Tissu mitral accessoire responsable d’une géne
a I’éjection du ventricule gauche

A propos de 7 cas

E. Arnaud-Crozat, R. Nottin, P. Chambran, A. Serraf, J.F. Verrier, M. Detroux, F. Lacour-Gayet,
C. Planche, J. Langlois et J.P. Binet*

Les auteurs rapportent 1’expérience mé-
dico-chirurgicale de I’hépital Marie-Lannelongue,
sur une pathologie rare : I’existence de tissu mi-
tral accessoire. Ce tissu, observé chez 7 pa-
tients de 2 a 28 ans (moyenne : 8,7 ans) pro-
voque un obstacle 2 I’éjection du ventricule gau-
che.

Le diagnostic est rarement évoqué cliniquement, mais
repose sur la conjonction de données échographi-
ques et angiographiques. L’obstacle accessoire était

associé 4 une autre malformation intracardiaque 6 fois
sur 7.

Le traitement chirurgical a comporté I’ablation du
tissu mitral accessoire, par voie aortique ou voie com-
binée aorto-atriale gauche et la cure de la malforma-
tion intracardiaque associée.

Le résultat postopératoire est excellent avec dispari-
tion des gradients ventriculo-aortiques et intégrité
physiologique de la valve mitrale.

Arch Mal Ceeur 1990 ; 83 : 1579-82.
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Les obstacles sous-valvulaires aortiques ont des cau-
ses multiples [1].

L’existence d’un tissu pseudo-valvulaire surnumé-
raire implanté sur la grande valve mitrale est une cause
rare et souvent méconnue d’obstacle. Ce tissu mitral
accessoire fait office de parachute et freine 1’éjection
systolique du ventricule gauche vers 1’aorte.

Une récente revue de la littérature [2] fait mention
de 21 cas mondiaux. Sept patients présentant ce type
d’anomalie ont été opérés au Centre chirurgical Marie-
Lannelongue, et il nous est apparu intéressant d’en rap-
porter notre expérience chirurgicale.

MATERIEL ET METHODES

Le diagnostic préopératoire a été posé dans tous les
cas par la conjonction des données échographiques et
angiographiques.
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L’aspect échographique et angiographique a été iden-
tique chez tous nos patients.

Six femmes et un homme, 4gés de 2 a 28 ans
(moyenne : 8,7 ans) ont été opérés de cette anomalie
au Centre chirurgical Marie-Lannelongue. Le diagnos-
tic a été fait 6 fois sur 7 de maniére fortuite : ¢’est au
décours de I’exploration de malformations intracardia-
ques que le diagnostic du tissu mitral accessoire a été
évoqué (tableau I).

Tableau I

MALFORMATIONS INTRACARDIAQUES
ASSOCIEES AU TISSU MITRAL ACCESSOIRE

Rétrécissement aortique valvulaire n=1
Rétrécissement aortique sous-valvulaire

(bourrelet sous-aortique) n=2
Communication interventriculaire (CIV) n=1
Communication interauriculaire (CIA) n=1

Insuffisance aortique minime,
insuffisance mitrale-situs inversus n

Il
=

Dans un seul cas, le seul signe d’appel était I’exis-
tence d’un souffle systolique chez un enfant de 3 ans,
totalement asymptomatique, sans autre cardiopathie.
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Le diagnostic préopératoire a été posé dans tous les
cas par la conjonction des données échographiques et
angiographiques. L’échographie montrait I’existence
d’échos multiples sous-aortiques trés mobiles, synchro-
nes des mouvements de la valve mitrale. L’angiogra-
phie gauche mettait en évidence une formation
sacculaire plus ou moins volumineuse se remplissant
en systole et se dirigeant vers les valves aortiques. Le
cathétérisme mettant en évidence un gradient
ventriculo-aortique variant de 35 a 140 mmHg avec une
valeur moyenne de 80 mmHg. Dans un cas, aucun gra-
dient significatif n’a été mis en évidence par le cathé-
térisme. Il s’agissait d’un enfant de 6 ans porteur d’une
communication interauriculaire (CIA) a gros shunt.

Sous circulation extracorporelle (CEC) et hypother-
mie modérée, I’exéreése chirurgicale du tissu surnumé-
raire est faite par voie aortique isolée 5 fois, par voie
combinée aorto-atriale gauche 2 fois. Le traitement des
Iésions associées a comporté : une commissurotomie
aortique (1 fois), une résection d’obstacle membraneux
sous-valvulaire (2 fois), une fermeture de CIA (1 fois),
une plastie mitrale (1 fois), une fermeture de CIV (1
fois).

RESULTATS

Chez tous nos patients, nous avons constaté, en fin
de CEC, la disparition de tout gradient ventriculo-
aortique, mesurée par ponction directe en fin d’inter-
vention de ’aorte et du ventricule gauche. Aucune
insuffisance mitrale postopératoire n’a été retrouvée par
I’écho-doppler. A distance, nos 7 patients ont été revus
et sont asymptomatiques. Ils sont en classe I de la
NYHA sans aucun traitement. Seul, un patient a été
réopéré a la 3¢ année pour un remplacement valvulaire
aortique en raison d’une insuffisance aortique évolu-
tive (’insuffisance aortique connue lors de la premiére
intervention avait été considérée comme minime).

DISCUSSION

Le tissu mitral surnuméraire est une anomalie rare
puisque Sono, en 1988, ne recense que 21 cas mondiaux
[2].

Les symptomes d’appel sont le plus souvent frustes
et c’est la découverte fortuite d’un souffle systolique
qui est révélatrice. Plus rarement, des précordialgies,
une syncope, ou une dyspnée d’effort, évoquent
d’emblée un éventuel obstacle & I’éjection du ventri-
cule gauche. Une obstruction compléte de I’orifice est
possible lorsque le tissu surnuméraire est volumineux
et peut expliquer une mort subite [3].

Le diagnostic repose en fait sur ’échographie bidi-
mensionnelle qui met en évidence des échos anormaux,
synchrones des mouvements de la grande valve mitrale
mais se détachant de celle-ci lors de la systole et appa-

raissant ainsi en avant d’elle [4, 5]. La mobilité de ces
formations permet de les distinguer des obstacles mem-
braneux sous-aortiques. Elle peut faire poser a tort le
diagnostic de tumeur intraventriculaire gauche [6]. Elle
peut mettre en évidence un anévrysme du septum mem-
braneux associé [7, 2]. L’écho-doppler permet d’appré-
cier le degré d’obstruction de la voie d’éjection [4].

L’angiographie gauche révéle presque toujours la
malformation qui dessine une image saculaire s’impré-
gnant de produit de contraste en systole, se dirigeant
vers I’orifice aortique, tel un parachute, expliquant trés
bien I’obstruction lorsque le tissu est de grande taille
(fig. 1) [8-10]. Elle peut faire aussi évoquer le diagnostic
de tumeur intraventriculaire [6].

FiG. 1 - Le sac mitral accessoire se gonfle en systole & la maniére
d’un parachute et géne 1’éjection du ventricule gauche.

Le cathétérisme retrouve, dans la quasi-totalité des
cas de la littérature [S5, 10-12], un gradient ventriculo-
aortique important, supérieur a 50 mmHg, parfois
méme ’existence d’un gradient intraventriculaire,
comme ¢’était le cas chez un de nos patients. Il quanti-
fie aussi ’importance d’un shunt intracardiaque asso-
cié (CIA ou CIV).

L’intervention chirurgicale se doit de supprimer
I’obstacle éjectionnel qui risque d’étre méconnu [4,
10-11], surtout lorsque la lésion est de petite taille ou
associée a un autre obstacle éjectionnel valvulaire ou
sous-valvulaire. En effet, il a été rapporté dans la lit-
térature plusieurs cas de gradient persistant aprés abla-
tion d’une membrane sous-aortique [2]. La voie
d’abord est une sternotomie médiane. La circulation
sanguine extracorporelle est conventionnelle générale-
ment menée en hypothermie modérée. Une cardioplé-
gie est indispensable car le geste chirurgical peut &tre
assez long. Une aortotomie permet en général I’abla-
tion du tissu accessoire par voie aortique seule. Son
identification, sa localisation et ses connexions avec la
grande valve mitrale sont importantes a préciser car son
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aspect pseudo-valvulaire peut géner le chirurgien. En
conséquence, une atriotomie gauche est parfois néces-
saire et permet ainsi de mieux analyser la malforma-
tion [3, 5, 11]. Son ablation respecte bien siir ’intégrité
de la valve mitrale. Certains auteurs ont pratiqué une
ventriculotomie gauche pour traiter cette anomalie [2,
12]. Celle-ci nous parait inutile, voire dangereuse pour
la fonction ventriculaire.

Le tissu mitral accessoire est fixé sur le ver-
sant ventriculaire de la grande valve. Il a générale-
ment un aspect pseudo-valvulaire et peut donc
étre confondu avec celle-ci (fig. 2 et 3). Il peut pos-
séder des attaches accessoires sur le septum et la paroi
latérale du ventricule gauche [1]. Son inser-
tion sur la valve est plus ou moins large mais le
tissu n’infiltre pas la valve, et son exérése ne com-
promet pas la fonction valvulaire.

Macroscopiquement, cette formation est ovoide, de
dimension variable, en général de 10 4 20 mm de rayon.
Chez un de nos patients, elle était de la taille d’une man-
darine. Des formations multiples ont été décrites
[1, 13].

F16. 2 - Tissu mitral accessoire volumineux d’allure pseudo-
valvulaire.

Histologiquement, il s’agit d’un tissu fibreux con-
jonctif avec quelques fibroblastes recouverts des deux
cdtés d’un endothélium. Il n’y a aucune structure mus-
culaire ou élastique et il existe souvent un aspect de
dysplasie myxoide [1, 8].

Les résultats postopératoires sont excellents. En
effet, tous les auteurs s’accordent pour noter, aprés
ablation du tissu mitral accessoire, la disparition du gra-
dient ventriculo-aortique et I’absence de fuite mitrale
[1, 4, 5, 7].

SR

F1G. 3 - Tissu mitral accessoire d’allure sacculaire.

CONCLUSION

Il s’agit d’une maladie rare et souvent ignorée. C’est
ce qui explique sans doute le petit nombre de cas rap-
portés dans la littérature. L’existence d’un rétrécisse-
ment aortique valvulaire ou sous-jacent comme c’est
le cas dans ces anomalies. I.’exérése chirurgicale du
tissu valvulaire accessoire est un geste simple qui, sans
léser la valve mitrale, permet d’obtenir la disparition
du gradient ventriculo-aortique et de tous les sympto-
mes préopératoires.

Summary

Left Ventricular Qutflow Obstruction Due to Accessory Mitral Valve
Tissue. E. Arnaud-Crozat, R. Nottin, P. Chambran, A. Serraf,
J.F. Verrier, M. Detroux, F. Lacour-Gayet, C. Planché, J. Langlois
and J.P. Binet.

The authors report the medico-surgical experience of Marie Lan-
nelongue hospital of a rare condition : accessory mitral valve tissue.

Seven patients aged 2 to 28 years (average : 8.7 years) had left ven-
tricular outflow obstruction due to accessory mitral valve tissue.

The diagnostic was not obvious clinically and was based on the
association of echocardiographic and angiographic data.

This condition was associated with another intra-cardiac malfor-
mation in 6 of the 7 patients.

Surgical treatment included resection of the accessory mitral valve
tissue by an aortic or combined aorto-left atrial approach, together
with correction of the associated intracardiac abnormality.

The postoperative results were excellent with the regression of the
ventriculo-aortic pressure gradient and the physiological integrity of
the mitral valve.

Arch Mal Coeur 1990 ; 83 : 1579-82.
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