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1/ Introduction. 

       La bicuspidie aortique est la plus fréquente des cardiopathies congénitales, concernant 0,5 

à 2% de la population selon les études (1-4). Elle est également la cause la plus fréquente de 

valvulopathies aortiques chez les sujets de moins de 65 ans, avec une prédominance 

masculine (1-3).  

       La bicuspidie aortique provient d’une anomalie de formation de la valve aortique au 

cours de l’embryogenèse, résultant en la fusion de deux sigmoïdes adjacentes en une sigmoïde 

aberrante. La bicuspidie aortique appartient à un spectre de malformations congénitales de la 

valve aortique, avec un continuum phénotypique, incluant les valves unicuspides (forme 

sévère), bicuspides, tricuspides, et rarement quadricuspides.        

 

       La physiopathologie et les mécanismes de développement de cette anomalie valvulaire 

sont encore mal compris. Deux hypothèses prédominent :  

 une cause hémodynamique : une anomalie du flux sanguin à travers la valve 

aortique au cours de la valvulogénèse aboutirait à un défaut de séparation des 

cusps,  

 une cause génétique, plus vraisemblable, pouvant expliquer la présentation 

phénotypique très variable, allant de la forme sévère détectée in utero à des 

formes asymptomatiques, et les lésions associées.        

       Durant l’embryogénèse, les protéines microfibrillaires (fibrilline et fibuline) jouent un 

rôle dans la différentiation des cellules mésenchymateuses en cellules valvulaires matures et 

régulent le développement des valves aortiques. Un déficit de ces protéines au sein de la 

matrice aortique entrainerait une production inadéquate de fibrilline 1 durant la 
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valvulogénèse, ayant pour conséquence une perturbation de la formation des cusps aortiques 

aboutissant à une valve aortique bicuspide (VAB). Aucune anomalie des gènes codant pour 

les protéines de la matrice n’a pour l’instant été identifiée, mais il est probable que plusieurs 

mécanismes soient en cause, expliquant la diversité phénotypique.  

 

       Cette malformation, souvent considérée comme « bénigne » peut se compliquer de 

dysfonction valvulaire par dégénérescence : 

 sténose, par fibrose prématurée et dépôts calciques,  

 fuite, par prolapsus valvulaire, rétraction par fibrose ou dilatation de la jonction 

sino-tubulaire.  

       La plupart des sujets ayant une VAB développent une sténose ou une fuite aortique après 

40 ans (4), dans un tiers des cas selon Ward (5). Ces complications valvulaires nécessitent une 

prise en charge spécifique, le plus souvent chirurgicale. La fuite aortique isolée semble 

survenir préférentiellement chez les sujets jeunes, tandis que la sténose devient plus fréquente 

avec l’âge (6, 7).  

       La deuxième complication majeure de la bicuspidie aortique est l’endocardite infectieuse, 

qui surviendrait dans 10 à 30% des cas selon Ward (5), ce qui représenterait 25% de 

l’ensemble des endocardites. L’incidence de l’endocardite infectieuse serait moindre dans les 

publications plus récentes (0,1% pour Fernandes et al., 2,9% pour Sabet et al.) (8, 9). Les 

lésions d’endocardite sont elles-mêmes responsables de fuite aortique par perforation 

valvulaire. 

       Ces deux types de complications sont responsables d’une morbi-mortalité importante 

chez l’adulte.  
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       En réalité, cette malformation semble relever d’un processus complexe intéressant les 

sigmoïdes aortiques, les sinus, les commissures, la position des ostia coronaires et la 

constitution de la paroi aortique. Elle est souvent associée à une aortopathie avec dilatation 

aortique et anévrisme de l’aorte ascendante, qui peut se compliquer de rupture ou de 

dissection, également responsables d’une morbi-mortalité non négligeable chez l’adulte.  

       Ces anomalies seraient liées à un processus dégénératif touchant la media aortique, de 

façon indépendante de l’âge du patient et de l’atteinte valvulaire. Il a été décrit, de nouveau, 

un déficit tissulaire en microfibrilles de type fibrilline 1, entraînant une production plus 

importante de métalloprotéinases (notamment 2 et 9) de la matrice, endopeptidases jouant 

habituellement un rôle dans le turnover cellulaire de la matrice vasculaire. Ces enzymes sont 

alors responsables d’une dégradation des composants élastiques de la matrice, d’une 

dissociation des cellules musculaires lisses de la media, à l’origine d’une interruption de la 

matrice aortique et de la dilatation (10, 11).  La dégénérescence de la media qui en résulte est 

histologiquement similaire à celle observée chez les patients atteints du syndrome de Marfan, 

malgré une répartition différente des anomalies histologiques : ces anomalies prédominent sur 

la convexité de l’aorte chez les patients ayant une VAB et sont circonférentielles chez les 

patients ayant une maladie de Marfan (12, 13). 

 

       D’autres lésions peuvent être associées à la bicuspidie aortique, avec une prévalence 

supérieure à la population générale, telles, la coarctation de l’aorte (CoA), l’interruption de 

l’arche aortique, une communication inter-ventriculaire (CIV) ou une communication inter-

auriculaire (CIA), la persistance d’un canal artériel (PCA) ou des anomalies du cœur gauche 

(hypoplasie du ventricule gauche, anomalies de la valve mitrale) (14). 
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       La prévalence de la bicuspidie aortique est plus élevée chez les apparentés au premier 

degré d’un patient ayant une valve aortique bicuspide que dans la population générale (9% 

selon Huntington et al.) (15, 16), ce qui corrobore une part de détermination génétique 

importante. Des anomalies des gènes codant pour la synthèse de l’oxyde nitrique endothélial 

seraient en cause (17). Le sex-ratio dans les familles dont plusieurs membres ont une valve 

aortique bicuspide est de 1 et la distribution des membres atteints de bicuspidie aortique est 

compatible avec une transmission autosomique dominante à pénétrance variable (15).  

      La prévalence des malformations cardiaques associées (16) ou d’une dilatation de l’aorte 

ascendante est également plus importante chez les apparentés des patients ayant une VAB 

(32% d’apparentés au premier degré ont une dilatation de l’aorte ascendante selon Biner et 

al.) (18), même en l’absence d’atteinte valvulaire chez ces apparentés (valve aortique 

tricuspide), ce qui suggère l’existence de facteurs génétiques communs sans corrélation 

génotype-phénotype (16, 18). La dilatation de l’aorte ascendante prédomine au niveau de 

l’anneau et des sinus de Valsalva chez les apparentés (18). Il a également été démontré une 

élasticité réduite de la racine de l’aorte et un index de rigidité de la paroi aortique augmenté 

chez les patients ayant une bicuspidie aortique et leurs apparentés, indépendamment du 

diamètre de l’aorte ascendante (18). 

       Il est donc nécessaire de proposer un dépistage échographique de tous les apparentés au 

1
er

 degré des patients ayant une VAB, afin de rechercher d’éventuelles anomalies cardiaques 

structurelles (VAB, dilatation de l’aorte ascendante…) et prévenir les complications. 
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       Cette cardiopathie congénitale, qui compte parmi les plus fréquentes et nécessite un suivi 

régulier afin de dépister d’éventuelles complications et d’adapter la prise en charge, est bien 

étudiée chez l’adulte, mais beaucoup moins chez l’enfant. 

       L’objectif principal de ce travail est d’étudier, par échographie, dans une population 

pédiatrique dont le diagnostic de bicuspidie aortique est confirmé, le type anatomique de 

VAB, les conséquences sur la fonction valvulaire aortique, son association avec d’autres 

cardiopathies, dont la coarctation de l’aorte, et son association à une dilatation de l’aorte 

ascendante. 

 

2/ Matériel et méthodes. 

       Cette étude est monocentrique et prospective. Tous les patients âgés de moins de 18 ans 

ayant une VAB et examinés en consultation externe (pour diagnostic ou suivi) en Cardiologie 

Pédiatrique au CHU de Tours entre le 1/07/2010 et le 30/06/2011 ont été inclus. La 

population étudiée comprenait 69 patients consécutifs. Les échocardiographies ont été 

réalisées par les 4 cardiologues pédiatres exerçant au CHU de Tours avec un appareil 

d’échocardiographie Philips IE33. 

       L’échocardiographie a une très bonne sensibilité et spécificité pour l’étude de la 

morphologie des feuillets valvulaires, notamment chez les patients n’ayant pas de processus 

dégénératif valvulaire (19). Cet examen permet également la mesure en 2 dimensions, à 

différents niveaux, de l’aorte ascendante (20).  

       La valve aortique était considérée comme bicuspide lorsque seules deux cusps étaient 

identifiées en coupe parasternale petit axe, résultant de la fusion partielle ou complète de deux 

des feuillets valvulaires aortiques, avec présence ou non d’un raphé (7). Le raphé est défini 
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comme le résultat de la fusion partielle ou complète de deux des trois feuillets valvulaires 

aortiques et correspond à l’absence partielle ou complète de commissure fonctionnelle entre 

ces deux feuillets fusionnés.  

      L’âge au moment du diagnostic et de la consultation étaient notés. Les antécédents 

personnels (présence d’une cardiopathie associée, antécédent de chirurgie cardiaque, autre 

pathologie associée), familiaux (bicuspidie aortique confirmée ou valvulopathie aortique, 

autre cardiopathie), étaient relevés. Les circonstances de découverte de l’anomalie valvulaire, 

la présence ou non de signes fonctionnels, la tension artérielle de l’enfant étaient également 

été pris en compte.  

      Les paramètres échographiques étudiés étaient les suivants : 

 la morphologie de la valve : présence ou non d’un ou plusieurs raphés, orientation 

des cusps fusionnées,   

 la présence ou non d’une dysfonction valvulaire à type de sténose (gradient moyen 

> 15 mmHg ou gradient maximal > 25 mmHg), ou de fuite,  

 la morphologie de l’aorte avec 4 mesures en coupe parasternale grand axe, de bord 

interne à bord interne, dans sa plus grande dimension, d’après les 

recommandations de la Société Américaine d’Echocardiographie: diamètre en 

systole à l’anneau (A), diamètre en diastole au niveau des sinus de Valsalva (S), à 

la jonction sino-tubulaire (JST) et au niveau de l’aorte ascendante (AA) au moins 2 

cm au-dessus de la jonction sino-tubulaire (21),  

 le retentissement sur le ventricule gauche (VG) : diamètre télé-diastolique, 

fonction ventriculaire mesurée en mode TM en coupe parasternale grand axe 

(fraction de raccourcissement (FR)).  
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      Les différents types de valve aortique bicuspide ont été classés, en fonction de la présence 

ou non d’un raphé, en type 0 (absence de raphé), type 1 (un raphé) ou type 2 (2 raphés), selon 

la classification proposée par Sievers (22). Au sein du type 1, le plus fréquent, et afin de 

pouvoir comparer les données de cette étude aux études déjà publiées, les valves ont été 

classées selon la zone de fusion entre les cusps [coronaires gauche et droite (G-D), coronaire 

droite et non coronaire (D-N) et coronaire gauche et non coronaire (G-N)]. 

      Les mesures réalisées au niveau de l’aorte et le diamètre télédiastolique du VG ont été 

rapportées à la surface corporelle de l’enfant et normalisées à l’aide du Z score (21). Afin 

d’étudier l’évolution du Z score de l’aorte ascendante selon l’âge, les enfants étaient classés 

en trois catégories (<5ans, de 5 à 12 ans et de 13 à 18 ans). L’aorte ou le VG étaient 

considérés comme dilatés lorsque le Z score était supérieur ou égal à 2 (95
ème

 percentile). 

      L’âge au moment de la découverte et lors de la consultation a été exprimé en moyenne et 

écarts-types, et médiane et interquartiles. Les autres données ont été décrites en pourcentages 

de la population. L’analyse statistique des données a été réalisée grâce au logiciel Stat View 

5.0, en utilisant  une analyse univariée afin de comparer les différents paramètres. Les 

résultats ont été considérés comme étant statistiquement significatifs lorsque la valeur de p, 

obtenue grâce au test de chi-deux, était inférieure à 0,05. 
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3/ Résultats. 

   3.1/ Caractéristiques de la population. 

       Soixante-neuf patients ont été inclus, avec un sex-ratio hommes/femmes de 2,1. Les 

caractéristiques de la population sont résumées dans les tableaux I et II.  

       Une cardiopathie associée était présente chez 38 enfants (53,6%). La bicuspidie aortique 

s’inscrivait dans un cadre syndromique chez 6 patients (8,6%). 

       Trente-neuf enfants (56,5%) avaient eu une chirurgie, dont 17 (24,6%) une 

commissurotomie aortique. Aucun n’avait eu de dilatation au ballon de la valve aortique. 

Vingt-cinq patients (36,2%) avaient un antécédent de coarctation de l’aorte, dont 7 (28%) 

avaient eu une recoarctation.  

       Cinq (7,2%) patients signalaient des signes fonctionnels à type de dyspnée d’effort ou de 

douleurs thoraciques atypiques. 

       Une pression artérielle élevée sans traitement était notée chez 7 (10,1%) patients. 

L’analyse des données n’a pas permis de mettre en évidence une association statistiquement 

significative entre le type de VAB selon la fusion commissurale et l’hypertension artérielle 

(HTA), ni entre les antécédents de coarctation de l’aorte et l’hypertension artérielle.  

 

   3.2/ Anatomie de la valve et de l’aorte ascendante. 

       Les caractéristiques anatomiques de la valve aortique bicuspide sont résumées dans le 

tableau III, selon la classification proposée par Sievers et al. (22)  
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      Un Z-score ≥ 2 était noté, chez 7 patients (10,1%) au niveau de l’anneau aortique, chez 3 

patients (4,3%) au niveau des sinus de Valsalva, chez 10 patients (14,5%) au niveau de la 

jonction sino-tubulaire, chez 31 patients (44,9%) au niveau de l’aorte ascendante (figure 1).  

       Le Z-score de l’aorte ascendante augmentait de façon significative avec l’âge (figure 2). 

       Le ventricule gauche était dilaté avec un Z-score ≥ 2 chez 18 patients (26,1%).  

       La fonction ventriculaire gauche était normale chez tous les patients. 

 

3.3/ Type de valve et cardiopathies associées (Tableaux IV et V). 

       Cette analyse mettait en évidence une association statistiquement significative entre le 

type de VAB et la présence de cardiopathies associées : 

 les valves de type 0 et 2 étaient très fréquemment associées à d’autres cardiopathies 

(p=0,02), 

 les patients ayant une valve aortique bicuspide de type D-N avaient rarement une autre 

cardiopathie (p=0,008). 

 

   3.4/ Type de valve et dysfonction valvulaire (Tableaux IV, V, VI). 

       Vingt-six patients (37,7%) avaient une valve de fonction normale, 18 (26,1%) avaient une 

valve sténosante, 6 (8,7%) avaient une valve fuyante, 19 (27,5%) avaient une valve sténosante 

et fuyante (Tableau VI). 
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       Les patients ayant bénéficié d’une commissurotomie aortique avaient majoritairement 

une dysfonction valvulaire (sténose ou dysfonction valvulaire mixte, jamais de fuite isolée), 

tandis que la moitié des patients non opérés avaient une valve de fonction normale (p=0,001). 

       Aucune association statistiquement significative n’a pu être mise en évidence entre le 

type de VAB et l’existence ou non d’une dysfonction valvulaire. 

       Il peut toutefois être noté que : 

 les 2 patients ayant une VAB de type 2 avaient une dysfonction valvulaire, 

 les VAB de type 0 semblaient avoir en majorité une dysfonction, 

 une fuite isolée semblait peu fréquente, quelle que soit l’anatomie de la valve, 

 les valves de type G-D semblaient être majoritairement sténosantes et fuyantes ou sans 

dysfonction, 

 les valves de type D-N et G-N semblaient être majoritairement sténosantes ou sans 

dysfonction.  

 

   3.5/ Type de valve et coarctation de l’aorte (Tableaux IV et V). 

       Il existait un lien entre le type de VAB et les antécédents de coarctation de l’aorte : 

 les valves de type 0 ou 2 étaient plus fréquemment associées à un antécédent de 

coarctation aortique mais la différence n’était pas significative (p=0,09), 

 une association statistiquement significative existait entre la survenue d’une 

coarctation de l’aorte et les patients ayant une VAB de type G-D (p=0,04).  
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       Il existait également un lien entre le type de VAB et la recoarctation de l’aorte : une 

association statistiquement significative existait entre la recoarctation de l’aorte et les patients 

ayant une valve aortique de type 1 (p=0,012). La recoarctation ne s’observait que chez les 

patients ayant une valve de type G-D (p=0,07). 

 

   3.6/ Type de valve et dilatation de l’aorte (Tableaux IV et V). 

       Il n’existait pas d’association statistiquement significative entre le type de VAB et une 

dilatation de l’aorte (Z-score ≥ 2), quel que soit le niveau de la mesure, ou une dilatation du 

ventricule gauche. 

 

   3.7/ Coarctation de l’aorte, dysfonction valvulaire et dilatation de l’aorte ascendante 

(Tableaux IV, V, VII). 

       Il existait une association statistiquement significative entre un antécédent de CoA et la 

fonction valvulaire (p<0,0001) : 

 la valve aortique avait une fonction normale chez 18 patients (72%) ayant un 

antécédent de CoA, 

 la valve aortique était sténosante ou sténosante et fuyante chez, respectivement, 13 

patients (29,5%) et 19 patients (43,2%), sans antécédent de CoA. 

       Il existait une association statistiquement significative entre la survenue d’une coarctation 

de l’aorte en période néonatale et l’absence de dilatation de l’aorte ascendante (p=0,0018) 

durant l’enfance. 
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4/Discussion. 

    4.1/ Caractéristiques de la population. 

       La bicuspidie aortique est une anomalie cardiaque congénitale fréquente. Sa 

prédominance masculine (23-27), a été retrouvée dans notre étude.  

       Peu d’enfants manifestaient des signes fonctionnels : le diagnostic de VAB est le plus 

souvent fortuit, effectué dans le cadre du bilan d’un souffle cardiaque ou à l’occasion d’une 

échocardiographie pour un autre motif (cardiopathie associée, antécédents familiaux). 

       Dans notre étude, la proportion d’enfants ayant une VAB dans le cadre d’un syndrome 

(8,6%) est plus élevée que dans l’étude de Ciotti et al. (27) 

      Sept patients (10,1%) avaient une HTA non traitée, ce qui rejoint les données de Mahle et 

al. (24), qui n’observent pas de lien entre l’HTA et la dilatation de l’aorte ascendante. 

Cependant, une seule mesure de la tension artérielle en consultation ne suffit pas à confirmer 

l’HTA, cette mesure pouvant être faussement élevée si l’enfant est agité. 

 

   4.2/ Anatomie de la valve. 

       Dans notre travail, la répartition des différents types de valve selon la classification 

proposée par Sievers correspond globalement aux données de son étude, avec une majorité de 

valves de type 1 (22). En revanche, dans notre étude, il existe une proportion plus importante 

de valves de type 0, et majoritairement « antéro-postérieure ». 

       Au sein de la catégorie « valves de type 1 », notre étude confirme la répartition déjà 

rapportée par les études précédentes : les valves avec fusion G-D sont majoritaires, suivies des 
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valves avec fusion D-N, puis des valves avec fusion G-N, nettement minoritaires (8, 23-25, 

27, 28). 

       La fonction ventriculaire gauche est normale chez tous les patients, ce qui rejoint les 

données de Gurvitz et al. (26) 

 

   4.3/ Type de valve et cardiopathies associées. 

       Les études précédemment publiées ont également observé une prévalence de 50 à 60% de 

cardiopathies associées, majoritairement à type d’obstacle au cœur gauche, notamment la 

coarctation de l’aorte, mais tous les types de cardiopathies peuvent être présents (2, 14, 23, 

27, 29).  

       Il est également noté dans la littérature une incidence plus importante de CIV chez les 

patients ayant une bicuspidie aortique (14, 30), ce qui pourrait s’expliquer par une origine 

anatomique commune à la formation des valves semi-lunaires et à la septation ventriculaire 

pendant la cardiogénèse, sous l’influence de facteurs génétiques. 

       Une cardiopathie est associée à la VAB principalement chez les patients ayant une fusion 

G-D et G-N, tandis que la fréquence d’une cardiopathie associée est faible chez les enfants 

ayant une valve de type D-N (23, 27). 

       Les valves de type D-N seraient, en revanche, un facteur de risque de développer une 

cardiopathie à type d’obstacle au cœur gauche chez les enfants ayant un antécédent de 

coarctation de l’aorte (31). 
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   4.4/ Type de valve et dysfonction valvulaire. 

       La dysfonction de la valve aortique évolue de façon progressive avec l’âge (27), 

notamment vers la sténose aortique, avec le développement de calcifications (8). Notre étude 

ne met pas en évidence d’association entre les différents types de valve et la dysfonction 

valvulaire (6, 8, 29), tandis que d’autres études associent la fusion D-N à un risque plus 

important de dysfonction valvulaire à type de sténose ou de fuite (9, 27). 

       Fernandes et al. observaient qu’à l’âge de 15 ans, 68% des patients ayant une valve D-N 

et 92% des patients ayant une valve de type G-D n’avaient pas été opérés (9). 56,5% des 

patients de notre étude ont été opérés et 24,6% ont eu une chirurgie valvulaire aortique, tous 

âges confondus, sans qu’une différence ne soit mise en évidence selon le type de valve. 

       Chez l’adulte, il est retrouvé une prédominance de valves de type G-D lors des 

remplacements valvulaires aortiques (8), ce qui pourrait s’expliquer par la dysfonction 

valvulaire sévère plus précoce des valves de type D-N, nécessitant une chirurgie valvulaire 

durant l’enfance ou l’adolescence. 

 

   4.5/ Coarctation de l’aorte. 

       Cette étude retrouve la survenue d’une CoA préférentiellement chez les patients ayant 

une fusion G-D (23, 27, 32), avec une faible incidence de survenue chez les patients ayant une 

valve de type D-N.  

       Une recoarctation de l’aorte ne s’observe dans cette étude que chez les patients ayant une 

valve de type G-D, sans toutefois que cette association ne soit statistiquement significative. 
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       Les patients ayant un antécédent de CoA avaient majoritairement, dans notre étude, une 

valve aortique de fonction normale, tandis que les patients n’ayant pas d’antécédent de CoA 

avaient préférentiellement une valve aortique sténosante ou sténosante et fuyante. Ces 

données rejoignent celles de Ciotti et al., qui constatent que la cusp non fusionnée de la VAB 

est plus large chez les patients sans CoA que chez les patients ayant un antécédent de CoA. 

Ce déséquilibre de dimension des cusps aortiques pourrait expliquer l’incidence plus élevée 

de dysfonction valvulaire chez les patients sans CoA. 

  

   4.6/ Dilatation de l’aorte ascendante. 

       Le lien entre VAB et dilatation de l’aorte ascendante chez l’enfant a été clairement établi 

par de nombreuses études (25, 26, 33). La dilatation de l’aorte commence à se développer très 

précocement (dès l’âge d’un an) et progresse durant l’enfance (25, 32, 34). L’incidence des 

complications pendant l’enfance est faible (0,004/an selon Mahle et al.) (24, 35). 

       Tous les segments de l’aorte ascendante sont dilatés par rapport à une population contrôle 

(27, 33). Comme dans notre étude, la dilatation prédomine sur l’anneau aortique (26) et 

l’aorte ascendante (34, 36), contrairement à la maladie de Marfan (dilatation des sinus de 

Valsalva), malgré des anomalies histologiques similaires. Nous avons remarqué que la 

dilatation de l’aorte ascendante augmente avec l’âge, reflétant un processus d’évolution 

progressive déjà rapporté (24-26, 34). Holmes et al. ont retrouvé une augmentation de +1 DS 

tous les 5 ans et Warren et al. une augmentation de +0,39 DS par an, ce qui peut constituer 

une aide dans la détermination du rythme du suivi (25, 34). 

       Comme dans notre étude, certaines équipes n’ont pas identifié d’association entre la 

dilatation de l’aorte et la morphologie de la valve (24, 27, 37). Leone et al. ne mettent pas non 
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plus en évidence d’association entre la taille de l’aorte ascendante, la sévérité des anomalies 

histologiques de l’aorte ascendante et le type de valve aortique bicuspide (38). Des anomalies 

histologiques sévères peuvent être présentes avant la survenue d’une dilatation de l’aorte, 

indépendamment de la présence et de la sévérité d’une dysfonction valvulaire.  

       En revanche, d’autres reconnaissent la fusion D-N comme facteur prédictif de survenue 

de complications aortiques et de chirurgie (9, 25).  Russo et al. trouvent quant à eux, un degré 

de dégénérescence de la paroi aortique plus sévère chez les patients ayant une valve de type 

G-D. 

       Il existe une controverse sur les causes de cette aortopathie. Actuellement, 2 grandes 

théories s’opposent pour expliquer la pathogenèse de la dilatation de l’aorte ascendante : 

 une théorie génétique, privilégiée par de nombreux auteurs : la présence d’une 

fragilité de la paroi aortique chez les patients ayant une VAB serait consécutive à 

une anomalie de développement commune. 

 une théorie hémodynamique : la VAB, en l’absence de toute dysfonction, créerait, 

de par sa morphologie, une sténose fonctionnelle. Des flux sanguins turbulents 

excentrés à travers la valve bicuspide dont les deux feuillets sont asymétriques, 

seraient responsable de lésions asymétriques de la paroi aortique « induites par le 

stress », avec une répartition asymétrique des protéines de la matrice 

extracellulaire et des modifications des cellules musculaires lisses, ces anomalies 

prédominant sur la convexité de l’aorte, dilatée ou non (13, 27). 

       Il existe vraisemblablement une interaction entre la constitution de la paroi aortique, 

déterminée par la génétique, et des anomalies hémodynamiques, dans la pathogenèse des 

anévrismes de l’aorte ascendante. Girdauskas et al. soulèvent l’hypothèse d’une grande 
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hétérogénéité des lésions aortiques associées à cette atteinte valvulaire : le phénotype associé 

à une dilatation de la racine de l’aorte serait lié à une cause génétique, tandis que la dilatation 

de l’aorte ascendante serait davantage la conséquence de facteurs hémodynamiques (13). 

       Certaines études retrouvent une association entre la dilatation de l’aorte ascendante et une 

dysfonction valvulaire, notamment une insuffisance aortique (25, 26, 32). Warren et al. 

identifient un gradient VG-aorte initial important comme seul facteur prédictif de dilatation de 

l’aorte (34).  

      Mais cette aortopathie survient même en l’absence d’une dysfonction valvulaire (6, 28, 

39-42), après une intervention de Ross (43) ou après remplacement de la valve (12, 41). 

Néanmoins, Girdauskas et al. soulignent, dans une récente revue de la littérature, que les 

résultats du suivi à long terme des patients ayant bénéficié d’une remplacement valvulaire 

aortique sont discordants : 5 à 30% de ces patients auraient des complications aortiques dans 

les 10 à 20 ans suivant le remplacement valvulaire aortique, avec une incidence documentée 

des dissections ou ruptures aortiques faible dans la littérature (13). Concernant les patients 

ayant une VAB sans dysfonction valvulaire significative, Michelena et al. démontrent un 

excellent taux de survie et l’absence de dissection aortique sur une période de suivi de 20 ans 

(44).  

       Certains avancent également l’hypothèse d’une anomalie du développement des cellules 

de la crête neurale, qui contribuent à l’embryogénèse des 2 structures cardiaques, valvulaire et 

aortique (45) ou celle de conséquences hémodynamiques propres à chaque type de valve 

pendant la vie fœtale et résultant en différents degrés de dégénérescence de la paroi aortique 

(28). 
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       Bien que l’incidence des complications aortiques (dissection aortique, rupture 

d’anévrisme) soit faible chez les patients jeunes (la dissection de l’aorte est plus souvent 

associée au Marfan qu’à la bicuspidie aortique dans cette population), ce risque existe dès la 

fin de l’adolescence, avec une mortalité similaire à celle des sujets plus âgés (35, 46). Une 

chirurgie de l’aorte ascendante est donc recommandée de façon plus précoce que dans la 

population générale chez les patients ayant une valve aortique bicuspide : une chirurgie de 

l’aorte est indiquée si la racine de l’aorte ou l’aorte ascendante a un diamètre > 50 mm, ou si 

ce diamètre est <50 mm avec une progression de plus de 0,5 cm par an, ou si ce diamètre est 

>45mm avec une indication de remplacement valvulaire aortique (12, 47). L’utilisation 

d’imageries complémentaires peut constituer une aide à la décision. 

 

   4.7/ Dilatation de l’aorte ascendante et coarctation de l’aorte. 

       Notre étude indique clairement que le risque de dilatation de l’aorte ascendante est bien 

moindre lorsque la bicuspidie aortique est associée à une coarctation de l’aorte. Pourtant ce 

point est controversé. 

       Oliver et al. ont montré chez l’adulte, que l’incidence à long terme de complications au 

niveau de l’aorte (anévrisme > 55mm, dissection aortique, rupture) est significativement plus 

importante en cas d’association entre bicuspidie aortique et CoA (48), tandis que d’autres 

équipes ont prouvé, notamment chez l’enfant, que la dilatation de l’aorte survenait 

principalement chez les patients ayant une VAB isolée, de façon plus importante et plus 

rapide (27, 32).  
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       Beaton et al. ont également montré qu’une réparation tardive de la CoA était associée à 

un Z-score de l’aorte ascendante supérieur par rapport aux patients ayant bénéficié d’une 

réparation précoce ou non réparés (32).  

       Warnes et al. suggèrent que VAB associée à une coarctation de l’aorte, VAB isolée et 

coarctation de l’aorte isolée, pourraient appartenir à un même spectre d’artériopathies (49). 

 

   4.8/ Limites de l’étude. 

       La première et principale limite de cette étude est le faible nombre de patients inclus. 

       Aucun critère d’exclusion n’a été retenu, notamment en ce qui concerne les patients ayant 

déjà bénéficié d’une chirurgie valvulaire (commissurotomie) et ceux ayant une pathologie du 

tissu élastique associé. 

       D’autre part, la réalisation des échocardiographies a impliqué quatre praticiens différents, 

et l’évaluation des variations des mesures inter et intra observateurs n’a pas été effectuée.  
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5/ Conclusion. 

       Cette étude descriptive des VAB et de l’aorte ascendante dans une population pédiatrique 

a mis en évidence une association fréquente de la bicuspidie aortique à d’autres cardiopathies, 

dont la coarctation de l’aorte. Les données concernant le type anatomique de bicuspidie 

aortique sont conformes aux données de la littérature. La bicuspidie aortique peut se 

compliquer de dysfonction valvulaire : 43 (62,3%) patients de notre étude ont une valve 

sténosante, fuyante ou une dysfonction valvulaire mixte. Ces lésions valvulaires vont sans 

doute nécessiter un traitement chirurgical à moyenne échéance. La bicuspidie aortique est 

également associée au développement d’une dilatation de l’aorte ascendante, qui apparaît de 

façon précoce et progresse durant l’enfance : 31 (45%) patients de notre étude ont une 

dilatation de l’aorte ascendante. Ces patients sont à risque de complications aortiques à l’âge 

adulte, avec une morbi-mortalité non négligeable. Notre travail soulève des particularités de 

l’association d’une bicuspidie aortique à une CoA : les patients ayant un antécédent de CoA 

auraient un moindre risque de dysfonction valvulaire aortique et de dilatation de l’aorte durant 

l’enfance. Aucun autre facteur prédictif de survenue d’une dysfonction valvulaire ou d’une 

dilatation de l’aorte ascendante n’a pu être mis en évidence. Une évaluation régulière par 

échocardiographie est donc nécessaire, quels que soient les antécédents du patient et le type 

de bicuspidie aortique, afin de surveiller le statut fonctionnel de la valve aortique, un 

retentissement éventuel sur le ventricule gauche, le diamètre de l’aorte ascendante, et pouvoir 

ainsi adapter au mieux la prise en charge de ces patients. 
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ANNEXES. 

 

Tableau I : caractéristiques de la population. 

Nombre d’enfants          69 

Sexe (sex ratio = 2,1) 

 masculin          47 (68,1%) 

 féminin          22 (31,9%) 

Age moyen à la découverte (années)        2,2  (±3,4) 

Age médian à la découverte (années)      0,12 (±3,7) 

Age moyen à la consultation (années)       7,5 (±5,2) 

Hypertension artérielle         7 (10,1%) 

Circonstance de découverte 

 Souffle          38 (55,1%) 

 Echocardiographie         28 (40,6%) 

 Autre (clic proto-systolique, signe fonctionnel, antécédent familial)   3 (4,3%) 

Signes fonctionnels          5 (7,2%) 
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Tableau II : caractéristiques de la population (2). 

 

Cardiopathies associées         37 (53,6%) 

 coarctation de l’aorte          13 

 syndrome de coarctation         8 

 CIV            6 

 Syndrome d’obstacles étagés du cœur gauche       4 

 Interruption de l’arche aortique         1 

 CIA            1 

 CAV partiel           1 

 Sténose pulmonaire          1 

 Autre            2 

Antécédents chirurgicaux cardiologiques       39 (56,5%) 

 Intervention de Crafoord         17 

 Commissurotomie          14 

 Crafoord et fermeture de CIV         4 

 Crafoord et commissurotomie         2 

 Commissurotomie et tube aorto-aortique       1 

 Cure d’interruption de l’arche aortique        1 

Antécédent médical autre / comorbidités      16 (23,2%) 

 RCIU/hypotrophie/petite taille         5 

 Syndrome de Turner          2 

 22q11            2 

 Suspicion de maladie d’Elhers Danlos        1 

 Trisomie 20 en mosaïque         1 

 HTA traitée           1 

Antécédents familiaux (1
er

 et 2
ème

 degrés)      14 (20,3%) 

 Valvulopathie aortique / remplacement valvulaire aortique     8 

 Bicuspidie aortique confirmée         2 

 Dysplasie arythmogène du ventricule droit       2 

 Cardiomyopathie hypertrophique        2 
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Tableau III : anatomie de la valve aortique bicuspide (classification de Sievers). 

 

                 Type 0              Type 1           Type 2 

            Pas de raphé             1 raphé         2 raphés 

 

              n=20 (29%)        n=47 (68,1%)      n=2 (2,9%) 

 

 

 

            n=6   n=14        n=33  n=12           n=2            n=2 

                    (70,2%)        (25,5%)          (4,3%) 
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Figure 1 : Z scores des différents segments de l’aorte ascendante. 

 

Z-score A/S : p=0,0002 

Z-score A/JST : p=0,006 

Z-score AA/A : p<0,002 

Z-score AA/S : p<0,0001 

Z-score AA/JST : p<0,0001 

 

 

 

Figure 2 : évolution du Z score de l’aorte ascendante selon l’âge, pour 3 groupes d’âge. 

Comparaison des groupes d’âges B et C avec le groupe de référence A. 

 

                                                 p=0,25      p=0,004 
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Tableau IV : caractéristiques de la population selon les différents types de valves 

(Sievers). 

                    

 Type0 Type 1 Type 2  

n=69 n=20 (29%) n=47 (68,1%) n=2 (2,9%)  

Cardiopathie 

associée 
15 (75%) 20 (42,5%) 2 (100%) p= 0,02 

HTA (>2DS) 2 (10) 4 (8,5) 1 (50) p=0,29 

Coarctation 11 (55) 13 (27,6) 1 (50) p=0,09 

Recoarctation 0 (0) 7 (14,9) 0 (0) p=0,012 

Dysfonction valvulaire    

Fonction normale 5 (25) 21 (44,7) 0 (0) 

          p=0,46 
Fuite 2 (10) 4 (8,5) 0 (0) 

Sténose 8 (40) 9 (19,1) 1 (50) 

Fuite et sténose 5 (25) 13 (27,6) 1 (50) 

Dilatation VG et aortique (Zscore>2)    

Anneau 2 (10) 5 (10,6) 0 (0) p=0,88 

Sinus 1 (5) 2 (4,2) 0 (0) p=0,94 

Jonction sino-

tubulaire 
2 (10) 8 (17) 0 (0) p=0,62 

Aorte ascendante 6 (30) 25 (53,2) 0 (0) p=0,15 

VG 6 (30) 11 (23,4) 1 (50) p=0,65 

 

 

 

 

 



33 

 

Tableau V : caractéristiques pour les valves de type 1. 

 

                    

 Fusion G-D Fusion D-N Fusion G-N  

n=47 n=33 (70,2%) n=12 (25,5%) n=2 (4,3%)  

ATCD 

cardiologiques 
17 (51,5) 1 (8,3) 2 (100) p=0,008 

HTA (>2DS) 2 (6) 2 (16,6) 0 (0) p=0,32 

Coarctation 12 (36,4) 0 (0) 1 (50) p=0,04 

Recoarctation 7 (21,2) 0 (0) 0 (0) p=0,07 

Dysfonction valvulaire    

Fonction normale 15 (45,4) 5 (41,7) 1 (50)  

 

          p=0,57 

Fuite 3 (9,1) 1 (8,3) 0 (0) 

Sténose 4 (12,1) 4 (33,3) 1 (50) 

Sténose et fuite 11 (33,3) 2 (16,6) 0 (0) 

Dilatation VG et aortique (Z-score>2)    

Anneau 1 (3) 4 (33,3) 0 (0) p=0,01 

Sinus 1 (3) 1 (8,3) 0 (0) p=0,7 

Jonction sino-

tubulaire 
4 (12,1) 4 (33,3) 0 (0) p=0,21 

Aorte ascendante 15 (45,5) 9 (75) 1 (50) p=0,22 

VG 10 (30,3) 1 (8,3) 0 (0) p=0,2 
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Tableau VI : présence ou non d’une dysfonction valvulaire dans la population globale, 

chez les patients opérés (commissurotomie aortique) et non opérés. 

 

 Population globale  Patients opérés     Patients non opérés  Valeur de p 

 n=69 (100%) n=17 (24,6%) n=52 (75,4%)  

Fonction normale 26 (37,7%) 1 (5,9%) 25 (48,1%) 

p = 0,0016 

Fuite 6 (8,7%) 0 (0) 6 (11,5%) 

Sténose 18 (26,1%) 7 (41,2%) 11 (21,2%) 

Sténose et fuite 19 (27,5%) 9 (52,9%) 10 (19,2%) 

 

 

Tableau VII : présence ou non d’une dysfonction valvulaire, d’une dilatation de 

l’anneau aortique ou de l’aorte ascendante,  chez les enfants ayant eu une coarctation de 

l’aorte associée à la VAB. 

 

 VAB avec coarctation aortique  VAB sans coarctation aortique  Valeur de p 

 n=25 (36,2%) n=44 (63,8%)  

Fonction normale 18 (72%) 8 (18,2%) 

p<0,0001 

Fuite 2 (8%) 4 (9,1%) 

Sténose 5 (20%) 13 (29,5%) 

Sténose et fuite 0 (0%) 19 (43,2%) 

Dilatation de l’A 1 (4%) 6 (13,6%) p=0,2 

Dilatation de l’AA 5 (20%) 26 (59,1%) p=0,0018 
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Résumé : 

 
Introduction : La bicuspidie aortique est une anomalie congénitale fréquente. Elle peut se compliquer de 

dysfonction valvulaire et être associée à une dilatation de l’aorte ascendante. L’objectif de ce travail est 

d’étudier, chez l’enfant, par échographie, le type anatomique de bicuspidie, ses conséquences sur la fonction 

valvulaire aortique, son association à d’autres cardiopathies, à une coarctation de l’aorte et à une dilatation de 

l’aorte ascendante. 

Matériel et méthodes : Cette étude est monocentrique et prospective. Tous les patients, âgés de moins de 18 

ans, ayant une bicuspidie aortique, examinés en consultation, sur une période d’un an, ont été inclus. Les 

antécédents ont été relevés. L’échocardiographie étudiait la morphologie de la valve, la présence ou non d’une 

dysfonction valvulaire et la morphologie de l’aorte ascendante. 

Résultats : Soixante-neuf patients ont été inclus, dont 68,1% de sexe masculin. L’âge moyen lors de la 

découverte était de 2,2 ± 3,4 ans, avec une médiane de 0,12 ans. Trente-huit enfants (53,6%) avaient une 

cardiopathie associée. Dix-sept enfants (24,6%) avaient déjà bénéficié d’une chirurgie valvulaire aortique. 

L’aorte ascendante était dilatée chez 31 patients (44,9%), la dilatation étant croissante avec l’âge. Aucune 

association n’a été observée entre le type anatomique de bicuspidie aortique et la dysfonction valvulaire ou la 

dilatation de l’aorte ascendante. La coarctation de l’aorte était associée à une bicuspidie aortique avec fusion G-

D (p=0,04). Il existait une association entre la coarctation de l’aorte, l’absence de dysfonction valvulaire 

(p<0,0001) et l’absence de dilatation de l’aorte ascendante (p=0,0018) pendant l’enfance. 

Conclusion : La dilatation de l’aorte ascendante associée à la bicuspidie aortique survient de façon précoce et 

progresse durant l’enfance. L’association à une coarctation de l’aorte semble diminuer le risque de dysfonction 

valvulaire et de dilatation de l’aorte durant l’enfance. Aucun autre facteur prédictif de survenue d’une 

dysfonction valvulaire ou d’une dilatation de l’aorte n’a été mis en évidence dans notre étude. 
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