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INTRODUCTION

RESUME

La fenétre aorto-pulmonaire est une cardiopathie congénitale non cyanogene,
résultant d’'une communication anormale entre 1’aorte ascendante et 1’artére
pulmonaire par défaut de septation aorto-pulmonaire. Une fois le diagnostic
posé, la chirurgie doit étre rapidement réalisée pour éviter 1’évolution vers
Partériolite pulmonaire obstructive. Nous rapportons le cas d’un nourrisson
agé de quatre mois, chez qui nous avons fait le diagnostic d’une fenétre
aorto-pulmonaire de type Ill, et qui est décédé au cours de son évacuation
sanitaire dans un tableau d’infection pulmonaire sévére associée a une
artériolite pulmonaire. La patiente avait été recu dans un contexte d’infection
pulmonaire a répétions avec un souffle systolique, d’intensité 4/6,
prédominant aux foyers pulmonaire et aortique. L’électrocardiogramme, la
radiographie thoracique et I’échocardiographie Doppler transthoracique
réalisés ont permis de confirmer le diagnostic. Cette pathologie est rare, mais
peut survenir dans notre environnement sanitaire. Afin de réduire son taux
de létalité, il est important de sensibiliser le personnel de la santé travers cet
article, sur la démarche diagnostique et thérapeutique de cette affection.
ABSTRACT

The aortopulmonary window is a non-cyanotic congenital heart defect,
resulting from an abnormal communication between the ascending aorta and
the pulmonary artery due to a defect in aortopulmonary septation. Once
diagnosed, surgery must be quickly performed to prevent progression
towards obstructive pulmonary arteriolitis. We report the case of a four-
month-old infant, in whom we diagnosed a type 111 aortopulmonary window,
who died during medical evacuation due to severe pulmonary infection
associated with pulmonary arteriolitis. The patient had a history of repeated
pulmonary infections with a systolic murmur, graded 4/6, predominantly at
the pulmonary and aortic areas. Electrocardiogram, chest x-ray and
transthoracic Doppler echocardiography confirmed the diagnosis. This
condition is rare, but can occur in our healthcare setting. In order to reduce
its lethality rate, it is important to raise awareness among healthcare
personnel through this article about the diagnostic and therapeutic approach
to this condition.

La fistule aorto-pulmonaire en cardiologie pédiatrique est
une malformation rare, résultant d’une communication
anormale entre 1’aorte ascendante et 1’artére pulmonaire par
défaut de septation aorto-pulmonaire [1,2]. Décrite sur
piéce anatomique par Elliotson en 1830. Elles représentent
0,15 2 0,3 % de I’ensemble des cardiopathies congénitales
[3]. L’orifice de la fistule est situé a une distance variable
des sigmoides de quelques millimétres a 2 cm. Trois types
sont décrits (Figure 1) [4-6] :

— type | : la fistule est juste au-dessus du plancher
sigmoidien aortique ou des sinus de Valsalva ;
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— type Il : plus distal, il est caractérisé par la naissance
aortique de I’artére pulmonaire droite ;
—type Il : il intéresse toute la hauteur du tronc pulmonaire,

pouvant s’étendre jusqu’a 1’origine de 1’artére pulmonaire
droite. Elle est le plus souvent mal tolérée dés les premiéres
semaines de vie, du fait d’un shunt gauche/droit artériel
important [7]. Le diagnostic est fait a 1’échographie
cardiaque Doppler transthoracique, mais 1’exploration
hémodynamique reste parfois nécessaire pour évaluer le
niveau des résistances pulmonaires, et faire le bilan par
angiographie de 1’anatomie précise de la fistule et des
Iésions associées [8,9].
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Figure 1. Différents types anatomiques de fistule aortopulmonaire : A (Type I: fistule proximale). B (Type II: fistule distale). C (Type
11 fistule totale). D (Type IlI: fistule intermédiaire)

Le risque évolutif de cette malformation est dominé par le
développement précoce d’une artériolite pulmonaire
obstructive. Le diagnostic doit conduire a un geste
chirurgical rapide sous circulation extracorporelle, de
fermeture par voie aortique de la fistule. Le devenir a long
terme des patients opérés est excellent [1-3]. Dans notre
environnement sanitaire, les retards diagnostiques et
thérapeutiques sont récurrents. 1l est nécessaire de
sensibiliser le personnel de la santé sur les cardiopathies
congénitales fréquentes et rares qui peuvent survenir dans
notre pays. Afin de réduire le taux de létalité de cette
affection en améliorant la démarche diagnostique et
thérapeutique, nous rapportons le cas d’un nourrisson agé
de quatre mois, chez qui nous avons fait le diagnostic d’une
fenétre aorto-pulmonaire de type IlI, et qui est décédé au
cours de son évacuation sanitaire dans un tableau
d’infection pulmonaire sévere associée a une artériolite
pulmonaire.

OBSERVATION

Information patient : un nourrisson de sexe féminin, de
race noire, agée de trois mois, pesant 2,7 kg et 60 cm de
taille, a été référé au centre hospitalier d’Essos depuis un
hopital extérieur avec une forte suspicion de cardiopathie
congénitale, dans un contexte d’infection pulmonaire. Ce
nourrisson avait comme antécédent personnel, plusieurs
infection pulmonaire a répétions, dés 1’dge de deux
semaines de vie, associé a un souffle a 1’auscultation
cardiaque et & un retard staturo-pondéral.

Résultats cliniques : Elle a été hospitalisee dans notre
service pour fiévre, toux, rales crépitant bilatéraux évoquant
une infection pulmonaire et sur un tableau d’insuffisance
cardiaque gauche. L’auscultation cardiaque retrouve un
souffle systoliques 4/6 prédominant aux foyers pulmonaire
et aortique, associé a un retard staturo-pondérale, et une
saturation périphérique sans oxygeéne a 90% aux quatre
membres, sans signe de cyanose des lévres, ni des ongles. Il
n’y avait pas d’hépatomégalie, ni d’ictére.

Bilan diagnostique : I'électrocardiogramme a montré une
tachycardie sinusale réguliére a 152 bpm (Figure 2).
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Figure 2. L'électrocardiogramme de la Fistule aortopulmonaire

La radiographie thoracique retrouve une cardiomégalie, un
syndrome alvéolo-interstitiel bilatéral, prédominant au
champ pulmonaire droit et une hyper-vascularisation
pulmonaire réalisant un poumon cardiaque stade 3 (figure
3). L’échocardiographie transthoracique Doppler retrouve
une dilatation des cavités cardiaques gauches avec un z
score & 3,5; une insuffisance mitrale minime grade Y4
fonctionnelle,  une  insuffisance  aortique  grade

Y fonctionnelle; un foramen ovale perméable avec shunt
gauche droit ; une fenétre aorto-pulmonaire de 7,9 mm en
incidence parasternal petit axe, avec un flux systolique
gauche droit a travers la fenétre en mode Doppler couleur,
confirmant ainsi le diagnostic d’une fenétre aorto-
pulmonaire de type Il (figure 4). Sur une période de 04
années, allant de 2019 & 2024, nous avons réalisé au moins
300 échocardiographies de patients atteints de cardiopathies
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congénitales, et ce cas est I'unique ayant un diagnostic de
fenétre aorto-pulmonaire, soit une prévalence hospitaliere
de 0,33%.

Figure 3. La radiographie thoracique de la fistule
aortopulmonaire

Tronc Artére Pulmonaire

Des examens complémentaires biologiques ont mise en
évidence une hyperleucocytose a  prédominance
neutrophile, un syndrome inflammatoire biologique, une
fonction rénale et hépatique conservées, une absence de
trouble hydroelectrolitique.

Interventions thérapeutiques 1un traitement
médicamenteux dose/poids, a base d’oxygéne a 5 litres par
minute, d’imipénéme, de vancomycine, d’amikacyne, de
lasilix, de captopril, de fer sirop, de spironolactone, et de
paracétamol a été administré en continue durant un mois.
Une évacuation sanitaire via un avion commercial a été
entreprise afin de réaliser une intervention chirurgicale au
sein d’une unité de chirurgie cardiaque pédiatrique mieux
équipée.

Fistule Aorto-Pulmonaire

Aorte Thoracique Ascendante

Figure 4. L’échocardiographie transthoracique Doppler de la Fistule aortopulmonaire : A et B (incidence parasternale petit axe en mode
bidementionel) ; B (incidence parasternale petit axe en mode couleur) ; C (incidence sous costal en mode couleur) ; D (incidence apicale
quatre cavités en mode bidimentionel)

Suivi et résultat des interventions :La patiente est
décédée en plein vol, trois heures de temps avant
I’atterrissage de 1’avion.

Consentement éclairé : les parents du nourrisson ont fait
part de son plein consentement a publier son cas.

DISCUSSION

Dans notre cohorte de cardiopathie congénitale au centre
hospitalier d’Esso, nous avons retrouvé une prévalence
hospitaliere de 0,33%. A ce jour, Diop et al [2]n’ont décrit
qu’'un seul cas au CHU de DAKAR, cette affection est
également rare dans la littérature avec une prévalence allant
de 0.1% a 0.6% en fonction des études [1,3,7]. Notre
patiente présentait une fenétre aorto-pulmonaire isolée type

111, toutefois il s’agit d’une affection qui peut étre associé a
d’autres malformations dont les plus fréquentes sont la
communication interventriculaire, 1’atrésie pulmonaire,
I’interruption de I’arche aortique ou la coarctation de 1’aorte
[7-9]. Le diagnostic anténatal est possible mais parfois
difficile en cas d’association a d’autres anomalies
cardiovasculaires [2], pour ce nourrison le diagnostic
anténal n’a pas été réalisé, évoquant la nécessit¢ de
réformer le personnel de la santé qui réalisent les
échocardiographies obstétricales dans notre systéme de
santé, sur le dépistage de certaines malformations
cardiaques en anténatale. La symptomatologie clinique est
celle qui est classiquement retrouvée dans les cardiopathies
congénitales avec hyperdébit pulmonaire par shunt gauche-
droit. Le plus souvent le diagnostic est fait lors de la
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découverte d’un souffle lors de la visite post natale
effectuée par le pédiatre ou lors de I’exploration d’une
insuffisance cardiaque avec polypnée, hypersudation,
hypotrophie et difficultés a la tétée durant les premiéres
semaines de vie. L’existence d’une cyanose ou d’autres
signes cliniques peuvent étre notées dans les formes
associées a d’autres anomalies cardiaques [1,2]. L’examen
clinique retrouve des signes d’hyperdébit pulmonaire
associés a une hyperpulsalité artérielle, avec un cceur
hyperkinétique et une déviation du choc de pointe a gauche.
Le souffle systolique souvent intense et parfois frémissant
est retrouvé au bord gauche du sternum. Le premier bruit
est normal, le deuxiéme bruit accentué s’accompagne d’un
roulement diastoliqgue mitral [1,2]. Du point de vue
paraclinique la radio montre une cardiomégalie par
dilatation des cavités gauches associée a une surcharge
vasculaire pulmonaire. L’¢lectrocardiogramme permet de
voir une hypertrophie  ventriculaire gauche ou
biventriculaire. Le diagnostic est fait par 1’échographie qui
montre une communication anormale entre [’aorte et
I’artére pulmonaire sur la face latérale gauche de 1’aorte en
incidence parasternale petit axe et un défaut pariétal entre la
face postérieure de l’aorte et le bord droit de D’artére
pulmonaire en incidence suprasternale grand axe. Une
dilatation des cavités gauches avec un ventricule gauche
hyperkinétique ; deux appareils valvulaires sigmoidiens
artériels distincts. Le diagnostic de fenétre aortopulmonaire
ne peut étre affirmé qu’aprés visualisation au doppler
couleur du jet anormal au travers de [orifice
aortopulmonaire. En doppler pulsé, on retrouve en
parasternal petit axe un flux diastolique positif se dirigeant
du bord latéral gauche de 1’aorte vers les sigmoides
pulmonaires. Le flux en doppler couleur du shunt de la
fenétre aortopulmonaire se distingue du flux du canal
artériel par le trajet de ce dernier, qui remonte le long de la
paroi supérieure et gauche du tronc pulmonaire, se dirigeant
de la bifurcation de fagon beaucoup plus distale que dans la
fistule aorto-pulmonaire vers les valves. Le flux d’une
fistule coronaire-artére pulmonaire est beaucoup plus étroit,
ne s’accompagne pas de défaut de la paroi aortique et
pulmonaire, et est uniquement diastolique. Dans la majorité
des cas 1’échographie cardiaque suffit pour faire Ie
diagnostic et donne suffisamment d’informations pour
guider le chirurgien et contrbler le résultat post opératoire.
Le recours au cathétérisme cardiaque peut s’avérer
nécessaire dans les formes larges vues tardivement avec un
doute sur une artériolite pulmonaire pour évaluer les
résistances pulmonaires avant la chirurgie et dans les
formes associées. L’IRM et le scanner permettent d’obtenir
des reconstructions en trois dimensions dans les formes
anatomiques difficiles ou en cas d’anomalies associées de
I’arche aortique [1,2]. Dans notre cas la patiente s’est
présentée agée de trois mois, avec une symptomatologie
typique de [I’insuffisance cardiaque du nourrisson :
tachypnée, diaphorése, retard pondéral et souffle systolique
a Dauscultation avec des infections pulmonaires a
répétition. Deux échocardiographies réalisées avant
I’admission de la patiente évoquaient un canal artériel
persistant. Le retard diagnostique chez cette est patiente est
due au faite que les confréres n’ont pas demandé une
échocardiographie dans un centre spécialisé dans la prise en

charge des cardiopathies congénitales devant la persistance
et la sévérité des symptdmes cliniques. La chirurgie est le
gold standard dans le traitement de la fenétre aorto-
pulmonaire, il s’agit d’une chirurgie a cceur ouvert qui
consiste a fermer la communication entre ’aorte et I’artére
pulmonaire le plus souvent a 1’aide d’un patch, elle doit étre
réalisée dans les premiéres semaines ou mois de la vie, plus
tot possible en raison du risque d’évolution vers I’artériolite
pulmonaire. Grace au développement de la cardiologie
interventionnelle, la fermeture percutanée des fistules aorto-
pulmonaires est possible dans certains cas sous réserve
d’une sélection rigoureuse des patients. Les résultats de la
chirurgie réalisée avant 1’age de 6 mois sont excellents avec
un taux de décés inférieur a 1% voire méme nul dans les
centres ayant une grande expertise dans la chirurgie de la
fenétre aorto-pulmonaire. La mortalité est surtout due aux
formes opérées tardivement ou en cas de lésions complexes.
En I’absence de chirurgie, 1’évolution est défavorable avec
une mortalité de 40% dans la premiére année de vie. Les
survivants décédent dans I’enfance le plus souvent en
raison des complications de I’insuffisance cardiaque. Dans
notre cas, nous avons entrepris les démarches pour une
évacuation sanitaire. En effet actuellement le Cameroun
dispose de trois centres de chirurgie cardiaque adulte et
pédiatrique, mais aucun n’est équipé pour réaliser certaines
chirurgies cardiaques complexes. Les démarches
administratives ont pris un mois pour son évacuation. Le
traitement médicamenteux administré durant cette période
n’a malheureusement pas permis de ralentir 1’évolution
naturelle de la maladie. Il est urgent d’améliore le plateau
technique des centre ce chirurgie cardiaqgue du Cameroun
pour le taux de létalité des cardiopathies congénitales
complexes.

CONCLUSION

Dans notre contexte, pour réduire les retards diagnostiques
et thérapeutiques des cardiopathies congénitales complexes,
nous devons améliorer la qualité des échocardiographies
foetales, améliorer I’examen physique des nouveau-nés dans
les maternités, et réaliser systématiquement des
échocardiographies Doppler transthoracique chez les
nouveau-nés présentant des infections néonatales, et/ou un
retard staturo-pondérale, en fin améliorer le plateau
technique des centre de chirurgies cardiaques qui existent
déja au Cameroun.
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