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RESUME

L'agénésie unilatérale de l'artére pulmonaire est une malformation congénitale rare,
résultant de l'absence de développement du sixieme arc aortique au cours de
I'embryogenése. Elle peut rester asymptomatique pendant une longue période, étant
souvent découverte de maniere fortuite. Nous rapportons le cas d'une patiente de 9 ans,
prise en charge pour un canal atrio-ventriculaire partiel, chez qui l'agénésie de l'artére
pulmonaire a été suspectée a I'échocardiographie et confirmée par un angioscanner
thoracique.

ABSTRACT

Unilateral pulmonary artery agenesis is a rare congenital malformation resulting from the
failure of the sixth aortic arch to develop during embryogenesis. It can remain
asymptomatic for a long period and is often discovered incidentally. We report the case
of a 9-year-old patient, managed for a partial atrioventricular canal, in whom pulmonary
artery agenesis was suspected on echocardiography and confirmed by thoracic CT
angiography.
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Introduction

Les cardiopathies congénitales (CC) sont les
malformations congénitales les plus courantes, elles
touchent environ 1 % des nouveau-nés, ce qui
représente environ 1,5 million par an (1,2). Leur
gravité peut varier, allant d’'une maladie mineure,
asymptomatique, a une plus grave, qui nécessite un
traitement chirurgical. Le canal atrio-ventriculaire
(CAV) partiel est une cardiopathie congénitale définie
par la coexistence d'une communication inter-
auriculaire (CIA), type ostium primum, et d’une fente
de la grande valve mitrale (3), souvent de découverte
fortuite au cours de I'enfance, bien tolérée pendant
plusieurs années. Dans certains cas le CAV partiel
peut s’associer a diverses malformations telles que
l'agénésie de l'artére pulmonaire (AAP) gauche ou
droite et le rendre plus complexe (4).

L'agénésie de l'artére pulmonaire (AAP) unilatérale
est une malformation congénitale rare due a
'agénésie du sixieme arc aortique pendant
'embryogenése (5,6). Dans lalittérature, le
diagnostic est réalisé dans [I'enfance. Nous
présentons le cas d'une jeune fille de 9 ans, avec un
diagnostic peropératoire d'agénésie de lartere
pulmonaire gauche.

Ventricule gauche

Ventricule droit

Oreillette droite

Une patiente de 9 ans pesant 22 kg pour une taille de
137cm, sans antécédents notables, qui présentait
depuis environ 1 an une dyspnée stade Il de la New
York Heart Association (NYHA). Elle a été référée a
'Hopital Général de Yaoundé (HGY) pour meilleure
prise en charge d’'une communication interauriculaire
(CIA) ostium secundum avec indication chirurgicale
en raison de symptdmes a la surcharge cardiaque. A
'examen clinique, on notait une fréquence cardiaque
a 90 battement/min, une fréquence respiratoire a 18
cycles/min et une saturation mesurée a 97% a lair
ambiant. Sans cyanose. Les pouls étaient bien
percus et symétriques. L'auscultation cardiaque a
retrouvé un souffle systolique 2/6 au foyer
pulmonaire. L'évaluation échocardiographique par
voie transthoracique en mode 2D préopératoire dans
notre structure mettait en évidence une CIA ostium
primum avec un shunt auriculaire gauche-droit
significatif, une insuffisance mitrale sévére pour
présence d’'une fente de la grande valve mitrale
faisant évoquer le diagnostic de canal
atrioventriculaire  (CAV) partiel. Le septum
interventriculaire était intact et les cavités gauches
avaient une taille et une fonction normales. La
pression artérielle pulmonaire systolique sur la fuite
tricuspide était a 40+15 mmHg. La coupe supra
sternale mettait en évidence une image
hyperéchogéne dans la zone anatomique de l'artére

niilmaAanaira Arnita (firnra 1)

Crosse de I'aorte

Artere pulmonaire
droite

Figure 1 : Echocardiographie Doppler transthoracique
A : coupe sous costale mettant en évidence le canal atrioventriculaire partiel ; B : coupe supra sternale mettant en évidence la crosse
aortique et une image hyperéchogene dans la zone de projection de I'artere pulmonaire droite
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La radiographie  thoracique  montrait une
cardiomégalie modérée avec discréte surcharge
vasculaire pulmonaire. L'ECG notait un rythme
sinusal, un bloc auriculo-ventriculaire du premier
degré et un bloc de branche droit. Un angioscanner
thoracique avait été réalisé dans le but de préciser le
diagnostic et évaluer la circulation pulmonaire.

Figure 2 : image axiale de 'angioscanner thoracique objectivant
l'agénésie de lartére pulmonaire droite avec hypoplasie du
poumon droit : (A) tronc de l'artéere pulmonaire; (B) origine de
l'artere pulmonaire gauche; (C) absence d'individualisation de
structure vasculaire sur le trajet de l'artére pulmonaire droite.

Figure 3: image sagittale de [I'angioscanner thoracique
objectivant l'agénésie de lartére pulmonaire droite avec
hypoplasie du poumon droit.

Les images obtenues confirmaient |'absence

compléte de l'artére pulmonaire droite (Figures 2 et
3) et montraient une circulation entierement
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dépendante de l'artére pulmonaire gauche, avec des
signes de remaniements vasculaires telle une
hypertrophie compensatoire de celle-ci évoquant des
signes d'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP).

L'intervention chirurgicale initialement planifiée avait
été annulée afin de procéder a une réévaluation
approfondie du traitement.

Discussion

L'AAP est une malformation rare et souvent
asymptomatique jusqu'a un age plus avancé, ce qui
rend sa détection préopératoire difficile surtout en
présence d'autres anomalies cardiaques. Elle a été
décrite pour la premiére fois par Frentzel en 1868 (7).
Sa prévalence est mal connue, mais estimée a 1 pour
200 000 individus (8). Elle peut passer inapergue lors
des évaluations préopératoires standard. Dans notre
cas, la découverte de 'AAP droite a été faite de
maniére fortuite au cours de [I'évaluation de la
patiente. Plusieurs cas de découverte fortuite sont
décrits dans la littérature (9,10). Sur le plan
embryologique, il s’agit d'un accident survenant
probablement au cours de l'involution des branches
proximales du sixieme arc aortique qui détermine
normalement la formation des artéres pulmonaires et
du canal artériel. Pour Sherrick et al. (11), comme
dans notre cas, 'AAP est retrouvé plus fréquemment
a droite et s’associe a I'hypoplasie du poumon
concerné.

L'angioscanner a joué un rble crucial dans la
confirmation du diagnostic et dans I'évaluation de
'étendue des anomalies vasculaires. |l reste
'examen de référence, montre I'absence de structure
vasculaire sur le trajet de l'artére pulmonaire et
permet également d'objectiver une éventuelle
hypoplasie pulmonaire associée (6). Il permet
également de planifier des stratégies de traitement
adaptées pour gérer les complications associées
telles que I'HTAP. Dans notre cas, étant donné la mise
en évidence des signes indirectes d’'HTAP par la
morphologie vasculaire du poumon gauche, avec des
artéres centrales tortueuses et dilatées, I'intervention
chirurgicale initialement planifiée a di étre sursoie
afin de procéder a une réévaluation approfondie du
traitement.

La présence d'HTAP est souvent associée a des
anomalies de la circulation pulmonaire et pourrait
compliquer la prise en charge chirurgicale en
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augmentant le risque de complications opératoires et
post-opératoires. Elle est associée a une morbidité et
une mortalité élevées dues a linsuffisance
ventriculaire droite, aux arythmies, a lischémie
myocardique et a I'hypoxie réfractaire (12,13). Le
cathétérisme cardiaque est souvent recommandé
dans ces situations pour mesurer avec précisions les
pressions pulmonaires et établir une indication
chirurgicale fiable. En outre, il doit étre réalisé dans
des centres spécialisés pour garantir des résultats de
haute qualité avec un faible risque pour les patients
(14,15). Toutefois, dans notre contexte, cet examen
reste peu fréquent en raison de I'absence
d'infrastructure adaptée et du manque de personnel
qualifié.

Ce cas met en évidence la complexité de la prise en
charge chirurgicale des malformations cardiaques
congénitales lorsque des anomalies vasculaires
associées, telles que I'AAP, sont découvertes de
maniére inattendue. La découverte peropératoire de
telles anomalies souligne [l'importance d'une
évaluation approfondie des anomalies cardiaques et
vasculaires, ainsi que la nécessité d'une adaptabilité
et d'une planification minutieuse pour optimiser les
résultats chirurgicaux.

Conclusion

Ce cas illustre une découverte fortuite d'agénésie de
I'artére pulmonaire droite au cours d’'une évaluation
pour une chirurgie pour CAV partiel. Ceci met en
évidence les défis diagnostiques associés a des
anomalies vasculaires rares. C'est un rappel
important de la complexité des malformations
cardiaques  congénitales. Une évaluation
préopératoire rigoureuse et une planification
chirurgicale adaptée sont essentielles pour optimiser
les résultats chez les patients présentant des
anomalies cardiaques complexes.
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