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LI B P I B

Clinique chirurgicale de 'Université d”Amsterdam

Direeteur: Prof, Dr. T Boerema

L’opération précoce dans les maladies congénitales du cceur
et des grands vaisseaux

Par 1. Boerema

La chirurgie intrathoracique, qui s’est développée sirapidement pen-
dant les dernitres années. concerne dans la plupart des cas les poumons:
ce sont les tumeurs, les bronchiectasies, les absees chromques, qui de-
mandent la résection du poumon, d’un lobe ou d’un segment.

Le deuxieme groupe d’opérations intrathoraciques, concerne le mé-
diastin: par ex. les tumeurs congénitaux, ete. du médiastin ou les cancers
de Peesophage ou encore la résection du nerl pnenmo-gastrique dans les
cas d’uleere duodénal réeidivant aprés la gastrectomie ou la gastroenté-
rostomie,

Le troisitme groupe dopérations concerne le cowur, et les grands
vaisseaux., soit dans la cavité du péricarde soit dans le médiastin.

(est spéeialement andsthésie moderne qui a créée la possibilité
d’exéeuter ces opérations. Les résultats de cette chirurgie sont souvent
magniliques, la mortalit¢ due a Uopération ¢tant tris basse et les résul-
tats souvent excellents.

Aprés quelques mots sur la ligature du canal artérel, je veux vous
exposer histoire de denx malades bleus. qui ont guéri ou dont 'état
s'est ameliore par une de ces opérations intrathoraciques modernes,

Les deux malades étaient bleus deés leur naissance. La eyanose aug-
mentait de plus en plus et il semblait que la mort n’était plus loin.
Maintenant un des malades peut s'attendre a vivre encore longtemps
d'une maniére complétement normale.

L’autre malade. qul était invalide. a pu quitter son lit et reprendre son
travall. Lul aussi peut compter vivre encore plusicurs années,

La ligature d’un canal artériel donne un bon pronoestic. Clest toul
une situation physiologique normale qui s’est  établie par cette
opération. Au contraire le pronostic sans opération est manvais, D'apres
la statistique de Bullock. Jones ot Dolley, 147, des malades meurent
avant Iige de 14 ans. 507, avant Mdge de 30 anz: et 707 avant 40 an=.
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Ce sont deux grands dangers qui menacent la vie des malades, la
décompensation du cceur et Uinfection du canal artériel qui cause la
sepsis lenta. Par conséquent je suis sir, qu’il est important d’opérer
ces malades précocement avant qu’aucun danger ne soit manifeste, car
Popération. faite pendant Uenfance, n’est pas trés dangereuse. Quelques-
uns de mes collégues — spécialistes de médecine interne — au contraire
préferent attendre avee 'opération, jusqu’a Papparition des dangers
nommés, (Vest vrai que méme avec ces complications une opération peut
avolr un grand suceés,

Lélargissement du cour peut se réduire. Je vous montre les radio-
graphies du eceur d’un petit malade de 10 ang, avant et trois mois apres
que j'ate fait la ligature du canal. Le coeur déja dilaté avant Vopération
a regagné ses dimensions normales apres (fig. 1 et 2). Et Uinfection, autre-
fois apportant la mort en quelques mois dans tous les cas, n’est pas =i
dangereuse, lorsque nous avons de la pénicilline.

Néanmoins une infection reste une complication grave, car une lésion
irréparable des valvules du e@ur peut §'en suivre,

Pour cette raison il est recommandable de faire la ligature du canal
artériel méme aprés la guérison de I'infection causée par le strepto-
coccus viridans. Mais de méme que dans un cas de décompensation du
ceeur, opération est beaucoup plus dangereuse que dans un cas précoce.

Il v a deux semaines que j’ai fait la ligature du canal artériel chez un
jeune homme de 27 ans. Le diagnostic de canal artériel persistant avait
été fait chez lui déja a I"Age de 12 ans. Il faisait tout son travail. Au mois
de mai de cette année il tomba malade et la situation grave de sepsis
lenta se développa.

Il requt de grandes doses de pénicilline et il guérit. Un mois apres
je faizais la ligature du canal.

L’opération fut difficile, car le canal était couvert de ganglions lympha-
tiques qui étaient trés adhérents entre eux, au canal et au nerf pneumo-
gastrique.

Je croig pouvoir supposer que cette inflammation autour de la paroi
¢tait causée par I'infection du canal.

Je réussis a enlever et a écarter cetle masse et a libérer le front et les
bords supérieur et inféricur du canal. Mais le bord supérieur étant déja
fortement adhéré aux tissus entre 'aorte et 'artére pulmonaire il était
tmpossible de libérer la paroi postérieure; les tissus derriére le canal
étaient tellement durs qu’il était impossible ou en tout cas extrémement
dangereux de faire pénétrer un instrument derriére le canal artériel pour
introduire un fil de soie. Une hémorragie mortelle était a craindre.

Je décidai de ne pas prendre ce risque. Je fis une deuxidme incision
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maintenant 4 gauche de Pare de Uaorte, je coupai la premiére artére
intercostale et j’l!nlvwli tout Uare de laorte. ainst (que le canal artériel.
jusqu’a lartére pulmonaire. Cecel n'était ni difficile ni dangereux.

Puis je passai un instrument au dessus et un autre au dessous du
canal artériel entre Maorte et Nartére pulmonaire de arriére en avant.
Alors ce fut simple de placer la ligature: le canal artériel étant élevée en
TS5 Aveo lanrtn.. I'(l llill."ﬂi. Pﬂﬂtérit‘.“l'(f l’leﬂ"_ait COUra aucun fhl“g('l'.

Cette opération ne fut pas seulement plus difficile et plus dangereuse
que dans un cas précoce. un autre danger se développa aprés deux jours.
c’est-i-dire que le malade eut une embolie pulmonaire 1égére. Je erois
que lorigine de cette embolie se trouvait sur la parot du canal a c6té
de la ligature; chose trés rare dans une opération précoce. mais bien
compréhensible aprés une inflammation sérieuse de la paroi du canal
artériel.

Aprés avoir souligné les dangers du canal artériel non-opéré. il est
tout a fait remarquable que je puisse étre d’accord avee la construction
d’un canal artériel artificiel chez un malade. C’est M. Blalock, qui, d’aprés
Vidée de Mlle Héléne Taussig, a donné I'indication et la technique pour
cette opération. Naturellement cette opération n'est pas indiquée dans
tous les cas de cyanose, ni méme dans tous les cas de eyvanose congénitale,
Seulement quand la quantité de sang qui passe par les poumons est
trop petite, c’est-d-dire qu'il ne sort pas assez de sang oxvgéné des
poumons et que par conséquent il v a mancgue de sang oxygéné dans les
vaisseaux artériels. donnant de la evanose. la construction d’un canal
artériel artificiel est indiquée.

La cause du manque de sang dans les poumons doit étre dorigine
mécanique; soit qu’il existe une sténose ou une atrésie pulmonaire soit
que le carur droit expulse son sang dans une autre direction que vers les
1){)[11““11.‘;- ]‘.!al’ Lih. l]lliin{l 1’5101"{.12 f)rl'-!lii sS011 Grigilll' I ﬁf'—l.llf‘tr]t']“ RN
ventricule gauche mais aussi au ventricule droit. soit qu’il existe une
combinaison de ces défauts.,

Ces malades sont bleus dés leur naissance, la plupart d’entre cux
meurt bientdt, quelques-uns arrivent a I'dge de dix ou vingt ans. rare-
ment 4 un age plus avancdé. Ils montrent de la dyvspndée qui. tout comme
la evanose. augmente de plus en plus.

Les enfants jouent avee d’autres enfants quand ils sont trés jeunes.
maiz apres quelques années cela devient presque toujours impossible;
ils ne peuvent faive que quelques pas et puis sont fixés au lit. Cest surtout
la décompensation du cwur qui fait expirer ces malades dans leur en-
fance ou dans leur jeunesse. Une autre cause de la mort est la thrombose

cerébrale. complication de hvperglobulie compensatoire.

08



(Cest M. Blalock qui coupe artére sousclaviére (ou une autre) et fait
une anastomosze entre ce vaisseaux ot artére pulmonaire, juste avant
sa division au hile du poumon. Par conséquenl sous Pinfluence de la
tension élevée dans Paorte le sang est injecté par ce canal artériel arti-
ficiel dans la eirculation pulmonaire. Maintenant plus de sang bien oxy-
giéndé quitte le poumon et entre dans la grande civculation, ¢’est-a-dire
la eyanose diminue; la dyspnée du méme s’est améliorée. Lhyperglobu-
lie dizparait; et par conséquent le danger de thrombose cérébrale n'est
plus a craindre, On a vu la saturation d’oxygeéne du sang artéricl se
lever de 25%, avant Popération jusqu’ia 65%, aprés lopération; quelques
semaines plus tard méme jusqu’a 80%,. On ne peut pas s’attendre a ce
qu’une saturation de 95Y%;, puisse étre atteinte, car I'aorte vient Loujours
des deux ventricules. I est évident que l'indication a lopération est
difficile a4 trouver. On observe une forte ¢yvanose, un souffle a tous les
orifices du ceeur et a la radiographie un aplatissement de I’arc de lartére
pulmonaire et une hypertrophie du ventricule droit. Une congestion des
poumons et des hiles sont naturellement des contre-indications.

Voici I'histoire de notre premier cas.

Cornelia A néele 10200101929, était bleue dés sa naissance. Le développement mental
et physique était normal, Elle ne pouvait pas jouer avee d’autres enfants a cause d'une
dyspnée qui se montrait aprés quelques moments, Souvent il €lait nécessaire qu’elle
restit au it pendant plusieures semaines ou plusieurs mois et pendant la derniére
année elle v ftait presque fixde, De temps en temps elle avait des palpitations el souvent
un vertizge. Klle eracha plusieurs fois une srande quantitd de sang; spécialement pen-
dant la derniére année. Elle respivait 24 fois par minute; le nombre de pulsations du
coeur étail de B0; la pression artérielle était 110/80. La radiographie montlrait le ven-
tricule gauche arrondi et une dilatation & droite. L'artére pulmonaire semblait étroite.

(Quantité de sang 7.8 litre; globnles ronges 7200000 par mm®. Saturation d'oxvygine

de sang artériel 39" . Eleetrocardiogramme préponderance de dreoite. La cathéteriza-
tionn du ceeur montreait que le degré de saturation en oxygiéne dans le ventricule droit
clait de 33%.

Diagnostic: probablement tétralogie de Fallot, ¢’est-a-dire sténose de
Partére pulmonaire, aorte prenant son origine des deux ventricules. sep-
tum ouvert entre les deux ventricules, prépondérance de droite. Le pronos-
tic sans opération était trés grave. Une opération me semblait justifiée.

Je me déeidal a faire une thoracotomie et 4 mesurer dans la cavité
thoracique ouverte la pression de "artére pulmonaire. La limite de cette
pression. permettant de décider si oui ou non une anastomose doit
étre faite. est d’apres M. Blaloek 300 mm d’eau, car le résultat de Nopé-
ration est peu satisfaisant lorsque la tension est plus élevée.

Et voici le c6té intéressant de ce cas ¢l ¢’esl pour cetle raison que je
fais cette communication. Si la pression artérielle pulmonaire atteint
sensiblement le niveau de la limite. on ne peut pas s'attendre a un grand
suceds par Uopération.

5% Hull, Schweis, Akad. Med, Wiss., 1100 {}9
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Dans ce cas a cavite thoracigque ouverte, j“ni trouvd par ponetion de
I"artére pulmonaire et par mesure avee un manometre a cau. une pression
de 200 a4 270 mm deau. cest-a-dire seulement 30 ou 40 mm de moins
que la limite, Cest pourquol j'ai eu un moment d’hésitation durant
Popération, car je ne pouvais pas espérer une grande amélioration dans
un cas ot la pression artériclle pulmonaire n’était pas tres basse. Mais
a voir I'état sérieux de cette jeune fille, je continuai et jimplantai dans
Partere pulmonaire du poumon gauche arlére sousclaviere gauche,
coupd sur la premiere cote,

Durée de toute i*n[n"r:llinn 2 heures 10 minutes: anesthésie intra-
trachéale d'oxvegene et de exelopropane. Pas de choe pendant Uopéra-
tion ou apres: naturellement pas de transtusion de sang. mais seulement
de solution saline et de plasma. La malade "est éveillée quelques mi-
nutes apres la fin de Popération el a déclard se trouver bien. Pendant
quelques jours la malade est demeurée dans la tente d'oxygene; quand
elle en ressortit la evanose avait beaucoup diminude, la malade ne sen-
tait plus de dyspndce et se trouvait beaucoup micux. Apres deux semaines
la eyvanose avait presque disparu: la saturation d'oxyvaene dans le sang
dépassait 809,

La malade peut maintenant quitter le lit. marcher et retourner a son
travail de couturiere. Les crachements de sang n'ont pas complétement
cess¢, Cette complication avant commencé annde dernitre m’indique
quil eul été prétérable dlopérer la malade dans un dge moins avancé,
(e cas montre done que méme lorsque la pression artérielle pulmonaire

n'est que légérement inféricure & la limite fixée par Blalock, une anasto-
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mose en fagon de canal artériel artificiel, peut beaucoup améliorer I'état
du malade et conduire le chirurgien & un grand succés.

Apris cette histoire d'un enfant evanosé & peu prés typique quant au
diagnostic et & opération, je vais vous exposer le cas d’un autre malade,
cas a premiere vue semblable i celur que je viens de déerire.

Hendrik B. est né le 4 février 1937, probablement un mois trop tot. L’aceouchement
fut normal, saul un léger étrunglement qui avait cansé de la evanose 4 Uenfant. Iétat
du nouveau-né s'améliora aprés quelques moments, quoi gqu’il restit un pen bleu.

A Tage de 10 maois, le nourrisson eut une cogqueluche compliquée de pneurnonie:
il eut la searlatine en 1939, Cette méme année on remarqua que non seulement les
mains, maiz aussi les lesvres étaient blenes, & ce moment il n’avait pas de dyspnée. Les
radiologistes constatérent une ombre dans le poumon droit, dans la partie inlérieure
du lobe supérieure. ('était une opacité marbrée et intense, On pensail que ce pourrail
étre une pneumonie chronique. Un peu plus tard. lorsque la réaction de Mantoux
(1 a 1000) ful positive, on fit le diagnostic de tuberculose (g, 3).

Le malade ful envoyé pour 13 mois dans un sanatorium. A ect épogue la eyanose
n’était pas trés intense; les ongles étaient en bee d'oisean.

En octobre 1944 le malade cracha plusieurs fois du sang; parfois la quantité de
sang dépassa 100 ci®. Des convulsions de la moeitié gauche du corps se produoisirent.
A ce moment la cyanose était intense: le ceeur un peu plus élargi 4 gauche; le malade
avait de [a dyspnéc.

En décembre 1944 le petit malade eut tout & coup un crize de dyspnée: il s’ évanouit,
58 tyanose était trés intense et il crachait un pew de sang, Aprés cing minutes la crise
passa. En aofit 1945 l'ombre dans le poumon droit n’avait changé ni en volume, ni
en intensité, Le coeur n'avait pas de souffles. Le nombre de globules rouges était
6040000 pro mm®. A cette période une quantité de sang de 300 cm® fut expulsée.

Pendant les années, que le petit malade passa en plus grande partie dans les hopi-
tanx, il fut examingé par un nombre de pédiatres, de cardiologues, de spécialistes pour
la tuberculose et de radiologues. Et comime personne ne pouvait poser aveo certitude
un diagnostic on se contenta de celui de sténose pulmonaire, méme 51 an commence-
ment on n'a pas trouvée de signes cardiaques et que plus tard on ait constaté une pré-
pondérance de gauche. Ce diagnostic pourrait expliquer la ecyanose, la dyspnée, la
polyeythémie, les ongles en bec d'olsenu. les signes cérébraux (thrombose due a la
polyeyvthémie). Seul une opacité dans le poumon droit ne pouvait s’expliquer par une
sténose pulmonaire.

En [évrier 1047 je vis le petit malade. 11 présentait une cvanose trés marquée,
mals d'intensité variable, De temps en temps il souflrait d'une dyspnée excessive. il
avait les doigts et les orteils en tambour. de la polyeythémie, variable en raison des
hémoptysies. La radiographie montrait une opacité dans le lobe supérieur du poumon
droit: elle avait les dimensions d’une pomme. Une laree bande la liait an hile. Mon
radivlogue, M. le docteur K. Brilman. soupgonna que ectte partie n’était pas une
chose négligeable ou acessoire. mais qu'elle était la cause de tous les troubles du petit
malade.

Le diagnostic d’anévryvsme artério-vénecux des vaisseaux pulmonaires
était ¢tabli. Nous supposames que l'opacité était causée par un conglo-
meérat de cavités, remplies de sang. Ces conglomérats étaient des vais-
seaux élargis en vrais cavernomes. La bande reliant cette partie dense
au hile s¢ compose vraisemblablement des vaisseaux pulmonaires nou-

riszanl cetle tumMeur caverncuse.



11 est elair, qu’une grande quantité de sang. se perdant par cette
anévrysme artério-véneux. quitte le poumon sans passer dans les capil-
laires. Comme cette voie offre peu de résistance. il est plausible, qu’une
quantité de sang des autres lobes et du poumon gauche soit déviéde
par cette voie, Clest-a-dire quune grande quantité de sang rentre ainsi
dans le caur gauche sans avoir été oxvgéné, ce qui explique la cyanose
et par conséquent tous les symptémes de lenfant bleu,

J'ai enlevé chez quelques chiens seulement un lobe du poumon et
j’al anastomos¢ bout & bout la veine et Iartére. Les chiens présentaient
de la dyspnée et de la cyanose, et en mesurant le degré d’oxygénation
du sang artériel, je pu caleuler, que non seulement la quantité normale
du sang de cette artére passait par 'anastomose mais aussi plus du dou-
ble. Cela veut dire (que méme une anastomose de dimension modeste
peut entrainer dans la circulation une quantité de sang non-oxvgéné
telle que lindividu s’en trouve 1ésé dangereusement.

Jusqu’a présent on ne peut trouver dans la littérature que 10 ou
12 de ces cas. C'était Bowers qui, en 1936, montra chez un nourrisson
de quelques mois, étoufl¢ par un crachement de sang. I'existence de cette
tumeur dangereuse. Cest Rodes, en 1938, qui déerit chez un adulte des
symptomes semblables: evanose, dyspnée, polyvevthémie. ongles en bec
d’oiseau, corur normal. Ce malade mourut également ¢étouffé dans un
crachement de sang. Tous les cas découverts depuis montrent les
mémes symptomes.

Il va sans dire que la chirurgie endothoracique a essayé de guérir
cette maladie, ou plutot d'en supprimer les dangers. Dans des cas trés
rares on a enlevé la partie de poumon contenant la tumeur des vaisseaux,
soit par excision locale, soit par lobectomie, soit par pneumectomie,
Si lopération réussit il se produit une grande amélioration. Le petit
malade dont il est question a été opéré le 8 avril 1947. Narcose intra-
trachéale d’oxvgéne et d'¢ther et de protoxvde d’azote. Le thorax ouvert
immédiatement on vit le lobe supérieur du poumon, couvert de plusieures
grandes coupoles bleues, s’élargissant un peu pendant 'inspiration et
ayant de petites pulsations synchronisées avec les battements du ewur
(fig. 4). Toute la tumeur avait la dimension d’ane pomme. Elle s’éten-
dait seulement dans le lobe supéricur du poumon. L'excision locale
étant impossible, j'enlevai le lobe supérieur et comme celui-el était fixeé
au lobe moyen je craignis de provoquer des hémorragies dangereuses
en coupant les adhérences a edté des coupoles bleues. Jenlevai donc
aussi le lobe moyen. Durée de Popération: une heure et quart.

Le malade aprés Vopération fut placé dans la tente d’oxvgeéne. Il ne
montra pas de complications dangereuses, Il guérit en deux zemaines
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et pour la premieére fois de sa vie, il put jouer avee d’autres enfants.
Il apprit méme & nager durant I'été. Il restait seulement aa pied gauche
une paralysie légére, causée par le processug cérébrale (automne 1944).

La fig. 5 vous montre les cavités, remplies de sang dans le lobe
supérieur,

Dans la plupart des cas, déerits dans la littérature, il s’agit de malades
adultes. Un malade entrait méme au service militaire. Il est probable
toutefois que la maladie soit congénitale, selon le dire des malades, qui
prétendent avoir été cyanosés toute leur vie. J'ai trouvé dans la litté-
rature que certains malades availent dans la peau de multiples petits
hémangiomes et, ce qui est tout a fait remarquable, ils étaient tous
situés a la téte. Notre malade aussi avait une plaque de téléangiectasies
a la nuque. Ce qui me fait penser que cette maladie est congénitale,
c'est que le mesenchyme du poumon a la méme origine que celul de la
peau de la téte; le poumon se développant de Uintestin dans la téte
de lembryon.

Je crois quiil est d'importance de déceler cette maladie déja dans
I'enfance, car son pronostic est grave. Avec le temps la cyanose et Ia
dyspnée augmentent, la décompensation du ecur suivra, la thrombose
cérébrale (a cause de la polveythémie) donnera des complications dange-
reuses, le malade risque donc de mourir étoutté dans un crachement de
sang. Ce sont toutes ces complications dangercuses que j'm déja déerites
chez mon malade de 10 ans.

J’ai naturellement cherché dans la littérature les cas qui ont été
publiés avant la communication de Bowers en 1936, Je n’ai pas trouvé
de description plus importante au point de vue clinique que celle de
Rovers en 1937, Je ne veux pas parler ici des angiomes malins qui donnent
des métastases entre autres au poumon. Le premier cas d’un angiome
bénin fut publié dans la littérature en 1922 par la professeur Cornelia de
Lange et le docteur de Vries Robles d’Amsterdam, Un nourrisson de
qquelques jours mourut en crise de dyspnée. On trouva un grand angiome
a chaque poumon. Il manque seulement une description détaillée du cas.

Essayons done de faire dans ces cas aussi le diagnostic déja pendant
I’enfance et une opération précoce.

Résumé
Communication de quelques cas de maladies congénitales du cewur,
opérés avee suceés (canal artériel, sténose pulmonaire, fistule arterio-
véneuse), qui présentaient des difficultés dans le diagnostic ou Iindica-
tion a lopération.



Zusammenﬁmmmg
Mitteilung ciniger Fille von kongenitalen Frkrankungen des Herzens
(Ductus arteriosus, Pulmonalstenose, arteriovenise Fistel), welehe mit
Erfolg operiert wurden, jedoch einige Schwicrigkeiten bei der Diagnose

und Indikationsstellung zur U'pt‘ratinn boten.

Riassunto
GComunicazione di alcune affezioni congenite del cuore, uperate con
successo (canale arterioso, stenosi polmonare, listola artero-venosa) che
presentarono dillicolta alla diagnosi o allindicazione dell'intervento

Upe:ramrin.

Summary

A report is given on several cases of congenital heart disease (arterial
aneurvsm. pulmonary stenosis. arteriovenous fistula) which were oper-
ated on with success and which presented difficulties in diagnosis or

in the indication to operate.
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