite d’être soulignée. En dehors de leur
découverte radioscopique, rien ne permet, simon l'apparition de douleurs angineuses, de soupçonner cliniquement les calcifications valvulaires. En ce qui concerne nos deux cas personnels, un malade est mort de sclérose broncho-pulmonaire plus que des suites du rétrécissement aortique, l’autre est mort très âgé (soixante-douze ans), en état de sénilité. Ces faits n’infirment donc point la règle selon laquelle le rétrécissement aortique représente la lésion valvulaire la plus bénigne.
Au total, il n’y a pas de caractère clinique fondamental distinctif des autres sténoses aortiques. Seuls, les examens radiologiques permettent le diagnostic.
Signes radiologiques
C’est aux américains SOssmAN et WosiKkA que revient le mérite d’avoir décelé l’aspect radiologique très spécial de la sténose aortique calcifiée, Le perfectionnement de la technique a permis d’en fixer avec précision les caractères. Nous
en emprunterons la description à l’article de SOULIÉ, de
Bazzac et Marquis (in Arch. Mal. Cœur et vaisseaux, nov.-
_ Ainsi, le diagnostic de sténose aortique n’a été porté en
_ Jeur siège, leur mouvement et leur forme. Elles Seront cs _ chées à la radioscopie avec une petite, ouverture. du dia- + phragme. : FE ep 3 | .. — Elle siègent, de frs juste à gauche de la colonne. ‘vertébrale, se dissociant souvent mal de l’ombre rachidienne. I faut les rechercher sur une ligne qui, partant du bord gauche, 5 fait un angle de quarante- cinq degrés avec l'horizontale. Leur _ situation est donc interne par rapport à celle des calcifications mitrales ; elle varie d’ailleurs avec le degré du déroulement aortique et l’hypertrophie du V.G.
En O.AD, elles occupent le tiers médian de l’ombre car- _ diaque et se . à la projection des valvules mitrales. En O.A.G., elles sont antérieures et généralement bien visibles. 4
La transverse gauche paraît l'incidence de choix ; les calcifications se projettent dans le quadrant supéro- -antérieur Re de la masse; cardiaque, au-dessous de l’émergence aortique,
A — Les mouvements de ces valvules sont moins amples que & ceux des valvules mitrales ; leur analyse est difficile, Le mou- F vement d’élévation des sigmoïdes à la systole s’oppose au mouvement d’abaissement de la cloison auriculo-ventriculaire. Parfois, on voit les valvules calcifiées se mouvoir indépendamment les unes des autres, mouvement qui est perçu au maximum en O.A.D.
LU
— Leur forme est représentée par des images plus ou moins arrondies, à contours irréguliers, « en chou-fleur » ; celles-ci sont bien mieux étudiées sur de bonnes radiographies. faites dans la position optima, avec temps de pose aussi count
que possible, forte intensité et diaphragme étroit.
— L’hypertrophie du ventricule gauche est importante, | parfois considérable : le bord gauche et la pointe sont forte- : ment convexes et plongent dans l'ombre diaphragmatique. La rotation en O.A.G. n’efface pas ce contour ventriculaire dans
l'ombre vertébrale.
LS
ses caractères appartiennent à toutes les sténoses aortiques :
— La contraction cardiaque est souvent modifiée, mais
Papex est peu mobile, se contracte mal, ne présente pas la rétraction systolique des sujets normaux, tandis que la base du ventricule est animée _ battements comparativement plus
importants.
—— L’aorte est normale ou du type « sénile ».
En principe, pour ces auteurs, les caractères de siège, mouvements et forme « permettent de distinguer les calcifi-
cations de la stènose aortique calcifiée de celles des valvules
mitrales. De même, les calcifications des valvules aortiques dites secondaires, qui continuent sur le bord libre des sigmoïdes une calcification de l’aorte ascendante, seront écar-
MÉGeST 9,
Cependant, à propos d’un cas qu’il a observé, M. LAU8RY formule quelques réserves sur cette infaillibilité radiologique. Chez un malade de trente-quatre ans, il porte, au double point de vue clinique et radiologique, le diagnostic de valvulite mitro-aortique, donnant lieu, à la fois à un rétrécissement mitral et à une insuffisance aortique. L'examen à l'écran, rapide à cause de l’état précaire du malade, avait attribué à la calcification aortique une valeur primordiale. L’autopsie confirma en grande partie ces présomptions, mais elle montra que la calcification prédominait nettement sur la face auriculaire de da mitrale, alors ‘qu’elle était beaucoup moins accusée au niveau des valvules aortiques.
Et l’auteur de conclure « qu’il y a, dans le diagnostic précis d’une calcification valvulaire, deux étapes : l’une qui en établit grossièrement l’existence, l’autre qui en fixe le siège exact, La première peut lêtre le fruit d’un examen extemporané, l’autre qui ne saurait être le fait que de radiographies très lisibles, longuement et patiemment interprétée. »
Pratiqué seulement dans notre premier cas, l'examen radioscopique simple n’a pas permis de découvrir les calcifications.
_ventriculaire (bloc tete ton en PR. prolongé) de retard de la conduction auriculo-ventriculaire. ME Dans sa thèse, -DAILHEU analyse les électrocardiogrammes de cent soixante-seize cas de sténose aortique calcifiée rassemblés par DRY et WiLLIUS (avec contrôle radiologique ou anatomique). Il conclut : c “ 1° Prépondérance gauche fréquente (60 %). Non-prépondérance dans 13 %. Prépondérance droite exceptionnelle en dehors de facteurs associés. DR.
2° On note, dans la moitié des cas environ, une inversion de T1 ou de Ti + T2, associée à la prépondérance gauche le plus souvent. |
3° L’inversion de T dans les trois dérivations est rare (15 %) : elle est, associée où non à une déviation gauche.
4° Les troubles de conduction ne sont survenus que dans quatorze cas sur quatre-vinqt-cinq (16 %) où la sténose cal- ï caire était très marquée, savoir : deux fois un bloc complet, , six cas de bloc de branche incomplet, un (bloc de branche complet et cinq cas de retard de conduction auriculoventriculaire.
En résumé, la variété calcifiée ne possède aucun caractère électrique propre ; les troubles de conduction y sont toutefois à nettement plus fréquents et plus accentués que dans toute autre sclérose aortique. Cette fréquence indique un degré accentué de ia calcification qui comprime ou interrompt le faisceau de His ou ses branches, de même que l’apparition d’aspects électriques coronariens décèle une extension du processus à l’aorte ascendante.
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+ % Telle serait donc cette forme particulière de rétrécissement aortique. Son originalité pourrait n'être pas contestée si les calcifications, dont l’importance clinique a été mise en relief,
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constituaient le facteur essentiel de la sténose par le méca-
nisme suivant : encombrant le sinus de Valsalva, elles
empêchent la sigmoïde de s’effacer pendant Ja systole, rédui-
_ sant ainsi le calibre de l’orifice ; la sclérose de la valvule ne
jouerait qu’un rôle accessoire. Ainsi, la sténose \aortique calcifiée se distinguerait du rétrécissement artéritique par l'intégrité de l’aorte ; du rétrécissement endocarditique par l'atteinte du sinus de Valsalva,. contrastant avec l'intégrité des bords valvulaires, qui exclut le rhumatisme.
En fait, les descriptions des auteurs n’isolent point une telle affection. La calcification valvulaire apparaît ‘comme d’une extrême banalité, au terme de toutes les sténoses orificielles. On lit que la majorité de sténoses aortiques serait
_ calcifiée (MAC (GINN et WHITE), ou même, qu’à la Clinique
MAYo, il n’a été observé aucun cas de sténose aortique sans dépôt calcaire.
_ Le mécanisme de la sténose n’est pas univoque, puisque les: bords valvulaires sont fusionnés dans 90 % des cas.
Des lésions ou des antécédents de rhumatisme sont notés dans les proportions respectives de 23 et 44 % des cas.
On ne voit donc pas que la sténose aortique caldifiée puisse être considérée comme une variété clinique particulière. -
Il n’en reste pas moins que nous sommes maintenant avertis de la fréquence des rétrécissements aortiques trouvés à l’autopsie, alors que le diagnostic n’avait pas été posé, que nous sommes dotés de techniques radiologiques permettant de les attester in vivo, et que nous sommes mieux éclairés sur l'importance et la pathogénie des syndromes coronariens associés.
Les calcifications des valvules de l’aorte rendent, en somme, le même service pratique que les calcifications du péricarde dans Ja péricardite constrictive ; affirmant un diagnostic souvent difficile, elles permettront de reconnaître plus souvent l’affection.
A la Société de Cardiologie, d’ailleurs, M. LauBry [27] avait rejeté la création d’un type pathologique spécial, tout en soulignant les difficultés fréquentes du diagnostic clinique.
pu être acquises tardivement, mais aussi parce que la sténos _aortique est une affection souvent bénigne, qui permet au . sujet atteint dans la jeunesse de parvenir au moins à la
_BALZAC et PERGOLA [9] sont particulièrement suggestives : _ Deux hommes robustes sont réformés pour une cardiopathie
rien, mènent une vie fatigante jusqu’à l’âge de trente-sept ans,
moides aortiques à l’écran, RS
Ces réserves ne visaient Le la forme acquise et pu _jeunes sujets de GALLAVARDIN. ù
Précisément, l’on peut estimer que ces sténoses calcifi sont l'apanage du sujet âgé, non seulement parce qu’elles ©
maturité. Il est probable que les autopsies américaines con- 3
cernent un certain nombre de cas qui avaient appartenu au 2 £
type clinique de GALLAVARDIN. Fe ‘A cet égard, les observations de MM. DONZELOT, HEIM DE
découverte à la visite d’incorporation ; ils ne se plaignent de
où apparaissent de la dyspnée et des douleurs angineuses. Il n’y a ni syphilis évidente ni rhumatisme articulaire, On trouve les signes cliniques de rétrécissement aortique, des signes d’insuffisance coronaire et des calcifications des sig-
À bon droit, il semble aux auteurs que les signes d’intolérance sont apparus au moment où la circulation coronaire a ét gênée par l'extension du processus calcifiant. Mais celui-ci était-il le « terme final d’une fibrose inflammatoire ou l’imprégnation athéro-sclérotique d’une lésion préexistante constituant une épine ? »
Il ne semble pas que les constatations anatomiques ultérieures (parues dans la thèse de DAILHEU) aient permis de résoudre cetie question.
En pratique, comme le dit M. LAUBRY, « tout se borne à une question d’évolution. » :
En effet, de tels exemples montrent à merveille que l’on n’est plus autorisé à considérer une sténose aortique comme une lésion morte, une simple cicatrice gênante par ses effets mécaniques. Congénitale (dans les cas où l’on peut être assuré de ce caractère), elle offre un terrain propice à l’évolution scléreuse aussi bien qu'aux greffes microbiennes ;. acquise, elle résulte, ou d’un processus dégénératif en activité, ou
ine ation d'origine infectieuse sans doute,
der meurée en veilleuse plus souvent qu’éteinte, susceptible
de donner lieu à des flambées plus ou moins aiguës, plus ou moins prolongées. L' « évolutivité » comparable à celle du rétrécissement mitral n’appartient point au seul rétrécisse- ; ment Le pur des ue sis
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RAPPORTS DE L'AORTE BICUSPIDE AVEC LA STÉNOSE ORIFICIELLE
Les deux affections présentent une similitude frappante : leur proportion beaucoup plus élevée dans le sexe masculin (cent trente-et-un cas sur cent soixante-trois d’aorte bicus-
pide, quatre cent trente-huit cas sur cinq cent trente-trois de :
rétrécissement orificiel concernaient des hommes).
Un fait est d’ailleurs certain, c’est que l’homme paie, dans
l’ensemble des malformations graves de l’appareil cardio-
aortique, un tribut beaucoup plus important que la femme. C’est ainsi que le rétrécissement de l’isthme aortique se voit bien plus fréqueriment chez l’un que chez l’autre (cinquantetrois fois contre quinze, d’après Miss ABBOTT [1]). Bien que ce rétrécissement sera acquis, il ne paraît pas douteux qu'il soit soumis à une disposition congénitale.
Inversement, la permanence du canal artériel se rencontre cinquante-cinq fois chez la femme, contre vingt-neuf chez l’homme, dans la statistique du même auteur.
_ Par analogie, il est donc plausible d'admettre que l’aorte bicuspide pourrait représenter, dans un certain nombre de cas, un facteur favorisant de la sténose orificielle,
DSL
A) La sténose ile et l'état bicuspide | peuvent coexister d ’emblée
‘1° Dans un nombre important de cas, on trouve, à «lo
_ gine, une endocardite de la valve aortique.
Cette endocardite survient le plus souvent dans la période fœtale. C'était très vraisemblablement le cas dans quatre des observations citées dans la thèse de HARANGER (2R
En voici les protocoles résumés :
* Observation VII
(HaRe. — Trans. of the Path. Soc. London, vol. XI, p. 46)
Enfant de sexe masculin observé pendant les trois derniers mois de sa vie. Mort le sixième.
Dyspnée, toux, convulsions, teinte sombre, mais non cyanique.
Poitrine globuleuse. Impulsion cardiaque forte, surtout marquée à gauche, Bruit systolique rude et fort, entendu partout, mais surtout au sommet. :
Autopsie. — Cœur gros (poids : 2 onces 1/4). Trou ovale clos. L’orifice auriculo-ventriculaire n’admet que l’extrémité du petit doigt ; le droit admet ce doigt jusqu'à la première articulation Les deux ventricules sont également hypertrophiés..
Orifice aortique un peu irrégulier de forme et plus étroit que d'ordinaire. Ses valvules sont épaissies et au nombre de deux
. seulement ; la plus grande présente un raphé rudimentaire.
L’artère pulmonaire présente trois valvules saines ; sa circonférence est de 1 pouce 1/2. Canal artériel ‘ouvert.
Observation VII
(Bin. — Bullétin Soc. Anat., 1854, p. 119)
Rrétrécissement de l’orifice aortique par déformation et adhérences congénitales des valvules aortiques.
Enfant masculin de cinq ans présentant une gêne‘ respiratoire depuis sa naissance, Tumeur blanche du genou en évolution.
Matité précordiale assez étendue. Souffle rude au premier temps, avec maximum à la base.
Mort des progrès de sa lésion articulaire.
Autopsie. — Hypertrophie du ventricule gauche ; endocarde épaissi et injecté.
Valvules sigmoïdes de l'aorte insuffisantes ; cire sont réduites au nombre de deux, l’une antérieure, l’autre postérieure ;
te nent plusieurs F0 fibreux autour de loriflce ;
de Botal incomplétement fermé. Dilatation aortique au #
| Observation IX
ee | Pracoëx et GRBENELD. — British Med. J., 1872, v. I, p. 541)
æ Aorte brouspide, Rétrécissements des USE aortique et mitral, ": _ Fillette de douze ans. Double souffle à l’orifice aortique et
| _souflle pré-systolique de la pointe.
Fes . Enfant habituellement apathique et somnolente ; syncopes.
Plus tard : albuminurie et ascite.
_ Autopsie. — Deux valvules aortiques seulement ; pourtant, on _ retrouve le raphé des deux sacs soudés ensemble, L’orifice aortique + est rétréci, ainsi que l’érifice mitral. Cœur très hypertrophié, pesant 19 onces 3/4.
‘ Ulcère gastrique.
| L'enfant n’avait jamais eu de rhumatisme ni de maladie aiguë.
Te A En
LAS, CL
4 (GAIRDNER. — British Med. J., 1874, v. I, p. 428)
Enfant de neuf ans, n’ayant jamais présenté le moindre symptôme de maladie de cœur.
Soufle systolique vibrant au foyer aortique. Pas de cyanose, au contraire pâleur anémique.
La latence de l'affection fait soupçonner sa nature congénitale.
Hypertrophie de la rate; matité hépatique augmentée. Albuminurie, ascite légère. e
Autopsie, — Cœur hypertrophié ; valvules aortiques suffisantes, mais orifice fortement rétréci par de nomtreuses végétations qui pongent presque dans le ventricule.
Il n’y a que deux valvules distinctes, dont une présente une division rudimentaire. La portion supérieure du septum interventriculaire est très mince. Environ ‘un demi pouce au-dessus des valvules existe un petit anévrisme, du, volume d’une noix.
Trou de Botal ouvert, mais pourvu d'une valvule.
Lésions emboliques dans la rate et les reins.
COMMENTAIRES
SUR observations concernent toutes aiatre des” Et dont le ue jeune avait 6 mois et le RE âgé 12 ans.
_ plongeantes », dont la ser biion n’est nalHetrensement pas :
donnée par l’auteur, |
L'observation de BLIN est la seule à ne pas mentionner la
| présence d’un raphé, mais elle comporte des indices en faveur
d’une fusion inflammatoire (festons fibreux de l’orifice, sclé-
rose valvulaire). Le rudiment de troisième valvule est de = valeur plus douteuse.
Partout on note l’absence de rhumatisme et de mafaies infectieuses. Le cas de BLIN mentionne une tumeur blanche (à du genou, qui fut la cause de la mort. SES
A chaque fois, il existait cliniquement un souffle systolique de la base, accompagné, une fois, d’un souffle diastolique au foyer aortique. Il n’est pas douteux que ces quatre cas de sténose d’un orifice aortique bicuspide relevaient d’une endocardite fœtale ou très précoce. Dans cette catégorie, l’endocardite peut provoquer d'emblée l’association des deux lésions, lorsqu'elle frappe l’ensemble de la valve aortique ; ou bien le processus infectieux est strictement localisé à l’appareil, sigmoïdien et la sténose est produite dès son extinction par la rétraction cicatricielle de la valvule unifiée.
2° Les auteurs américains font remarquer, d’autre part, que l’état bicuspide est souvent accompagné d’une hypoplasie partielle ou globale de l'aorte ascendante, prenant parfois l’aspect d’un rétrécissement très marqué. L’orifice aortique se trouve ainsi rétréci en dehors de tout remaniement inflammatoire, Ces cas sont habituellement considérés comme con- ‘0 génitaux, et sans doute reconnaissent-ils, à l’origine, un vice de développement global du Bulbus cordis.
| Sur trente-deux cas, Miss ABBOTT [1] a rencontré deux | fois cette hypoplasie. Celle-ci s'accompagne, dans la plupart | des cas, d’une dilatation aortique en aval.
REP 4 CEA ao ; est certain que la mesure systématique de l’anneau
tique, ss les cas de malformation bivalvulée, ‘augmen erai roportion de la sténose orificielle, au point de vue atomique tout au moins, car, seuls, les rétrécissements KP jués présentent une traduction clinique. Es u
__ B) Sténose tardive par sclérose secondaire des valves bicuspides ré
AE La valve aortique bicuspide constitue un point d'appel à ne la sclérose valvulaire. Celle-ci, nous l'avons précédemment _ développé, résulte très probablement d’une endocardite _ « itérative » ou chronique, évoluant à bas bruit et réalisant une thrombose valvulaire dont l’imprégnation calcaire n’est que le stade final.
De nombreuses observations avec contrôle anatomique prouvent que le rétrécissement apparaîtiavec la rétraction qui accompagne fatalement la fibro-sclérose de l'appareil sigmoiï-
dien. | &
Sa calcification ne constitue pas une variété anotomo- 4
\ clinique autonome ; mais elle confère à la lésion des signes ë | Nouveaux : fonctionnels (troubles coronariens), physiques
(variations dans le timbre du souffle systolique, d’ailleurs __ inconstant et dont l’atypie est fréquente ; troubles accentués _ . de la conduction). Mais surtout, elle permet son identification radiologique.
La constatation simultanée d’une sténose calcaire et d’une valve bicuspide est couramment signalée par Îles auteurs. THaRANGER *[21] en rapporta un cas absolument typique, publié jadis par BENNETT. |
ue
Observetion XI
(Risdon BENNETT. — Trans. of the Path. Soc. London, t. II, p. 281) Homme âgé de soixante ans mort d’apoplexie pulmonaire.
Aucun bruit anormal du cœur, mais matité précordiale très étendue.
Autopsie. — Cœur volumineux, rempli de caillots, dont quel-
ques-uns demi-organisés, d’autres ramollis et comme puriformes.
Deux valvules aortiques seulement, très malades : lantéri : est presque entièrement ossifiée, surtout sur son tord libre, qui
‘d’une extrémité à l’autre, est transformé en une masse osse d’un quart de pouce d'épaisseur ; elle est très rigide et fe la moitié de l’orifice aortique ; les deux artères coronaires S vrent au-dessus de cette valvule. re:
La valvule postérieure est ossifiée, mais sur ‘une moindre étendue, et surtout vers sa base, où existent plusieurs noyaux.
Elle est un peu mobile, mais, si elle pouvait fermer l’orifice, elle ”
Eee ne pouvait se redresser contre l’aorte, d’où rétrécissement consi-
dérakle, Dans l'angle de ces deux valvules, du côté droit, se voit
une troisième valvule rudimentaire.
Toutes les autres valves sont saines.
Une observation de GALLAVARDIN, parue dans la thèse de
TOURNAIRE [41], soulève le problème pathogénique des deux lésions associées : La
Observation XII
(GALLAVARDIN. — In thèse Tourniaire, Lyon 1928)
Rétrécissement aortique serré (fente antéro-postérieure admet- ‘ tant juste l’index). On conclut à une endocardite ancienne, car il n'existait que deux valvules : une antéro-gauche, normale, bien qu’un peu dilatée, avec, au-dessus, l’orifice de la coronaire antél'ieure ; une droïte, plus vaste, attribuée à Ja coalescence de l’antéro-droite et de la postérieure, On admet cette coalescence au point de vue théorique, car on ne trouve pas, au fond du grand sinus, l’ancienne bride’ commissurale, mais la présence de deux nodules d’Ariantius et la situation excentrique de l’orifice coronaire sont en faveur de cette hypothèse. Les deux valvules ont des bords un peu épaissis et irréguliers. Mais le rétrécissement est dû au dépôt des stalactites crayeux dans les sinus et s’oppose complètement au rétrécissement valvulaire, Ce dépôt crayeux s’est localisé sur d’anciennes lésions endocardiques.
FRIEDBERG et SOHvAL [14] ont décrit le cas complexe d’un homme de trente ans chez qui l’on trouva : aortite syphilitique avec insuffisance aortique, rétrécissement aortique calcifié avec arrangement bicuspide,
Parmi ses cinquante-deux cas, Miss WAUcHOPE [44] ne signale qu’une seule fois l’existence d’une sténose par calcifications valvulaires, alors que celles-ci sont relatées dans six ï observations, ce qui donne une proportion de 2 %.
: Enfin, RARES Mac GINN et Ware notaient que, sur total de cent vingt-neuf rétrécissements calcaires aortiques isiés, un quart des cas présentaient une valve bicuspide. x de nos trois cas personnels de cette anomalie pré- LR rappelons-le, une sténose serrée de l’orifice aorti- Les végétations calcaires sinusales avaient réduit st valvulaire aux diamètres respectifs de cinquantevent et soixante-deux millimètres.
Des conclusions étiologiques de la thèse de Tourniaire sur 4 Ée « rétrécissement aortique pur des jeunes sujets » nous tirons la phrase suivante :
_«< Dans la plupart des autopsies, les lésions de sténose aortique paraissent dues à de l’endocardite, bien plus souvent qu’à de véritables malformations ; les valvules sont épaissies, adhérentes par leurs bords, «et, si l’on ne note que deux » _ valvules, on retrouve presque toujours, dans la plus grande . d’entre elles, la bride médiane, reliquat de l’ancienne commissure et preuve de la dualité valvulaire primitive, »
Pour l’auteur, cette malformation serait donc presque toujours secondaire à une endocardite, Nous avons vu que, dans un grand nombre de cas, celle-ci pouvait, en effet, être, soit ‘simultanément, soit en deux.temps, responsable du rétrécissement orificiel et de l’état bicuspide de l’aorte. Mais, pour nous, cette anomalie ne doit pas être considérée toujours comme un simple épiphénomène ou comme une lésion accessoire produite par le processus infectieux.
Il existe, en effet, des aortes bivalvulées d’origine embryogénique ; les preuves anatomiques et pathogéniques en sont formelles, Et nous avons pensé que la bicuspidité congénitale pourrait constituer un facteur non mégligeable du rétrécissement acquis de l’orifice aortique à développement progressif,
La malformation morphologique s’accompagne-t-elle, comme des auteurs l’ont suggéré, d’une altération primitive
NET NE
L de structure la prédisposant aux dégénérescences secon- ) daires ? La preuve n’en a pas été faite.
4 Quoi qu’il en soit, tout comme la forme inflammatoire
| acquise, la variété embryogénique subit une évolution sclé-
reuse dans ke cas où le sujet, ayant bin aux infectieuses aiguës, parvient à un âge avancé. = Certes, les tests anatomiques et microscopiques de. congénitalité sont souvent difficiles à mettre en évidence de un appareil valvulaire complètement remanié par la fibro sclérose, au même titre qu’il est rare, dans de telles condi tions, d'y retrouver les traces certaines d’une fusion. Dans nos deux cas, par exemple, l’étiologie était douteuse et les conclusions histologiques elles-mêmes ne permettaient 1 _ pas une décision. Dans le cas I, cependant, quelques indices à plaïdaient en faveur d’un vice de développement, surtout les $ fenestrations d’une valvule pulmonaire et la présence de deux orifices coronariens dans le même sinus.
Si la sténose orificielle peut survenir à toutes les phases évolutives du remaniement inflammatoire de la- malforma- - tion, c’est au stade de la calcification qu’elle se rencontre surtout. On ne saurait, bien entendu, accorder à cette catégorie de rétrécissements l’épithète de « congénitale », la valve < bicuspide ne jouant ici qu’un rôle favorisant, sinon déterminant.
# ke %
MECANISMES DU RÉTRÉCISSEMENT
Dans la sténose orificielle calcifiée, le calibre du vaisseau lui-même n’est pas modifié. Les calcifications valvulaires substituent à l’orifice primitif un nouveau diaphragme irrégulier, qui devient l’orifice réel, et dont le diamètre peut être réduit de plus de dix millimètres par rapport à la normale. Il s’agit donc, dans tous les cas, d’un rétrécissement d’ origine valvulaire.
De quelles façons une aorte bicuspide peut-elle donner lieu à une sténose orificielle ? Nous pensons que trois modes
dé peuvent se rencontrer, soit isolément, soit en association. di î
1 1. - LA SOUDURE DES VALVULES-SCLÉROSÉES, telle qu’elle est ù décrite dans une observation de BLIN citée plus haut (Obser-
vation VIII), où l’auteur trouva « deux valvules seulement
re LA SLÉROSE VALVULAIRE nous paraît être un méca-
_refoulée sur la paroi aortique par l’ondée sanguine, donnant "lieu à ie rétrécissement plus fonctionnel qu "organique.
£ c F s . ” 8. Mhiscla cause la plus habituelle du rétrécissement F 4 orificiel est sans doute la PRÉSENCE DES VÉGÉTATIONS CALCAI- RES DANS LA CAVITÉ SINUSALE, Cette hypothèse pathogénique est en accord avec les conclusions anatomo-pathologiques qui
sur la face sinusale des valvules, dans les étiologies nonrhumatismales de la sténose calcifiée, Plus encore que la selérose sigmoïdienne, les calcifications sinusales ; sont un obstacle au jeu valvulaire.
Dans une observation d’orifice bicuspide, probablement . congénital, ayant déterminé un rétrécissement serré, (ALLA- À VARDIN écrit [41] :
en « Les deux valves ont,des bords un peu épaissis et irréguliers. Mais le rétrécissement est dû au dépôt de stalactites crayeux dans les sinus et s’oppose complètement au rétrécissement valvulaire. »
Dans nos deux premières observations, les concrétions calcaires siégaient uniquement sur la face sinusale des val- - vules, et surtout à sa base. Les irrégularités de la face axiale ñ étaient provoquées par les reliefs des dépôts calcaires du T1 sinus, On notait encore une sclérose très accentuée des bords libres ; rappelons que ceux-ci étaient partiellement fusionnés
dans le cas N° II,
nisme | plus fréquent ; elle empêche la valvule d’être
signalent la fréquence beaucoup plus grande des concrétions ‘
D NE ES SL nd
OBSERVATIONS PERSONNELLES
Observation |
Am... Joseph, soixante-huit ans.
- Sommaire. — Homme de soixante-huit ans, ancien gazé. Sclé-
rose pulmonaire, Asystolie à forme pulmonaire et hépa- . tique. Ut Souffle systolique petit, doux, localisé au bord gauche de l'extrémité du sternum.
Autopsie : Sclérose pulmonaire - Cœur : hypertrophie da ventricule gauche ; orifice aortique rétréci, calcifié, à deux valves, l’une antérieure, grande (41 millimètres),
pourvue de trois orifices coronariens, l’autre postérieure,
de 37 millimètres. Pont calcifié dans le grand sinus, pouvant représenter le point d'insertion des valvules fusionnées en une grande valve, mais se laissant aisément détacher de la paroi.
Ce malade, chômeur de soixante-huit ans, entre dans le service le 21 septembre 1943 pour oppression. Celle-ci a commencé brutalement dans la nuit du 3 au 4 septembre dernier, accompagnée de toux et d’agitation. Depuis ce jour, l’oppression est devenue continue, l’obligeant à dormir assis ; il tousse et crache abondamment. Quelques jours après, apparaissait aux membres inférieurs, puis aux mains et au visage, une enflure, qui a augmenté progressivement.
Un interrogatoire plus minutieux apprend, qu'avant les accidents aigus actuels, le malade avait déjà depuis long-
temps ar dyspnée d'effort et une toux tenace. 1l fait à illeurs remonter le début de ses malaises à la guerre 1914 18 pendant laquelle il fut gazé trois fois. On ne retrouve, da son passé, aucun autre antécédent personnel notable. A son entrée, on trouve le malade assis dans son lit; la respiration est courte et rapide (trente-six par minute), avec tirage sus-sternal et sus-claviculaire. Le facies ‘est pale, _ cireux ; quelques varicosités sur les pommettes et le nez. Les mains sont œædématiées; mais l’œdème est surtout très impor- a tant aux membres inférieurs ; il est blanc, assez mou, gardant À peu le godet, et s’étend jusqu’à la racine des cuisses. k
— L'examen pulmonaire montre : une sonorité normale en avant ; en arrière, une submatité de la base gauche, sur quelques travers de doigt. À l’auscultation, l’inspiration est courte, l’expiration prolongée. Les deux champs pulmonaires RS sont couverts de râles ronflants et sibillants très intenses. Les erachats sont purulents,. nummulaires et en abondance.
Cœur. — Les bruits sont couverts par les bruits pulmonaires et paraissent peu frappés. La pointe bat faiblement dans le sixième espace, un peu en dehors de la ligne mamelonnaire (en décubitus latéral gauche).
Le pouls est inexistant à la radiale gauche ; à la radiale droite, on le sent faiblement et on ne peut le compter, Aux fémorales, on peut le compter à quatre-vingt-quatre à la minute ; il est régulier, mais peu frappé.
On note, au cou, une distension des jugulaires, qui présente des battements synchrones au. pouls. | La tension artérielle est de 18-8,5 au Pachon, avec des à Ne oscillations de très faible amplitude. .
; — Appareil digestif : Appétit conservé ; ni diarrhée, ni constipation. Le foie est abaissé; sa limite inférieure est à trois travers de doigts sous le rebord costal. La palpation en est douloureuse. Hauteur de 11 centimètres sur la ligne mamelonnaire.
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— Système nerveux normal : les pupilles réagissent lente- : ment à Ja lumière, — Aucun stigmate de syphilis.
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— Les urines sont rares, hautes en couleur. On n'y trouve, ni sucre, ni albumine, ni sang.
— La température est à Spies Urée sanguine : 0 gr. 45.
Ainsi, le malade se présente comme un pulmonaire en 7 poussée de bronchite aiguë avec expectoration purulente très abondante. Pourtant, l’importance de ses œdèmes de type mixte font prévoir, comme le foie un peu gros et douloureux, une insuffisance cardiaque, que l’examen du cœur, rendu difficile, ne peut objectiver,
Le lendemain 22 septembre, les signes fonctionnels et physiques pulmonaires se sont nettement améliorés, après une application de ventouses scarifiées, une injection intramusculaire d’eucalyptine et dix gouttes de digitaline.
4 Cœur, — L'examen, plus facile, met en évidence un petit ; souffle systolique doux, siégeant au bord gauche de l’extré- | mité du sternum. Ce souffle n’a aucune propagation, occupe toute la systole et ne s'accompagne d'aucun frémissement.
Son siège et son timbre feraient penser à une insuffisance * tricuspidienne fonctionnelle, si celle-ci n’était fort rare.
4 La température est à 36°6, le pouls à 78 à la fémorale. La quantité d’urines est un peu supérieure à un demilitre.
On ne trouve pas de BK. dans les crachats.
— Les jours suivants, l’expectoration purulante est toujours abondante.
La diurèse sé stabilise autour de 1 litre 1/2-2 litres.
La température est aux environs de 37°, Le pouls, dificilement comptable, oscille peu autour de 80. Les œdèmes ont complètement disparu et le malade se sent mieux.
—— Le 15 octobre, l'examen radioscopique montre :
Des sommets pulmonaires gris. Les hiles sont denses. Ampliation thoracique infime.
Le cœur est modérément augmenté de volume dans son ensemble.
La tension artérielle maxima est de 12; le minima et l’indice ne sont pas mesurables au Pachon.
Les
n trois dote : sg ‘et S8 sont aqueer Stelr est pis ti. à peine visible ; T2 et T® sont positifs et bas. La branche ascendante de R! présente un léger épaississement, la branche descendante de R3 un crochetage net. ST? est décalé en bas d’un demi-m illimètre. à
A partir du 27 octobre, malgré une cure digitalique, la
diurèse baisse au-dessous d’un litre. Signes cardiaques
inchangés. Pouls incomptable. ‘ <
Le 2 novembre : apparition d’un œdème malléolaire. Les deux champs pulmonaires sont encombrés de sous-crépitants. TA.'— 12,5 — 9.
Le 4 novembre, une saignée de 300 gr. est pratiquée. PES sanguine à 0,43. Se
La respiration prend le type de Cheyne-Stokes. Le malade
est dans une torpeur complète, avec agitation délirante, car- .
phologie. Hypothermie (36°).
Le malade meurt le 14 novembre.
L’autopsie est pratiquée le 16 novembre :
— Foie petit, légèrement muscade, pesant 1.030 grammes
— Poumons : emphysème. Légère congestion des bases. Présence de pus dans les bronches. Ganglions trachéo-bronchiques anthracosiques, volumineux.
— Rate betterave. Reins normaux. Surrénales normales,
Cœur, — Le ventricule gauche est notablement hypertrophié ; à la pointe, sa paroi mesure 21 mm. d'épaisseur. I est légèrement dilaié. Le ventricule droit est normal
aucune dilatation ni hypertrophie. Sa paroi est épaisse de
12 mm. à la pointe. L’orifice tricuspidien est normal, il admet largement trois doigts.
Orifice aortique. — L’exploration au doigt montre que 19 . 0 La 2 e. . . y l’orifice aortique est rétréci (infranchissable à l'index), calcifié et bivalvulé, Vu d’en haut, il apparaît formé de deux valvules épaisses, indurées, dont les bords libres sont irré-
nt exactement. rene) de l'eau ans suffisantes.
par ‘suite de nombreusés tréeeeés En effet, Je côté _ sinusal est ‘parsemé de saillies rugueuses, épaisses et calci- _ fiées, qui forment des reliefs sur la face axiale. Le bord libre _est transformé en un bourrelet calcaire sur toute sa longueur. Je paroi aortique du sinus est lisse.
; — La valvule symétrique est apparemment plus. vaste : son bord libre est long de 41 mm. et induré sur toute sa longueur. Sa face sinusale est haute de 20 mm. et montre A un éperon calcifié à sa partie postérieure. Comme pour la un éperon calcifié à sa partie postérieure, Comme pour la valvule postérieure, la profondeur du sinus n’est pas mesu-
rable, La paroi aortique du sinus ne présente pas de raphé.
La cavité est traversée à sa partie moyenne par un large pont fibro-crétacé, hérissé par endroits de rugosités. Ce pont intermédiaire arrive sur la paroi aortique à 3 mm. au-dessous 1 ‘du niveau des points d’attache latéraux de cette grande val- (
vule. Il est également au-dessous du niveau des orifices coronariens ; à la rigueur, il pourrait représenter les pets d’in- | sertion de deux valvules fusionnées.
— Les orifices coronariens sont voisins de chacune des extrémités de cette grande valvule, à 2 mm. au-dessous de sa marge supérieure, F4 À Le droit est doublé, en dedans, d’un orifice accessoire, : dont le diamètre est trois fois plus petit. Cet orifice accessoire donne naissance à une coronaire droite accessoire, trois fois plus petite que la coronaire normale en diamètre, qui | se rend sur la face postérieur du ventricule gauche, chemine
La coronaire droite, née de l’orifice droit eo ss un trajet normal et présente un faible degré d’athérome.
La coronaire gauche naît à l’orifice gauche de la valvu antérieure. L’orifice est normal, mais un dépôt calcair ne rétrécit la lumière du vaisseau et de ses collatérales. LE
— Le point d’attache des deux valvules est tout à fait normal et ménage le classique espace triangulaire.
— La lumière de l’orifice aortique entre les points sail- F3 lants des valvules est de 62 mm.
Sa circonférence SE de 85 mm. à la marge supérieure de l’orifice, et de 80 mm. à l’isthmre.
L’aorte présente quelques plaques confluentes d’athérome au-dessus de la valvule postérieure et au point d’inflexion de la crosse (région pré-isthmique). ES
— Le canal artériel est représenté par un: cordon fibreux, totalement oblitéré,
— On ne note aucune anomalie septale.
* — L’orifice mitral admet largement deux doigts. Sa valve interne correspond presque exactement à la valvule aortique postérieure et, à gauche, empiète à peine sur l’espace triangulaire ménagé par les attaches aortiques des bords libres 10 valvulaires ; elle est parfaitement saine et souple.
1e — L'orifice palmonaïre est muni de trois valvules saines. Les bords libres de celles-ci mesurent respectivement : ; pour l’antérieure : 30 mm. ;
pour la postérieure D : 35 mm. ;
pour la postérieure G : 36 mm.
Seule, la valvule antérieure présente un nodule de Morgagni. La valvule postéro-droite montre quelques fenestrations ténues, immédiatement au-dessous de sa marge libre.
La circonférence de l’artère pulmonaire, au niveau supérieur de l’orifice, est de 80 mm.
int FT à
Examen microscopique (M. le Professeur DELARUE).
Les coupes ont été pratiquées de la manière suivante :
On n’a pas pu faire de coupes sériées, mais on a pris, de chaque valvule, trois tranches horizontales : l’une passe par le bord libre (A, et A,), la seconde par le corps valvulaire (B, et B), et la troisième par le plan d'insertion (C, et C).
On a, en outre, pratiqué des coupes étagées de l’aorte,
« Les coupes intéressant l’aorte montrent un notable épaississement de l’endartère, sous forme de plaques circonscrites. Celles-ci sont formées par un tissu conjonctif fibreux ou fibro-hyalin, imprégné de sels calcaires. On n’y voit point de dépôts lipo-lipoïdiques. C’est une plaque « chondroïde » ancienne (expression d’une endaortite inflammatoire proliférante), et non pas un foyer d’athérome.
Les coupes de la valvule sigmoïde aortique permettent les constatations suivantes :
At ef A?, — Image à peu près identique : la charpente
valvulaire est reconnaissable grâce à la présence de quelques:
éléments élastiques persistants. Maïs elle est tellement remaniée par une sclérose collagène et hyaline considérable qu’il est impossible de retrouver en elle la moindre organisation capable de permettre l’identification de deux valvules accolées. Presque toute l’étendue des coupes est occupée par de larges foyers de nécrobiose, de fibrine hyalinisée ou organisée, dans laquelle se trouvent des dépôts calcaires considérables. Au contact de ces foyers se trouvent, cà et là, quelques îlots de tissu de granulation inflammatoire riches en dépôts d’hémosidérine,
B1 et B?. — Lésions identiques. L’essentiel est encore constitué ici par la présence de nombreux foyers circonscrits calcifiés. Ce sont des foyers juxtaposés, tous environnés de sclérose. Les sels calcaires apparaissent ainsi déposés et concrétés dans les mailles inégales d’un tissu fibreux aréolaire. Cette disposition se retrouve de part et d'autre d’une lame fibreuse dense, où persistent quelques fibres élastiques, et qui représentent la charpente valvulaire. Elle réalise l'aspect typique d’une thrombose valvulaire organisée et calcifiée.
à th
5 observés ici.
L ous ne de ons dépôts dhémosdérine
OR CrN— Ces coupes inée cat, l'insertion même de valvule. Elles comportent beaucoup de fibres myocardiques, È qui sont dissociées.par une abondante sclérose collagène ou
5 hyaline se continuant avec celle qui mutile la valvule elle-
même. Quelques infiltrats ROMANE inflammatoires sont
Ces lésions réalisent l’image typique d’une endocardite
végétante “calcifiée. C’est le substratum habituel des endo-
cardites itératives, dans lesquelles le processus de thrombose valvulaire, qui est l'essentiel des végétations, subit l’impré-
_ gnation calcaire par défaut d'organisation.
Rien ne permet, dans la formation pathologique étudiée, de dissocier deux valvules accolées, mais ceci n’autorise nullement à penser que les lésions observées ici ont-frappé deux valvules congénitalement unies, car le processus inflammatoire a parfaitement pu réaliser une union aussi intime.
Réciproquement, rien n’autorise non plus à conclure qu’il } n'existait pas de fusion congénitale préalable, et que ces
lésions acquises d’endocardite n’ont pas frappé un orifice aortique congénitalement malformé.
Observation Il
B... Julien, soixante-douze ans.
Sommaire. — Homme de soixante-douze ans. Torpeur, Cheyne-Stokes, anasarque.. Cœur : souffle systolique doux le long du bord gauche du sternum.
Autopsie : sclérose rénale. Cœur: orifice aortique rétréci, continent, bivalve. Importantes calcifications valvulaires, Aucun signe de fusion acquise des deux valvules. Valvules : antérieure, 42 mm. ; postérieure, 34 mm. Coronaire gauche trifurquée.
Le 1° juin 1943, Br. Julien, jardinier de soixante-douze ans, entre dans le service dans un coma presque complet. Il répond aux questions par signes vagues, et sa famille indique seulement que, deux fois déjà, le malade a eu une
FRE ie a à la minute). La pointe bat au-dessous et en dehors du mamelon, dans le sixième espace, sur la ligne 4 4 axillaire antérieure.
Les limites de la matité cardiaque sont normales.
À l’auscultation, on note des bruits sourds à la pointe toi Ja présence d’un petit souffle systolique très doux le long __ du bord gauche du sternum. . | 2 La tension artérielle, au Pachon, est de 20-12. :
Examen pulmonaire, — Respiration de type cu _Stokes. $ Présence d’une matité gauche, sur plus d’un travers de
main, à la base droite, en arrière. Le murmure vésiculaire
AN x, NIET Ne ER EN
est partout masqué par le bruit trachéal. À n. Sytème nerveux, — Les réflexes tendineux sont inexisne tants. Des deux côtés, le cutané plantaire est douteux et 3 d'interprétation difficile. Les pupilles sont en myosis.
Les urines, très rares, sont hautes en couleur ; elles con-
F tiennent 50 centigrammes d’albumine.
4 La température est à 37°5. L’urée sanguine est à Ô gr, 40. | 1 Le malade est très agité. Une saignée avait été pratiquée
| à l’arrivée.
AR) Le 2 juin, l’état de torpeur est identique. Malgré le sérum
ë glucosé hypertonique intra-veineux, la diurèse reste minime
É (un quart de litre). Cheyne-Stokes. L’agitation est constante :
| logorrhée, carphologie.
Urée sanguine : 0 gr. 25.
, Dans le sang : B.W. — —; Vernes — 0.
Les jours suivants : torpeur plus accentuée. Hypothermie (entre 35°2 et 35°8), Le pouls est un peu plus rapide : 70 ; mais la tension artérielle est à 18-12. Diurèse infime (250 gr. par vingt-quatre heures).
Le malade meurt le 7 juin, à 23 heures.
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L’autopsie est pratiquée le 9 juin.
Poumons normaux. Foie: petit, pesant 880 granit
Aucune lésion visible macroscopiquement, Reins : petits et
scléreux, dont la surface est irrégulière et granitée. Surrénales : droite, petite hyperplasie corticale ; gauche, normale.
Cœur légèrement augmenté de volume.
— Ventricule gauche modérément hypertrophié (sa paroi mesure 19 mm. à la pointe), mais sans aucupé dilatation.
— Oreillette gauche normale. Ventricule droit, ni dilaté,
à ni hypertrophié (9 mm. d’épaisseur à la pointe).
L'orifice aortique. — L’orifice est suffisant à l’épreuve de l’eau. On constate un rétrécissement orificiel serré, admettant tout juste l’extrémité d’un crayon.
A l'ouverture de l’aorte, on remarque que l’orifice est muni de deux valves seulement, l’une antérieure, l’autre postérieure. Leurs bords libres sont partiellement fusionnés ; minces et souples dans leur moitié gauche, ils sont tous deux épais et sclérosés dans leur moitié droite.
La surface axiale des deux valvules est lisse, mais irrégulière.
La face sinusale, au contraire, est hérissée de rugosités saillantes, pointues, calcifiées :
— La valvule antérieure est, à cet égard, beaucoup plus atteinte que la postérieure. Les végétations calcaires tendens à combler le sinus de Valsalva. Sur une verrue calcifiée du fond est implantée une végétation molle et pédiculée.
Le bord libre de cette valvule mesure 42 mm.
La hauteur de sa face axiale est de 18 mm.
Le sinus antérieur a une hauteur de 17 mm.
— La face sinusale de la valvule postérieure est, à sa partie moyenne, le siège d’une saillie calcaire à direction autéro-postérieure, qui oecupe la moitié inférieure de la cavité sinusale et qui n’atteint pas la paroi aortique ; elle ne saurait donc, à aucun titre, représenter un point d’insertion valvulaire. Le bord libre mesure 34 mm. Hauteur de la face axiale : 19 mm. Profondeur du sinus : 19 mm.
# < pe y er
L ufr: coronarien siège au milieu du sinus anté- 2. mm. er du niveau du bord libre valvu-
£ Put alt le calibre.
24 La première branche qui en émane descend dans le sillon _interventriculaire ARtÉEHEUT, _ jusqu’à la pointe. Elle est cal-
; . La seconde Liban le sillon inter-auriculo-ventriculaire. + Afthérome calcifié sur son premier centimètre, Ces deux artères ont un calibre égal.
t La troisième branche de trifurcation est plus volumineuse que les deux précédentes. Elle se divise après avoir _ contourné l’auricule gauche en arrière. Sa lumière est le siège d’un important dépôt athéromateux. * — L'autre orifice coronarien se trouve dans la partie _ droite du sinus postérieur. Il est de petit calibre. La coronaire droite qui en émane a un trajet normal ; elle est perméable sur toute sa longueur. | — Au-dessus du sinus de Valsalva antérieur, l'aorte est le siège de dépôts athéromateux et calcifiés formant d’importantes verrucosités. On trouve également des plages d’athérome sur l'ascendante ; elles sont confluentes au niveau de
l’isthme.
La lumière de lorifice aortique entre les points saillants des valvules est de 59 mm.
La circonférence aortique est de 72 mm., à la marge supérieure de la valve, et de 62 mm. à l’isthme. |
_—_ Le canal artériel est oblitéré, sauf au voisinage de l’aorte, où il présente une lumière de la taille d’une tête
d'épingle.
— L'orifice mitral est normal, Sa valve interne s’insère à la partie basse du triangle que ménagent entre eux les bords gauches des sigmoïdes aortiques.
| — L'orifice pulmonaire est muni de trois valvules saines et dont les bords libres mesurent respectivement :
si énbt ie) Éd de ii
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valvule antérieure : 29 mm.
valvule postéro-gauche : 38 mm.
valvule postéro-droite : 34 mm.
Toutes trois présentent un nodule de Morgagni.
La circonférence de l'artère pulmonaire, au bord supérieur
de la valve, est de 77 mm.
Examen microscopique (M. le Professeur DELARUE).
Cinq coupes horizontales ont ste pratiquées à divers niveaux e de la valvule ; on prélève, en couire, un fragment d’aorte athéro- | mateuse. à:
a « Le segment d’aorte étudié comprend un très petit foyer d’athérome, récent, semble-t-il, si l’on en juge par ce fait que les dépôts lipoïdiques sont tous intra-cellulaires.
Les coupes horizontales de l’ensemble des valvules antéroexterne et postérieure accolées montrent des lésions très semblables à celles qui sont observées dans le cas N° I. Elles sont identiques sur les différentes coupes 1, 2, 3, 4, 5. ‘
C’est une endocardite valvulaire végétante et calcifiée, avec quelques foyers persistants de thrombose nécrobiosée, enkystée, sans calcification.
La charpente valvulaire est profondément remañhiée par une sclérose mutilante, infiltrée de pigments sanguins.
On n'y peut reconnaître aucune solution de continuité capable de plaider en faveur d’une quahté valvulaire antérieure.
Des conclusions identiques à celles qui figurent dans les protocoles d’examen du cas N° I sont nécessaires. »
Observation III a Bo..., soixante et un ans.
Recueillie par M. FLEURY, en 1929, dans le service du Docteur AUBERTIN, à l'Hôpital de la Pitié.
Bo..., soixante et un ans, succomba à une broncho-pneumonie, Pendant les quelques jours de sa maladie, il avait présenté une cyanose légère, un cœur régulier avec soufile systolique rude de la pointe.
Tension artérielle : 17/9.
Ne: TTACTE
Les réactions de Wassermann étaient négatives,
L'autopsie montra des lésions de broncho-pneumonie.
Le cœur, du poids de 700 grammes, présentait une hypertrophie, sans dilatation du ventricule gauche.
A l’ouverture, l’aorte ne présentait que deux valves. La moitié antérieure de la valve droite était très épaisse, scléreuse, pourvue d’un nodule cartilagineux étalé ; la moitié postérieure avait la souplesse d’une valve normale.
La valve gauche était souple ; dans sa moitié postérieure, elle présentait un nodule très étalé, correspondant à la partie souple de la valve droite.
La valve droïte mesurait 35 mm., la gauche 30 mm.
La profondeur était de 15 mm.
Les deux bords libres présentaient un nodule d’Arantius.
La coronaire gauche naïssait à la partie moyenne de la valve gauche, la coronaire droite à l’union du tiers antérieur et des deux tiers moyens de la valve droite.
Pour le reste, on observait quelques plaques athéromateuses sur l’aorte et sur la grande valve mitrale. Les valves de l’artère pulmonaire étaient normales.
Il n’y avait aucune autre anomalie..
CONCLUSIONS
Lee L \
_ Publiant trois cas d’aorte bicuspide, dont deux sont compliqués de sténose orificielle avec calcification, nous avons _ étudié l’état bicuspide de l'aorte et ses rapports avec les sténoses aortiques.
L’étiologie et la pathogénie des aortes bicuspides sont
moins simples qu’il ne paraîtrait ; il est souvent impossible de décider si cet état résulte de la fusion pathologique de deux valvules ou de l’absence congénitale d’une valvule. L'étude microscopique elle-même ne nous a pas permis de trancher cette question. s
Cependant, selon des études américaines plus heureuses, la malformation serait la; cause la plus fréquente. Elle paraît imputable à un vice de position de septum bulbo-artériel
Cet état de rareté, variable selon les statistiques, est rencontré beaucoup plus fréquemment dans le sexe masculin. Il est curieux de noter que les « sténoses aortiques calcifiées » y prédominent dans une proportion identique.
Les porteurs d’aorte bicuspide, malformation bénigne, sont néanmoins des «cardiaques en puissance » : l’endocardite maligne survient chez nombre d’entre eux. Nos malades présentaient des lésions d’endocardite itérative.
La sclérose et la calcification des valvules sont communes.
Ainsi une anomalie morphologique détermine un « locus minoris résistentiæ » qui relève d’une anomalie de structure correspondante ou bien de conditions mécaniques nouvelles.
L'é tat bivalve peut no no un portant ee favorisant du rétrécissement acquis de l’orifice aortiqu è veloppement progressif.
La aléication s observe couramment dans toutes | + sténoses aortiques. Nous ne pensons pas qu’elle pourrait e
caractériser une variété. Mais elle permet l'identification : radiologique d’une lésion, à la fois plus commune et plus _malaisée à reconnaître qu’on ne le croit généralement.
Vu: le Doyen, A. BAUDOUIN.
Vu : Le Président de Thèse, AUBERTIN.
Vu et permis d'imprimer, le Recteur et l'Académie de Paris,’ G. Roussy.
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