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Observation

L'atteinte plurivalvulaire rhumatismale demeure un probléme majeur
de santé dans les pays en voie de développement de part sa
fréquence et surtout son apparition chez une population jeune.

En effet, les Iésions rétractiles, fibrosantes et calcifiantes du
rhumatisme articulaire aigu font que ces valvulopathies
s'accompagnent généralement d’anneaux étroits essentiellement au
niveau de la valve aortique et d'autant plus si cette atteinte est
associée a une valvulopathie mitrale.

Ces patients ayant un état hémodynamique généralement précaire,
doivent bénéficier de différentes techniques qui permettront d'obtenir
une hémodynamique optimale et surtout de prévenir un « mismatch »
patient-prothése et ce au moyen d'élargissement annulaire et de
plastie de la voie d'éjection du ventricule gauche.

Le but de notre publication est d'insister sur la faisabilité et la nécessité
de recours a ces techniques d'élargissement afin de garantir aux
patients un hémodynamique satisfaisant et adaptée a Il'activité
physique et aux besoins du métabolisme des organes périphériques.

Cas clinique

Nous rapportons le cas d'une patiente agée de 45 ans, aux
antécédents de rhumatisme articulaire aigu symptomatique d'une
dyspnée stade Il a Ill de la New york heart association (NYHA), Les
données échographiques préopératoires sont en faveur de double
localisation mitro-aortique rhumatismales (maladie mitro aortique a
prédominance sténosante) avec des lésions rétractiles et calcifiées
importantes et notamment présence d'anneaux valvulaires étroits
essentiellement I'anneau aortique.

La patiente a été opérée sous circulation extracorporelle installée
entre 'aorte et le deux veines caves. L'inspection Chirurgicale trouve
des sigmoides aortiques épaissies et rétractées avec un petit anneau
n‘admettant pas un mesureur N°19. La chambre de chasse du
ventricule gauche est également réduite, n'admettant pas une bougie
de Hégar N°19. Aprés l'ouverture de l'oreillette gauche, l'inspection
montre une valve mitrale remaniée et, aprés sa résection, un petit
anneau qui n'accepte pas un mesureur N°27.

Nous décidons de pratiquer un double élargissement de la voie
aortique et de 'anneau mitral la technique de Manouguian (Fig. 1).
Ceci a permis d'insérer une prothése mécanique mitrale N°29.
L’anneau aortique demeurant petit, nous réalisons une aorto-
ventriculo-septoplastie de Konno (Fig. 2), associée a une myectomie
de Morrow, permettant ainsi I'implantation d'une prothése mécanique
N°21 (Fig. 3).

La sortie de la circulation extra-corporelle (CEC) est aisée sous faibles
doses de catécholamines avec une durée totale de CEC de 100 mn et
une durée de clampage aortique de 75 mn. Les suites opératoires
étaient simples, la patiente est extubée a H6 post-opératoire.
L'échocardiographie de contréle montre un bon profil hémodynamique
des deux protheses mécaniques sans gradients significatifs sur la voie
aortique.
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Figure 1 : Patch d’élargissement mitro-aortique selon Manouguian

Figure 2 : Patch d’élargissement de I'anneau aortique type Konno

Discussion

Le mismatch ou La disproportion patient-prothése est présente
lorsque la surface valvulaire effective de la prothése est trop petite par
rapport a la surface corporelle du patient. Il s’agit d'un probléme
fréquent suite au remplacement valvulaire aortique (20 a 70 %);et est
associée a une moins bonne amélioration de I'état symptomatique et



de la qualit¢ de vie, une moindre régression de I'hypertrophie
ventriculaire gauche, une récupération incompléte de la réserve
coronarienne et une plus haute incidence d'événements cardiaques
adverses et une moindre survie suite au remplacement valvulaire
aortique (1, 2). Cependant, I'effet de la disproportion varie, de fagon
importante, selon son degré de sévérité et le profil du patient. En
particulier, les patients jeunes, ainsi que ceux ayant une mauvaise
fonction ventriculaire gauche et/ou une hypertrophie ventriculaire
gauche séveére sont plus vulnérables & ce mismatch qui peut étre
évité, ou tout au moins, sa séverité peut-étre réduite par la mise en
place d'une stratégie de prévention au moment de I'opération et
essentiellement par les différentes techniques d'élargissement.

Conclusion

Dans des mains expertes, I'élargissement annulaire, quelle que soit la
technique, est une option fiable et sans risque majeur pour permettre
linsertion d'une prothése de taille adéquate et éviter la réintervention
et les complications inhérentes au mismatch.
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L'ataxie télangiectasie est une maladie héréditaire a transmission
autosomique récessive associant une ataxie cérébelleuse, des
télangiectasies oculaires et cutanées et un déficit immunitaire. Elle est
caractérisée par une hypersensibilité aux radiations ionisantes et un
risque élevé d'affections malignes. Les télangiectasies constituent un
signe clinique essentiel et pathognomonique et dont les sieges
oculaire et cutané sont les plus fréquents. Cependant d’autres organes
peuvent étre touchés. L’atteinte vésicale n'est pas fréquente. Le
saignement au niveau des télangiectasies est rarement décrit dans
I'ataxie télangiectasie. Nous rapportons l'observation d’'un gargon
connu porteur d’'une ataxie télangiectasie qui a présenté une
hématurie en rapport avec des varices vésicales.

Observation

Un enfant &gé de 8 ans, issu de parents cousins germains admis pour
hématurie macroscopique terminale et épisodique évoluant depuis un
mois. Dans ses antécédents familiaux, il a un frere décédé par un
lymphome de Burkitt.

Il est suivi depuis I'age de un an au service de neurologie pour
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hypotonie axiale, marche ataxique et retard psychomoteur. Le
diagnostic d’ataxie télangiectasie a été porté. Une IRM a montré une
atrophie cérébelleuse,le dosage pondéral des immunoglobulines a
montré un taux bas des IgA< 2.12g/let IgG<0.37 g/l et le taux d'IgM a
6.19 g/l.et le taux d' FP était a 369 ng/ ml.

Par ailleurs, il a été suivi au service d’hématologie pour lymphome de
Burkitt exclusivement ganglionnaire. IL a regu une chimiothérapie
exclusive a base de CHOP incluant le cyclophosphamide.
Actuellement il est en rémission compléte depuis trois années.
L'examen a l'admission a trouvé un enfant eutrophique, des
tétangiectasies conjonctivales, une marche ataxique, des taches café
au lait et une tension artérielle a 10/7mmHg. Le reste de 'examen était
sans anomalies.

L’hémogramme a montré un taux de plaquettes a 348000/mm? et un
taux d’hémoglobine a 10,9 g/dl. Le bilan d’hémostase était correct
avec un TP a 88% et un TCA a 28”/30".

L’examen des urines a la bandelette montrait une hématurie a 3 croix
avec une protéinurie nulle.la fonction rénale était normale.

Devant le caractére isolé de 'hématurie, 'aspect terminal et 'absence
de signes associés d'atteinte glomérulaire (absence d'oedeme,
absence de protéinurie et d’hypertension artérielle), I'origine
néphrologique a été écartée et on s'orientait vers une origine
urologique L'échographie rénale n’a pas montré d'image de lithiase
mais une vessie a paroi régulierement épaissie.

La cystoscopie a révélé la présence au niveau de la paroi vésicale de
plages d’ectasies veineuses par endroit et qui seraient a l'origine du
saignement. La conduite a tenir était une abstention thérapeutique
devant le tarissement spontané de I'hématurie. Il a développé
quelques épisodes d’hématurie macroscopique de faible abondance
et sans retentissement.

Conclusion

Le saignement des télangiectasies dans l'ataxie télangiectasie est
exceptionnel.Elle  peut étre révélée par [utilisation du
cyclophosphamide qui fragilise les vaisseaux.La pratique d'une
cystoscopie devrait étre systématique en cas de traitement par le
cyclophosphamide dans I'ataxie télangiectasie.
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Introduction

L'infarctus segmentaire du grand épiploon est une cause
exceptionnelle d’'abdomen aigu. Les facteurs de risques sont : le sexe
masculin, l'obésité, le terrain cardiovasculaire. Il peut également

695



