COARCTATION DE L’AORTE
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· 8% des malformations cardiaques
· Garçons > Filles

· Plus fréquent si Turner (10-35%)

· Tendance familiale

Symptômes

· Tableau similaire à une septicémie :

· Extrémités froides 

· Acidose métabolique
· Dyspnée

· Oligurie

puis plus tard
· Douleurs/fatigue dans les jambes après le sport (hypoperfusion)
Signes  à rechercher :

· Retard et faiblesse du pouls fémoral par rapport au radial

· Palpation +/- visualisation des collatérales
· Souffle systolique éjectionnel doux max. entre 3-4ème espace intercostal G avec irradiation dans le cou et au niveau scapulaire, B2 claqué, clic (si bicuspidie aortique qui est associées dans 70% des cas).
· Différentielle de TA (mesure au bras D et à un pied) car dans 4% des cas la coarctation est avant le bras G ( hyperTA des membres supérieurs et hypoTA relatives des membres inférieurs. NB: Différentielle sup-inf. normale entre 10-20 mmHg pour la systolique (souvent on ne le retrouve que dès 1 an…)
· Possible cyanose différentielle avec cyanose des membres inf. via CA persistant

Complications à long terme

· Décès en moyenne vers 35 ans (75% décès à 45 ans) par dissection aortique, insuffisance cardiaque, infarctus, endocardite infectieuse, hémorragie SNC sur anévrysme lié à l’hyperTA 

Examens

· TA aux 4 membres (mais surtout bras D et une jambe) :

· Différentielles de TA dans les systoliques entre 10-20 mmgHg 
· Habituellement PAS DE DIFFERENCE DIASTOLIQUE (ou diastoliques non membres inférieurs mesurables).
· Rx thorax 

· Possible cardiomégalie
· Surcharge pulmonaire sur congestion veineuse
· Dilatation aorte ascendante, arc aortique en forme de « 3 » (formé par le départ de l’a. Sous-clavière G et la dilatation post-sténotique aortique) 

· « Rib notching » ou « encoches costales » en raison des par a. mammaires, épigastriques et intercostales qui sont dilatées
· US cardiaque (examen de choix) et permet de rechercher des malformations cardiaques fréquemment associées (CA persistant, IV, sténose valvulaire, bicuspidie aortique (clic systolique))

· ECG (possible HVG +/-HVD) mais peut-être normal même dans coarctation sévère
Traitement :
· Nouveau-né : Prostaglandine E1 : Prostin VR ® (alprostadil) : 10-60 nanogramme/kg/min ( 60 mcg dans 50 ml NaCl0.9% à 0.5-3 ml/h) si symptomatique (acidose, hypo perfusion et choc)

· Correction chirurgicale : en général avant 1 an

Complications :

· Artérite post correction avec douleurs GI (nausées, vomissements, hémorragie FGI, nécrose GI) => ttt antihypertenseur
· Re-coartation => dilatation au ballonnet
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Signes d’insuffisance cardiaque
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Différentielle de TA (10-20 mmHg)





Collatérale ( « Rib notching »





«Aorte avec aspect en « 3 » à la Rx








