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RESUME

Introduction : Les anomalies des arcs vasculaires (AAV) représentent un ensemble de plusieurs malformations
ayant une origine embryologique commune et un large éventail de manifestations cliniques. La confirmation du
diagnostic est radiologique (@angio-TDM ou angio-IRM thoracique). La prise en charge des AAV repose souvent sur
une intervention chirurgicale précoce. Lobjectif de notre travail était de détailler les différentes formes cliniques et
les aspects scanographiques des AAV.

Matériel et méthodes : Il s'agit d'une étude épidémiologique, descriptive, analytique menée dans les services de
pédiatrie du CHU Farhat Hached de Sousse et CHU Sahloul de Sousse, sur une période de 18 ans (ler janvier 2000-
31 décembre 2017). Nous avons inclus 33 patients qui ont été admis aux services de Pédiatrie Farhat Hached et
Sahloul et au service de CCVT de Sahloul pour une symptomatologie respiratoire et/ou digestive et chez qui le
diagnostic des AAV a été évoqué et confirmé radiologiquement.

Résultats : 'age moyen des patients au moment du diagnostic était de 3 + 3,5 mois. Le délai de consultation était
de 1,9 mois en moyenne. Les symptémes respiratoires étaient rapportés chez 31 patients (934 % des cas) avec
des BPR dans 72,7 % des cas et un stridor dans 39,4% des cas. Cependant, les symptdmes digestifs étaient notés
chez sept patients seulement (21,2 % des cas). Le diagnostic lésionnel était confirmé par langioscanner thoracique
(31 cas) et I'angio-IRM thoracique (deux cas). Une cardiopathie congénitale était associée chez sept cas. Notre série
comporte 20 cas de formes incomplétes (60% des patients) représentées principalement par l'artére sous claviére
droite rétro-cesophagienne (ARSA) alors que pour les formes complétes, le double arc aortique (DAA) était le plus
trouvé. Le traitement curatif était avant tout chirurgical procédé pour 29 malades dans un délai de 3,5 £ 6,5 mois
avec thoracotomie postéro-latérale gauche au 4 éme EIC comme voie d'abord de choix.

Conclusion : Les AAV est une pathologie relativement fréquente mais qui reste sous diagnostiquée. Le pronostic
et la présentation se sont modifiés avec les progrés réalisés dans le domaine de la chirurgie cardiovasculaire et avec
une meilleure connaissance de la pathologie par les cliniciens.

ABSTRACT

Introduction : Vascular arch anomalies (VAA) represent a group of several malformations with a common
embryological origin and a wide range of clinical manifestations. Confirmation of the diagnosis is radiolo-
gical (thoracic CT or MRI angiography). Management of symptomatic arch anomalies often relies on early
surgical intervention. The aim of our study was to detail the different clinical forms and CT aspects of AAV.

Material and methods : Descriptive analytical epidemiological study conducted in the pediatric services of the
Farhat Hachad University Hospital of Sousse and Sahloul University Hospital of Sousse, over a period of 18 years
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(January 1, 2000 - December 31, 2017). We included
33 patients who were admitted to the Farhat Hached
and Sahloul pediatric services and to the CCVT service
of Sahloul for respiratory and/or digestive symptoma-
tology and in whom the diagnosis of AAV was evoked
and radiologically confirmed.

Results : The mean age of patients at diagnosis was
3 + 35 months. The average time to consultation was
19 months. Respiratory symptoms were reported in
31 patients (93.4% of cases) with BPR in 727% and
stridor in 39.4%. While digestive symptoms were
noted in only seven patients (21.2% of cases). The dia-
gnosis was confirmed by chestCT (31 cases) and MR
(two cases). Congenital heart disease was associated
in seven cases. Our series included 20 cases of incom-
plete forms (60% of patients) represented mainly by
ARSA, whereas for complete forms, the AAD was the
most common. The curative treatment was primarily
surgical for 29 patients within 3.5 + 6.5 months with
left posterolateral thoracotomy at the 4th intercostal
space as best surgical approach.

Conclusion : VAA is a relatively common but under-
diagnosed condition. The prognosis and presenta-
tion have changed with advances in cardiovascular
surgery and with better knowledge of the pathology
by clinicians.

Mots clés : Anomalies des arcs vasculaires ; enfant ;
broncho-pneumopathies a répétition; stridor; an-
gio-scanner thoracique, intervention chirurgicale.

Key words : Vascular arch anomalies; child; recurrent
bronchopneumonia; stridor; chest angioscan; surgery.

INTRODUCTION

Les anomalies des arcs vasculaires (AAV) représentent
un ensemble de diverses malformations ayant une
origine embryologique commune et un large éventail
de manifestations cliniques (1). Leur fréquence est de
0,5% & 3% et représentent environ 15 &4 20% de toutes
les cardiopathies congénitales (2). Elles peuvent en-
trainer la constitution d'anneaux vasculaires complets
ou incomplets responsables d'une compression plus
au moins séveére de l'axe trachéo-cesophagien (3). La
présentation clinique est trés variable, certains pa-
tients peuvent rester asymptomatiques tout au long
de leur vie (1). Le diagnostic est généralement évoqué
cliniqguement et confirmé par l'imagerie (4). La réussite
de la gestion des AAV symptomatique repose sou-
vent sur une intervention chirurgicale visant a soula-
ger la compression avec une morbi-mortalité per et
postopératoire quasi nulle (5). L'objectif de notre tra-
vail était de détailler les différentes formes cliniques et
les aspects scannographiques des AAV.

MATERIEL ET METHODES

Il sagissait d'une étude, descriptive, rétrospective col-
lectant les observations des enfants ayant une AAV
dans les services de Pédiatrie de Sousse ; CHU Farhat
Hached et CHU Sahloul et ceux qui ont été opérés
au service de chirurgie cardiovasculaire et thoracique
a I'hépital Sahloul (CCVT). La période d'étude était
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de 18 ans du ler janvier 2000 au 31 décembre 2017,
nous avons inclus les enfants agés de 1 mois a 16 ans,
présentant une symptomatologie respiratoire ou di-
gestive qui évoquait une AAV et qui était confirmée
radiologiquement par la réalisation d'un angioscanner
thoracique et /ou une angio-imagerie par résonnance
magnétique (angio-IRM) thoracique en montrant
I'anomalie vasculaire et en précisant son type exact.

Nous avons exclu les patients ayant des données in-
completes ou non trouvées et ceux dont le diagnostic
était évoqué mais non confirmé. Le recueil des don-
nées épidémiologiques, cliniques et paracliniques a
été établi a partir des dossiers médicaux, les comptes
rendus opératoires des malades, les fiches d'anesthé-
sies ainsi que les fiches de surveillance post opératoire
en utilisant une fiche de renseignement préétablie.

RESULTATS

Nous avons colligé 33 enfants répondants aux criteres
d'inclusions. Le sex-ratio était égal a 1,2. L'age moyen
des patients au moment du diagnostic était de S0
jours * 161 jours. Le diagnostic positif était fait en pé-
riode néonatale chez six patients (18,2 % des cas). Le
délai entre le début des signes fonctionnels et le dia-
gnostic positif était de 19 mois en moyenne [15 jours
-24 mois]. Le mode de révélation des AAV dans notre
série était dominé par les symptémes respiratoires
chez 31 patients (934% des cas). Les broncho-pneu-
mopathies a répétition (BPR) et le stridor étaient les
motifs les plus retrouvés a la consultation avec des
fréquences respectives de 72,7% et 39,4% des cas.
Les autres signes rapportés étaient une dyspnée chez
60,6% des patients associée a une toux dans 2727%
des cas. Cependant, les symptdmes digestifs étaient
notés chez sept patients seulement (21,2% des cas) a
type de vomissements dans 18,2% des cas et une dys-
phagie dans 9,1% des patients (Figure 1).

70,00% 60,60%

60,00%

50,00% 39,40%

40,00% |

30,00% 18,20%

20,00% 9,10%

10,00%

0,00%

Le stridor La toux Les
vomissements

La dyspnée La dysphagie

Figure 1 : Répartition des patients selon les signes
fonctionnels.

L'examen clinique de nos patients arévélé une polypnée
dans plus de la moitié des cas (575% des cas) avec
des signes de lutte respiratoires et des rales sibilants
a l'auscultation pulmonaire dans 48,5% des cas. Le
stridor a été objectivé dans 394% des cas; il sagissait
d'un stridor s'exagérant aux cris et associé a une hyper
extension de la téte dans 15,2% des cas. La fiévre na
été constatée que chez huit patients (24,25% des cas)
et elle était en rapport avec une pneumopathie. Sur le
plan nutritionnel, nous avons observé une hypotrophie
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modérée chez sept enfants atteints des AAV (24,25%
des cas). Les accés de cyanose ont été rapportés chez
six patients (18,2%) avec une asphyxie chez deux ma-
lades. Selon notre étude, nous avons constaté que la
sévérité du tableau clinique est corrélée au degré de la
compression ceso-trachéale. Les malades ayant une
anomalie vasculaire encerclante présentent plus de
signes de gravité que ceux ayant des anneaux partiels
(P<0,001). Pour les examens radiologiques, la radiogra-
phie du thorax de face était réalisée a I'admission chez
tous nos patients. Elle était normale dans la moitié des
cas (51,5%). Elle a révelé une distension thoracique chez
13 patients (39,4% des cas) associée a un foyer pulmo-
naire chez huit patients (24,2% des cas). Une cardiomé-
galie (CMQ) était observée chez cing malades (151%
des cas). Un transit cesogastroduodénal (TOGD) a été
demandé chez 29 patients (879% des cas). Il a objec-
tivé une image d'empreinte extrinséque postérieure de
la jonction du tiers supérieur et tiers moyen de l'ceso-
phage thoracique évoquant un arc vasculaire anormal
avec absence de reflux gastro-oesophagien (RGO)
chez 27 patients (81,9%). Un angio-scanner thoracique
était effectué chez 31 patients (94 % des cas) durant
leur hospitalisation. Il était demandé devant une suspi-
cion clinique et/ou radiologique des AAV (radiographie
du thorax et/ou TOGD) permettant une confirmation
du diagnostic. Nous avons constaté dans notre série
que les formes incompletes étaient les plus fréquentes
(21/31 cas) principalement le type dartére sous cla-
viére droite rétro-oesophagienne (ARSA) (figure 2) suivi
par lartére sous claviere gauche rétro-cesophagienne
(ALSA) (figure 3).

Figure 2 : Angio-TDM thoracique révélant une artére
sous-claviere droite rétro-cesophagienne.

Figure 3 : Coupe axiale de I'angioscanner thoracique
montrant une artére sous-clavier gauche aberrante.

Pour les formes complétes, le double arc aortique (DAA)
était retrouvé plus souvent (six cas) avec une prédomi-
nance de l'arc aortique droit dans quatre cas (tableau
1). Une anomalie de Neuhauser (Un arc aortique droit
avec une ALSA et un ligament artériel gauche (G) avec
un diverticule de Kommerell (DK)) a été constaté chez
trois malades.
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Tableau | : Répartition des malades en fonction des
résultats de I'angio-scanner thoracique.

Type de I'anomalie vasculaire Nombre des | Total
malades (%) | (%)

Forme Artere sous claviére droite 15(48,4%) | 21
incompléte | rétro-cesophagienne (67,4%)

ARSA ou Lusoria

Artére sous claviere gauche 4 (12,8%)

rétro-cesophagienne

ALSA

Tronc artériel brachiocéphalique | 2 (6,4%)

aberrent

TABC
Forme Double Arc | Arc dominant 4(12,8%) 9 (29%)
compléte | Aortique droit

DAA Arc dominant 2 (6,4%)

gauche

Anomalie de Neuhauser 3(9,6%)
Autre Absence congénitale d’une 1(3,35%) 1
anomalies | artére pulmonaire (hypoplasie (3,35%)

de I'artere pulmonaire gauche)

L'exploration angiographique a été demandée par les
chirurgiens cardiovasculaires dans le bilan préopéra-
toire et a été réalisée chez sept patients dans notre
série (21,2% des cas). Elle a montré trois cas d'artéres
sous-claviéres aberrantes (ASA), deux cas de DAA
avec arc gauche dominant et un seul cas de maladie
de Neuhauser. Langio-IRM a été réalisée pour six ma-
lades (18,2% des cas), dont deux n'ont pas eu de scan-
ner thoracique, ayant montré un cas de DAA avec pré-
dominance de l'arc droit et un cas dARSA. Les quatre
autres malades ont bénéficié de l'angio-IRM thora-
cigue comme complément de l'angio-scanner et qui
amontré les mémes constatations que cette derniere.
L'échographie cardiaque a été réalisée chez 32 pa-
tients, elle était sans anomalies dans 75,76% (24 ma-
lades). Elle a révélé sept cas de cardiopathies congé-
nitales : Il s'agissait de trois observations de Foramen
ovale (FOP), un cas de communication interauriculaire
(CIA), un cas de canal artériel persistant (CAP) et un cas
de coarctation de l'aorte (COA). La scintigraphie ven-
tilation-perfusion thoracique a été pratiquée chez un
seul malade et a montré une absence totale de la per-
fusion pulmonaire du cété de I'agénésie de l'artére pul-
monaire avec ventilation normale. Concernant la prise
en charge chirurgicale, nos malades ont été opérés au
service de CCVT du CHU Sahloul, le délai moyen de
l'intervention par rapport au diagnostic positif était de
3 mois et 16 jours avec des extrémes allant de 18 jours
a 17 mois. La voie d'abord chirurgicale de choix était
la thoracotomie postéro-latérale gauche au 4eme es-
pace intercostal (EIC) (23/31 cas).

DISCUSSION

Les malformations de l'aorte et de ses branches sont
liées a des anomalies du développement embryolo-
gique des arcs aortiques primitifs (3). Elles résultent,
soit d'une coupure anormale au niveau du quatriéme
ou sixieme arc. Pour le quatriéme arc, on peut expliquer
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la plupart des anomalies par des troubles de régression
d'un des segments (6). Lincidence des AAV est de 1 a
10/1 000 naissances vivantes et représentent environ
15 & 20% de toutes les cardiopathies congénitales (7).
Dans notre série, I'dage moyen au moment du diagnos-
tic était de 90 = 161 jours. Nos constatations étaient
concordantes avec les données de la littérature ou l'age
de révélation est souvent avant trois ans, bien que dans
25% des cas, le diagnostic est réalisé a un age adulte
(8). Le délai entre le début de la symptomatologie et
le diagnostic positif était dans notre série de 1,9 mois.
Nos résultats étaient concordants avec ceux de la litté-
rature (8). La date d'apparition des symptémes est va-
riable selon le type des AAV. L'apparition dés la période
néonatale des premiers signes cliniques témoigne du
caractére serré et grave de latteinte (9, 10), alors que
la découverte fortuite correspond a des formes peu
compressives (10). Selon une étude récente menée par
Lodeweges JE et al (11), la présentation clinique était
dominée par les symptdmes respiratoires (82,9%) et
les patients avec un DAA étaient plus symptomatiques
que les patients avec un RAA (arc aortique droit) as-
sociée a une ALSA. Cliniguement, le syndrome est ca-
ractérisé par un stridor, des épisodes de détresse res-
piratoire et parfois une asphyxie alors que les signes
digestifs sont souvent méconnus et ils sont au second
plan (12). Le stridor est le signe d'appel le plus fréquent
dans la littérature, il survient des la période néonatale
dans I'étude Alsenaidi et al (13) ou il a été retrouve dans
77% des cas. Dans notre série, il a été retrouvé chez
394 % de nos malades. Par contre les infections res-
piratoires étaient présentes chez 72,7 % de nos ma-
lades alors que dans les autres séries ce pourcentage
est beaucoup moindre sauf dans la série de Ruzmetov
(14) ou les infections de l'arbre trachéobronchique re-
présentent 42 % des cas. Dans notre série, les signes
de lacompression trachéale étaient présents dans 93,4
% des cas alors que les symptémes digestifs n'ont été
retrouvés que dans 21,1% des cas ce qui est en concor-
dance avec la littérature. Limagerie occupe une place
prépondérante dans la confirmation du diagnostic ain-
si que la précision du type d'anomalie et ses rapports
avec les structures respiratoires et cesophagiennes
(15). La radiographie du thorax de face est I'examen de
base, dans notre série, elle était normale chez 17 ma-
lades (51,5%) alors que dans la série dAlsenaidi (13),
elle était normale seulement dans 26% des cas, et a
montré un rétrécissement de la trachée dans 47% des
cas. UnTOGD a pour but de rechercher des empreintes
anormales, en étudiant alors le siege, la taille et la di-
rection de I'empreinte. Dans notre série il a été réalisé
chez 29 patients (879%). Dans la série de Shanmu-
gam (16), 19 patients (65%) ont bénéficié d'un TOGD
qui a aussi montré des images caractéristiques d'un
DAA dans 95% des cas. Langioscanner thoracique est
un outil décisif pour la confirmation des AAV, elle per-
met une visualisation tridimensionnelle de lanatomie
de laorte (17) ainsi qu'une évaluation de l'étendue du
rétrécissement trachéal. Ces informations sont vitales
pour planifier I'intervention chirurgicale (15). Dans la sé-
rie de Backer (18), le TOGD et l'artériographie étaient les
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seuls examens demandés apres la radiographie thora-
cique dans la premiere partie de son étude. Cependant,
grace a son caractere moins invasif et sa progression
ces dernieres années, l'angio-TDM thoracique a été
demandé chez la majorité des patients avant méme la
consultation chirurgicale dans la deuxieme partie. Dans
notre étude, I'angioscanner était effectué au bout de
134 jours en moyenne de I'hospitalisation. Il a mis en
évidence 21 cas de forme incompléte (67 %) dont plus
de la moitié avaient une ARSA alors que neuf enfants
ont été diagnostiqués avec une forme complete d'arc
vasculaire dominée par le DAA. Langio-IRM est de-
venue la référence en matiere dimagerie de la crosse
aortique, avec la capacité de démontrer le schéma de
branchement artériel et la relation de l'aorte et de ses
bronches avec la trachée (15). Dans notre série six pa-
tients ont bénéficié d'une angio-IRM (18,2 %). Dans la
série d/Alsenaidi (13), I''RM est devenue derniérement
un examen de référence, elle a été réalisée chez dix pa-
tients. L'Echocardiographie cardiaque ne permet pas
toujours de poser le diagnostic des AAV avec certitude,
mais joue un réle primordial dans la recherche de car-
diopathie congénitale associée (9). Dans notre série,
elle a objectivé sept cas de cardiopathies congénitales.
Les AAV se présentent sous multiples formes, for-
mant souvent des anneaux qui causent une obstruc-
tion ceso-trachéale avec une détresse respiratoire et/
ou des signes digestifs ou peuvent étre complétement
asymptomatiques (9). Les formes des AAV les plus fré-
quentes sont principalement le DAA puis, RAA avec
ALSA, ligament gauche et APG anormale (tableau II).

Tableau Il : Hiérarchie des AAV selon le Comité de la
nomenclature et des bases de données de la chirur-
gie cardiaque congénitale internationale (19).

® Double arc aortique :

Arc droit dominant

Arc gauche dominant

Arc équilibré (avec codominance)

® Arc aortique droit avec Ligament artériel gauche :

Branche image miroir

Arteére sous-claviere gauche rétro-cesophagienne

Aorte circonflexe

® Autres anomalies :

Artére pulmonaire aberrante

Roberts et al (20), ont rapporté 13/30 patients avec un
RAA et une ALSA et seulement 10/30 patients avec un
DAA, tandis que Hovarth et al (21), avaient un nombre
égal de patients avec les deux anomalies parmi ses 22
patients. Dans notre série, nous avons observé une
proportion moins élevée de DAA (6/33 des cas). Le trai-
tement des AAV est avant tout chirurgical (9). La prise
en charge médicale vise a stabiliser le malade avant
la chirurgie. Le geste chirurgical a pour but de libérer
I'axe aéro-digestif de la compression vasculaire, soit par
section d'un vaisseau anormal, soit par amarrage a dis-
tance d'un vaisseau compressif ou par section du liga-
ment artériel (13). La voie d'abord recommandée selon
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plusieurs auteurs est une thoracotomie postéro- laté-
rale permettant une meilleure visualisation des struc-
tures du médiastin postérieur (22). La sternotomie mé-
diane est réservée au traitement des AAV associées a
une cardiopathie congénitale ou les anomalies des AP.

CONCLUSIONS ET RECOMMANDATIONS

Les AAV est une pathologie relativement fréquente
mais qui reste sous diagnostiquée. Au terme de ce tra-
vail, et ala lumiére de nos résultats et d'une revue de la
littérature, nous recommandons :
e D'évoquer le diagnostic des AAV devant toute
dyspnée sifflante rebelle aux traitements habituels.
® Penser aux AAV devant tout stridor qui saggrave
lors des tétées et qui est associé a une hyperextension
de la téte.
e Une démarche diagnostique simple, se limitant le
plus souvent a trois examens complémentaires :

¢ Une radiographie thoracique de face et de profil.

® Une échographie cardiaque.

® | e troisieme examen peut étre une angio-IRM ou
Une angio-TDM thoracique (selon la disponibilité de
I'examen)
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