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INTRODUCTION

Le terme de malformation thoracique congénitale regroupe 1’ensemble des anomalies
morphologiques et fonctionnelles de la cage thoracique présentes des la naissance. Il s’agit
d’une anomalie irréversible de la conformation de la cage thoracique, résultant d’un trouble du
développement. Elles sont hétérogénes et de gravité variable, allant de la simple géne
esthétique a de grandes malformations incompatibles avec la vie.

Le pectus excavatum constitue I’anomalie congénitale de la cage thoracique la plus fréquente,
tant chez ’homme que chez les carnivores domestiques. Les premiers cas rapportes de pectus
excavatum proviennent de squelettes exhumés en Hongrie et datant du 10°™ au 16°™ siécle.

Le premier rapport médical a ce sujet fut publié en 1594 par Schenk (Kelly, 2008). De
nombreuses études ont montré par la suite les perturbations cardiaques et respiratoires
engendrées par cette malformation, ainsi que les différentes options thérapeutiques mises en
place jusqu’a aujourd’hui. Les autres malformations telles que le pectus carinatum ou la fente
sternale sont moins courantes chez 1’homme, et semblent absentes chez les carnivores
domestiques.

Seul le pectus excavatum et la cage thoracique plate sont décrits dans la littérature scientifique
vétérinaire mais les articles a ce sujet sont peu nombreux (Bennett, 1973 ; Boudrieau et al.,
1989 ; Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Crigel et Moissonnier, 2005 ; Fournier, 2008 ; Grenn et
Lindo, 1968 ; Johnston et al., 2008 ; McAnulty et Harvey, 1989 ; Mestrinho et al., 2012 ; Rahal
et al., 2008 ; Risselada et al., 2006 ; Schultheiss et al., 2000 ; Shires et al., 1986 ; Smalwood et
Beaver, 1977 ; Soderstrom et al., 1995 ; Yoon et al., 2008). A I’heure actuelle, aucune étude
épidémiologique descriptive, clinique et génétique consacrée a la cage thoracique plate chez le
chat n’a été réalisée chez les carnivores domestiques. C’est la raison pour laquelle cette thése
expérimentale a été entreprise.

Dans une premicre partie, nous présenterons une ¢tude bibliographique portant sur la
classification des malformations thoraciques congénitales, sur 1’étude comparative du pectus
excavatum chez I’homme et les carnivores domestiques, et sur le syndrome de la cage
thoracique plate au sein de I’espéce féline. Nous nous intéresserons aux caractéristiques
épidémiologiques, étiologiques, génétiques, ainsi qu’a la présentation clinique de ces
affections, avant d’envisager les outils diagnostiques ainsi que les possibilités thérapeutiques.
Une deuxiéme partie sera consacrée a une étude rétrospective de nature épidémiologique et
clinique réalisée chez 91 chats atteints de cage thoracique plate d’une part, ainsi qu’une étude
rétrospective génétique portant sur 33 chats de race Bengal atteints de cage thoracique plate
d’autre part.
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PREMIERE PARTIE : ETUDE BIBLIOGRAPHIQUE

I. MALFORMATIONS CONGENITALES DE LA PAROI
THORACIQUE ANTERIEURE CHEZ I’HOMME ET ETUDE
COMPARATIVE CHEZ LES CARNIVORES DOMESTIQUES

1. Rappels anatomiques

1.1. Anatomie de la cage thoracique chez I’homme

Le squelette du thorax est assemblé pour former la cage thoracique ostéo-cartilagineuse. Elle
protége les organes thoraciques et certains organes abdominaux comme le foie et la rate. Elle se
compose de douze vertébres thoraciques, du sternum, de douze paires de cotes et des cartilages
costaux (Moore et Dalley, 1999). Elle peut étre subdivisée en paroi thoracique antérieure et
postérieure, la paroi thoracique antérieure (plastron sterno-costal) étant constituée du sternum,
des cartilages costaux et de la partie antérieure des cotes (Figure 1).

Les cotes sont des os plats et incurvés qui forment la majeure partie de la cage thoracique. Il
existe trois types de cotes chez ’homme :

- les cotes sternales ou vraies cotes sont les sept premiéres cotes et sont dénommées ainsi
car elles s’unissent directement au sternum par I’intermédiaire de leurs cartilages
costaux, ‘ . ‘

- les cotes asternales ou fausses cotes sont les 8¢, 9°™¢ et 10°™ cotes et sont dénommées
ainsi car leur connexion avec le sternum est indirecte : chacun de leurs cartilages est uni
avec le cartilage costal de la cote précédente,

- les cotes flottantes sont les 11" et 12°™ cotes et leurs cartilages ne sont pas unis au
sternum.

Le sternum est un os plat et allongé, situé¢ au milieu de la paroi thoracique antérieure. Il se
divise en trois parties :
- le manubrium, os plus ou moins triangulaire, situé¢ a la hauteur des corps vertébraux T3
et T4,
- le corps du sternum, os plus étroit et plus mince que le manubrium, situé¢ a la hauteur
des corps vertébraux de TS5 a T9,
- le processus xyphoide, mince et allongé, situ¢ a la hauteur de la 1
thoracique.
Le manubrium et le corps du sternum, reliés par I’articulation manubrio-sternale, se trouvent
dans des plans légerement différents. Ils forment 1’angle costal ou angle de Louis, fréquemment
mesur¢ lors de déformations de la paroi thoracique antérieure. Sa valeur normale est comprise
entre 145 et 175 degrés.

0" vertébre

Le thorax, comme les autres segments du corps, a une croissance irréguliére dans le temps. En
effet, il s’agit du dernier ¢lément a grandir, alors que le rachis et les membres ont terminé leur
croissance. Chez le gargon, la taille du thorax correspond a 36,2 % de sa taille finale a la
naissance, 73,9 % a 10 ans, et 100 % a 18 ans. Chez la fille, I’évolution du périmétre thoracique
est sensiblement la méme, avec une croissance thoracique achevée a 18 ans (Touzet, 1997). Ces
étapes sont importantes a connaitre dans le cadre du diagnostic et de la prise en charge
thérapeutique des malformations thoraciques congénitales.
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Figure 1 : Vue antérieure de la cage thoracique chez I’homme (Moore et Dalley, 1999)
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1.2. Particularités anatomiques du chien et du chat

La cage thoracique du chien et du chat s’organise de la méme maniére que chez I’homme avec
quelques particularités anatomiques présentées ci-dessous (Bourdelle et Bressou, 1953).

e Les cotes

Contrairement a I’homme, le chien et le chat possédent treize paires de cotes (Figure 2). Il
n’existe que deux types de cotes:
- les cotes sternales, directement liées au sternum, au nombre de neuf,
- les cotes asternales, dont les cartilages s’appuient sur celui de la cote précédente, au
nombre de quatre.

* Le sternum
Le sternum est toujours oblique et orienté ventro-caudalement chez les carnivores domestiques.

Il est plus incurvé chez le chien que chez le chat.
Il est allongé¢, gréle, et son corps est composé de huit sternebres.

Par analogie avec ’homme, la paroi thoracique antérieure correspond a la partie ventrale de la
cage thoracique chez les carnivores domestiques.
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Figure 2 : Conformation de la cage thoracique chez le chien (A) et chez le chat (B)
(Bourdelle et Bressou, 1953)

(A) (B)
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2. Classification des malformations congénitales de la paroi thoracique
antérieure chez I’homme

A T’heure actuelle, il n’existe pas de classification concernant les malformations de la cage
thoracique ventrale chez les carnivores domestiques. Nous nous intéresserons donc a celle
utilisée en médecine humaine.
Les malformations congénitales de la paroi thoracique antérieure chez ’homme sont divisées
en trois grandes catégories (Nuss et Kelly Jr., 2010 ; Obermeyer et Goretsky, 2012) :
- les déformations «en creux », ¢galement appelées thorax en entonnoir ou pectus
excavatum,
- les déformations « en protrusion », €galement appelées thorax en caréne ou pectus
carinatum,
- les déformations présentant des degrés variables d’aplasie ou de dysplasie.

2.1. Déformations « en creux »

Les déformations dites « en creux » ou pectus excavatum, sont caractérisées par une dépression
a grand axe vertical du plastron sterno-costal. La dépression peut-étre symétrique ou
asymétrique, localisée ou généralisée, de profondeur variable, ce qui aboutit & de multiples
présentations cliniques et presque autant de classifications possibles (Fokin et al., 2009).

La classification la plus utilisée est celle de Chin, établie a partir d’une série de 54 patients
(Tableau 1).

Tableau 1 : Les différentes formes de pectus excavatum (Chavoin et al., 1998)

Types de pectus Caractéristiques cliniques
excavatum
Type I Déformation symétrique, marquée et profonde
Concerne généralement les 4°™ a 7°™ cartilages costaux
Type 11 Déformation symétrique, large et diffuse

Dépasse latéralement la ligne mamelonnaire
Débute généralement au niveau des 2°™° ou 3¢ cartilages costaux

Type 111 Déformation asymétrique et/ou unilatérale
Dépression localisée ou étendue, avec ou sans rotation sternale
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Les trois formes de pectus excavatum peuvent entrainer, en fonction de la profondeur de la
dépression, un déplacement du cceur dans I’hémithorax gauche, ainsi qu’une diminution du
volume intra-thoracique (Figure 3).

Figure 3 : Représentations anatomiques des différentes formes de pectus excavatum selon
la classification de Chin (Fokin et al., 2009)

A : vue tridimensionnelle ; B : coupe transverse ; C : vue latérale ; D : vue de face.

(3.1) : cage thoracique normale ; (3.2) : pectus excavatum de type I ;

(3.3) : pectus excavatum de type Il ; 3.4 : pectus excavatum de type 111

3.1) (3.2)

(3.3) 3.4

Bien que cette classification présente I’avantage d’étre simple et de prendre en compte le
caractére symétrique ou non de la déformation, elle correspond uniquement a une évaluation
qualitative, et n’offre pas de données objectives pour évaluer la déformation thoracique.

Avec le développement des techniques d’imagerie, de nouvelles classifications plus détaillées
que celle de Chin ont vu le jour, comme celles de Park et al. (2004) et de Cartoski et al. (2006).
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2.2. Déformations « en protrusion »

Les déformations dites « en protrusion » ou pectus carinatum, sont caractérisées par une
projection thoracique antérieure médiane, centrée sur le sternum et associées a deux
dépressions latérales. Elles peuvent étre plus ou moins marquées, et la gravité de la déformation
est appréciée a I’aide de I’indice de Haller (voir définition page 28). Ces déformations sont

généralement classées en trois catégories (McGuigan et Azarow, 2006 ; Nuss et Kelly Jr.,
2010) :

* forme chondrogladiolaire

La forme chondrogladiolaire ou «keel chest» est la forme la plus fréquente de pectus
carinatum. Elle est caractérisée par une projection antérieure du tiers distal du sternum, la
jonction sterno-xyphoidale étant alors le point le plus proéminent du thorax. Cette forme de
pectus carinatum est associée a une dépression latérale des cartilages costaux plus ou moins
marquée, ce qui peut aboutir dans les formes sévéres a une réduction du volume thoracique
interne (Figure 4.1). La position du cceur reste centrale, et I’angle de Louis approche les 180
degrés.

e Forme chondromanubriale

La forme chondromanubriale ou « pouter pigeon breast» correspond a une projection
antérieure de la jonction manubrio-sternale et des premiers et deuxiémes cartilages costaux.
Elle est associée a une dépression de la partie moyenne du corps du sternum plus ou moins
marquée (Figure 4.2). On parle également de déformation « mixte » pectus excavatum-pectus
carinatum ou de forme Currarino-Silverman.

¢ Forme unilatérale

La forme unilatérale est caractérisée par une projection thoracique antérieure unilatérale ou une
rotation du sternum (Figure 4.3). Ce sont des formes asymétriques.

Figure 4 : Déformations « en protrusion » (Fokin et al., 2009)
A : vue tridimensionnelle ; B : coupe transverse ; C : vue latérale ; D : vue de face.
(4.1) : forme chondrogladiolaire ; (4.2) : forme chondromanubriale ; (4.3) : forme unilatérale
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2.3. Autres malformations

Les autres malformations sont caractérisées a des degrés divers par une aplasie ou une
dysplasie d’une ou plusieurs parties de la partie antérieure de la cage thoracique. Ce sont des
malformations congénitales rares.

2.3.1. Syndrome de Poland

Le syndrome de Poland est une malformation rare associant des anomalies thoraciques
(cutanées, musculaires et ostéo-cartilagineuses) et des anomalies du membre supérieur
homolatéral (Foucras et al., 2005 ; Robicsek et Fokin, 2006).

Les anomalies ostéo-cartilagineuses se manifestent par une hypoplasie ou une aplasie des cotes,
intéressant spécifiquement les portions sterno-costales antérieures de la deuxiéme jusqu’a la
cinquieme cote (Figure 5).

Les anomalies du membre supérieur touchent préférentiellement la main, a des degrés variés.
La malformation caractéristique est une hypoplasie de la deuxiéme phalange d’un ou plusieurs
doigts, entrainant une brachydactilie, c’est-a-dire un raccourcissement des doigts
correspondants.

Figure 5 : Anomalies principales associées au syndrome de Poland (Fokin ez al., 2009)
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2.3.2. Fente sternale

La fente sternale ou sternum bifide, est une anomalie congénitale rare de la paroi thoracique. I1
s’agit d’une division partielle ou totale du sternum due a un échec de fusion des deux hémi-
sternums au cours du développement embryonnaire (Figure 6). Le cceur est en position
normale, le péricarde est intact et recouvert de peau. La chirurgie réparatrice est conseillée pour
protéger le cceur, méme si les patients sont dans la majorit¢é des cas asymptomatiques
(Beurdeley et al., 2010 ; Engum, 2008).

18



Figure 6 : Différentes formes de fente sternale (Fokin et al., 2009)
A: fente sternale supérieure ; B: fente sternale subtotale ; C: fente sternale totale ; D : Fente
sternale inférieure

2.3.3. Ectopia cordis

L’ectopia cordis est une malformation cardiaque congénitale extrémement rare dans laquelle le
ceeur est situé partiellement ou totalement en dehors de la cage thoracique. L’incidence varie de
5,5 a 7,9 pour un million de naissances. Le cceur peut étre situé en région cervicale (3 % des
cas), en région thoracique (60 % des cas), en région thoraco-abdominale (7 % des cas) ou en
région abdominale (30 % des cas). L’ectopia cordis thoracique et thoraco-abdominale est
associ¢ a un défaut de fusion des deux hémi-sternums au cours du développement
embryonnaire (Engum, 2008). Cette malformation est trés souvent 1étale.
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II. ETUDE COMPARATIVE DU PECTUS EXCAVATUM CHEZ
L’HOMME ET LES CARNIVORES DOMESTIQUES

Le pectus excavatum est fréquemment rencontré chez I’homme et les carnivores domestiques.
Cependant, les articles a ce sujet sont peu nombreux en littérature scientifique vétérinaire et les
axes de recherche se basent sur les découvertes réalisées en médecine humaine. Il semblait
donc intéressant d’effectuer une étude comparative des connaissances actuelles chez 1’homme
et les carnivores domestiques.

1. Caractéristiques épidémiologiques du pectus excavatum

1.1. Incidence

1.1.1. Chez ’homme

Le pectus excavatum est la malformation thoracique congénitale la plus fréquemment observée
chez I’homme, et constitue pres de 90 % des malformations thoraciques aux Etats-Unis.
L’incidence du pectus excavatum a été évaluée entre 0,1 et 0,25 % (Creswick et al., 2006 ;
Fokin et al., 2009 ; Nuss et Kelly Jr., 2010). Néanmoins, il est difficile d’estimer I’incidence
exacte de cette malformation, probablement sous estimée en raison de 1’absence de détection de
certaines formes discrétes d’une part, et de la présence de formes asymptomatiques qui
n’incitent pas le patient a consulter d’autre part.

Par ailleurs cette incidence présente une grande variabilité selon le pays d’étude en raison de la
variété géographique de représentativité raciale (Kelly Jr, 2008 ; Nuss et Kelly Jr., 2010).
Ainsi, en Argentine, le pectus carinatum serait plus fréquemment observé que le pectus
excavatum.

1.1.2. Chez les carnivores domestiques

Le pectus excavatum constitue la malformation thoracique la plus décrite dans la littérature
scientifique vétérinaire. Cependant, on constate une certaine pauvret¢ dans ce domaine, en
témoigne les 37 cas décrits sur plus de soixante ans (Bennett, 1973 ; Boudrieau et al., 1989 ;
Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Crigel et Moissonnier, 2005 ; Fournier, 2008 ; Grenn et Lindo,
1968 ; Johnston et al., 2008 ; McAnulty et Harvey, 1989 ; Mestrinho et al., 2012 ; Rahal et al.,
2008 ; Risselada et al.,, 2006 ; Schultheiss et al., 2000 ; Shires et al., 1986 ; Smalwood et
Beaver, 1977 ; Soderstrom et al., 1995 ; Yoon et al., 2008). La prévalence et I’incidence de
cette affection ne sont donc pas connues chez les carnivores domestiques.

1.2. Prédisposition ethnique et raciale

1.2.1. Chez I’homme

Parmi les différentes études menées, le constat d’une sous-représentation de certaines ethnies
dans les cas de pectus excavatum rencontrés laisse suggérer 1’existence d’une prédisposition
ethnique (Tableau 2). Ainsi, les personnes d’origine hispanique, asiatique et afro-américaine
semblent moins atteintes par la malformation que les personnes caucasiennes (Kelly Jr et al.,
2007). Selon certains auteurs, les personnes d’origine africaine ne semblent pas touchées par
cette malformation (Kelly Jr, 2008).
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Tableau 2 : Représentativité ethnique chez les patients atteints de pectus excavatum (Kelly
Jretal., 2007)

Ethnie Nombres de patients Pourcentage (%)
Caucasien 310 94,8
Hispanique 8 2,4
Asiatique 5 1,5
Afro-américain 3 0,9
Insulaire du pacifique 1 0,3

1.2.2. Chez les carnivores domestiques

Onze cas de pectus excavatum ont été rapportés chez le chien et 25 cas chez le chat (Tableau 3)
(Bennett, 1973 ; Boudrieau et al., 1989 ; Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Crigel et
Moissonnier, 2005 ; Fournier, 2008 ; Grenn et Lindo, 1968 ; Johnston et al., 2008 ; McAnulty
et Harvey, 1989 ; Mestrinho et al., 2012 ; Rahal et al., 2008 ; Risselada et al., 2006 ;
Schultheiss et al., 2000 ; Shires et al., 1986 ; Smalwood et Beaver, 1977 ; Soderstrom et al.,
1995 ; Yoon et al., 2008).

A notre connaissance, aucune prédisposition raciale n’a été¢ mise en évidence chez le chien, en
témoigne la présence de huit races canines recensées sur les 11 cas de pectus excavatum décrits.
Dans ’espece féline, 40 % (10/25) des cas appartenaient au groupe de chats sans pedigree dits
Européens a poils courts, et 28 % a la race Bengal (7/25), ce qui pourrait suggérer une certaine
prédisposition raciale chez le chat. Cependant, le faible nombre de cas rapporté, ainsi que la
présence d’une étude réalisée exclusivement chez le Bengal (Charlesworth et Sturgess, 2012)
ne nous permettent en aucun cas d’affirmer que ces deux races sont prédisposées au pectus
excavatum.

1.3. Prédisposition sexuelle

1.3.1. Chez I’homme

Le pectus excavatum est une malformation thoracique touchant les deux sexes, avec une
prédisposition plus marquée pour les hommes. Selon les études, les hommes semblent étre 2 a 9
fois plus touchés que les femmes (Fokin ef al., 2009; Koumbourlis, 2009; Nuss et Kelly Jr.,
2010; Obermeyer et Goretsky, 2012; Brochhausen et al., 2012).

1.3.2. Chez les carnivores domestiques

Le pectus excavatum touche également les deux sexes chez les carnivores domestiques, sans
prédisposition sexuelle apparente. En effet, dans 1’espece canine, 55 % des cas rapportés
concernent les femelles et 45 % les males. De méme, 46 % des cas concernent des femelles et
54 % des males au sein de ’espece féline (Tableau 3) (Bennett, 1973 ; Boudrieau ef al., 1989 ;
Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Crigel et Moissonnier, 2005 ; Fournier, 2008 ; Grenn et Lindo,
1968 ; Johnston et al., 2008 ; McAnulty et Harvey, 1989 ; Mestrinho et al., 2012 ; Rahal et al.,
2008 ; Risselada et al.,, 2006 ; Schultheiss et al., 2000 ; Shires et al., 1986 ; Smalwood et
Beaver, 1977 ; Soderstrom et al., 1995 ; Yoon et al., 2008). Cependant, ces données sont a
interpréter avec précaution au vue du faible nombre de cas décrits.
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1.4. Age au diagnostic

1.1.1 Chez ’homme

Le pectus excavatum est souvent présent a la naissance. Cependant, la déformation est décelée
par la majorité¢ des patients durant I’adolescence, lorsque la croissance du thorax s’intensifie.
Chez les filles, le développement des glandes mammaires peut masquer ou accentuer le défaut,
ce qui entraine un diagnostic plus ou moins tardif.

1.1.2 Chez les carnivores domestiques

Les ¢leveurs remarquent généralement la déformation thoracique au cours de la premiere année
de vie. En effet, 82 % (9/11) des cas de pectus excavatum chez le chien et 65 % (17/26) des cas
chez le chat sont confirmés par un vétérinaire avant 1’age de 4 mois (Tableau 3) (Bennett,
1973 ; Boudrieau et al., 1989 ; Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Crigel et Moissonnier, 2005 ;
Fournier, 2008 ; Grenn et Lindo, 1968 ; Johnston et al., 2008 ; McAnulty et Harvey, 1989 ;
Mestrinho et al., 2012 ; Rahal ef al., 2008 ; Risselada et al., 2006 ; Schultheiss et al., 2000 ;
Shires et al., 1986 ; Smalwood et Beaver, 1977 ; Soderstrom et al., 1995 ; Yoon et al., 2008).
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Tableau 3 : Différents cas de pectus excavatum dans la littérature scientifique vétérinaire

Auteurs Espece Race Sexe Age au diagnostic
Chien Shi Tzu Femelle 4 sem
Chien Boxer Male 4 sem
Chien Bouledogue Femelle 4 sem
Boudrieau et al., Chien Basset Hound Male 2 ans
1989 Chien Cocker Spaniel Maile 5 sem
Chien Pékinois Femelle 10 j
Chien Carlin Femelle 13
Chien Carlin Femelle 16 mois
Fournier, 2008 Chien Bobtail Male 1 sem
Chien Schnauzer Femelle 8 sem
eliel e ath, 20 Chien Schnauzer Male 8 sem
Bennett, 1973 Chat Non renseigné Male 3 ans
Chat Persan Femelle 3 mois
Boudrieau et al., Chat Burmese Male 3 sem
1989 Chat Européen poil court Mile 8 ans
Chat Européen poil court Mile 9 ans
Chat Européen poil long Mile 4 mois
Chat Européen poil long Mile 4 mois
Chat Bengal Femelle 9-12 sem
Charlesworth et Chat Bengal Femelle 9-12 sem
Stureess. 2012 Chat Bengal Femelle 9-12 sem
gess, Chat Bengal Femelle 9-12 sem
Chat Bengal Mile 9-12 sem
ls/lr(:igseslofltnier, 2005 Chat Siamois Femelle 5 mois
Srunm b L, Chat Siamois Femelle 11,5 mois
1968
Johnston et al., 1993 Chat Européen poil court Femelle 6 sem
bAVRA Iy CfF T, Chat Européen poil court Mile 3 mois
1989
g/(llisztrmho CI Chat Européen poil court Femelle 4 mois
Risselada et al., 2006 Chat Européen poil long Femelle 5,5 mois
Uity o ol Chat Européen poil court Male 9 sem
2000
Chat Européen poil court Femelle 7 mois
Shires et al., 1986 Chat Européen poil court Maile 8 sem
Chat Européen poil court Mile 1 an
Smalwood et Beaver, . . . .
Chat Européen poil court Mile 1 jour
1977
solmirem @ Chat Européen poil court Femelle 8 sem
1995
Chat Bengal Mile 3 mois
e @ aihy AU Chat Bengal Male 4 mois

24



1.2 Malformations congénitales associées

1.2.1 Chez ’homme

Bien que le pectus excavatum se manifeste majoritairement de manicre isolée, il a été rapporté
associ¢ a d’autres malformations dans un certain nombre de cas, en particulier avec des
atteintes du tissu conjonctif. Ainsi, dans une étude réalisée par Nuss ef al. (1998), 5 a 8 % des
patients présentant un pectus excavatum étaient atteints du syndrome de Marfan, 3 % du
syndrome de Ehlers-Danlos et 0,6 % du syndrome de Sprengle. Le pectus excavatum était
également présents chez des patients atteints du syndrome de Noonan (Kotzot et
Schwabegger, 2009).

Des malformations du rachis comme la scoliose sont également rapportées chez les patients
souffrant de pectus excavatum dans 15 a 21 % des cas (Kelly Jr et al., 2007).

La présence simultanée de pectus excavatum et d’une malformation cardiaque congénitale est
décrite de maniere plus anecdotique dans 2 % des cas (Kelly Jr, 2008). I1 s’agit d’un shunt
intra-cardiaque dans la grande majorité des cas.

Enfin, le développement d’un pectus excavatum suite a une hernie diaphragmatique
congénitale a été objectivé a plusieurs reprises (Kelly Jr, 2008).

1.2.2 Chez les carnivores domestiques

Comme chez I’homme, le pectus excavatum peut étre associé a d’autres malformations
congénitales chez les carnivores domestiques, bien qu’il se manifeste majoritairement de
maniere isolée.

Une association entre le pectus excavatum et la cage thoracique plate chez le chat a ¢été
suggérée par Sturgess et al. (1997), puisque 8,7 % des chatons atteints de cage thoracique
plate présentaient ¢galement un pectus excavatum. Ce constat n’a pas été confirmé a I’heure
actuelle.

Certains cas de pectus excavatum sont également combinés a des malformations cardiaques
congénitales comme un shunt intra-cardiaque (Fossum, 1989 ; Johnston et al., 1993), ou une
sténose pulmonaire infundibulaire (Fournier, 2008).

Un seul cas de mucopolysaccaridose a ét¢ décrit chez un chat présentant un pectus excavatum
(Schultheiss et al., 2000).

2. Etiologie du pectus excavatum

2.1. Déterminisme génétique

Un support génétique du pectus excavatum est fortement suspecté chez I’homme en raison
d’une prédisposition ethnique et de 1’affiliation familiale entre certains cas affectés.

Une prédisposition familiale a ét¢ mise en évidence chez les carnivores domestiques
(Charlesworth et Sturgess, 2012 ; Fossum, 1989 ; Rahal ef al., 2008) mais aucun mode de
transmission n’a été démontré a I’heure actuelle.

Chez I’homme, dans un étude ayant porté sur 327 cas de pectus excavatum aux Etats-Unis, 43
% des patients avaient au moins un membre de la famille présentant le méme type de
déformation (Nuss et al, 1998). Certaines études corroborent 1’hypothése d’une base
héréditaire du pectus excavatum chez I’homme. Ainsi, une analyse de 1’arbre généalogique
sur 4 générations de 34 familles menée par Creswick et al. (2006) a montré que la
transmission pouvait étre autosomique dominante (14 familles), autosomique récessive (4
familles), autosomique récessive liée a I’X (6 familles) ou multifactorielle (10 familles). Bien
que le mode de transmission semble majoritairement mendélien, une origine multifactorielle
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est ¢également possible. Chez I’homme, [’étiologie génétique du pectus excavatum
impliquerait une multitude de facteurs de transcriptions et de geénes intervenant dans le
développement de la cage thoracique. Comme décrit précédemment, le pectus excavatum se
manifeste majoritairement sous forme isolée, mais il peut étre également intégré au sein de
syndromes touchant le tissu conjonctif comme le syndrome de Marfan, de Noonan. A I’heure
actuelle, aucun gene n’a été cartographi¢ dans les formes isolées. Cependant, des mutations de
genes ont ét¢ identifiées dans les différents syndromes mentionnés, laissant apparaitre des
genes candidats possiblement impliqués dans le développement du pectus excavatum (Kotzot
et Schwabegger, 2009). Ainsi, 39 syndromes monogéniques, 8 aberrations chromosomiques
numériques et 44 réarrangements chromosomiques structuraux peuvent intervenir dans le
développement du pectus excavatum chez I’homme. Les génes intervenant dans les
principaux syndromes sont présentés dans le tableau ci-dessous (Tableau 4).

Tableau 4: Geénes candidats pour le pectus excavatum chez I’homme (Kotzot et
Schwabegger, 2009)

Syndrome associé a Geéne Locus
un pectus excavatum
Syndrome de I
Marfan FBNI Fibrillin 1 15921
PTPNII Protein tyrosine phosphatase non 12q24.1
receptor type 11
Syndrome de KRAS Kirsten rat sarcoma viral oncogene 12p12.
Noonan homolog
SOS1 Son of sevenless homolog 1 2p22
RAF1 V-raf-1 murine leukemia viral 3p25
oncogene homolog 1
Ostéogenése 17922 ;
COL1A41 Coll type I, alpha 1
imparfaite type I, otlagenl, type L, alpha 7q22.1
IIL, IV COLI1A2 Collagen, type I, alpha 2
KRAS Kirsten rat sarcoma viral oncogene 12p12.1
homolog
V-raf murine sarcoma viral oncogene
Syndrome cardio- BRAF homolog B 7934
facio-cutané i i in ki
MEKI Mitogen actlvgted protein kinase,
kinase 1
MEK? Mitogen actlvgted protein kinase,
kinase 2
Syndrome de Holt- TBXS T-box 5 12q21-24
Oram

Le syndrome de Marfan est une maladie systémique du tissu conjonctif causée par une
mutation du géne codant la fibrilline 1. Il se caractérise par une combinaison variable de
manifestations cardiovasculaires, musculo-squelettiques, ophtalmologiques et pulmonaires.
Les patients atteints présentent entre autres, une myopie axile qui peut favoriser un
décollement rétinien et un déplacement du cristallin, une dolichosténomélie (longueur
excessive des extrémités), une arachnodactylie, une laxité¢ articulaire, ainsi qu’une
déformation scoliotique. Le pectus excavatum est présent chez deux tiers des patients atteints
du syndrome de Marfan (Arn ef al., 1989 ; Scherer ef al., 1988). Ceci suggere la présence
d’une anomalie intrinséque du cartilage chondro-costal a 1’origine de la déformation
thoracique. Cependant, les mécanismes moléculaires mis en jeu sont mal connus a 1’heure
actuelle.
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En dépit des nombreuses découvertes réalisées en médecine humaine, et d’une demande
croissante de la part des ¢leveurs, trés peu d’études génétiques ont €té parallélement
entreprises chez les carnivores domestiques. Le recours a la génétique comparée pourrait
s’avérer d’une aide précieuse pour ¢lucider dans un avenir proche, 1’étiologie génétique et les
modes de transmission du pectus excavatum chez les carnivores domestiques.

2.2. Pathogénie du pectus excavatum

De nombreuses hypothéses ont ét€¢ €émises concernant la pathogénie du pectus excavatum chez
I’homme et chez les carnivores domestiques, mais aucune d’entre elles ne fait I’unanimitg.

Des anomalies diaphragmatiques ont longtemps ¢été suspectées dans le développement de la
déformation thoracique. Un épaississement du ligament substernal, un défaut musculaire au
niveau de la partie antérieure du diaphragme, ainsi que la présence anormale de bandes
musculaires reliant le sternum au diaphragme ont successivement ét¢é mis en cause chez
I’homme comme chez les carnivores domestiques (Brauchhausen et al., 2012 ; Smallwood et
Beaver, 1977).

A T’heure actuelle, ces théories ont ét¢ abandonnées chez ’homme, et le mécanisme le plus
souvent décrit est une croissance excessive des cartilages costaux entrainant le sternum
postérieurement (Fokin et al., 2009 ; Koumbourlis, 2009 ; Obermeyer et Goretsky, 2012).
Cependant, des études récentes de tomodensitométrie ont remis en question cette théorie.
Nakaoka et al. (2009) ont ainsi montré que les cartilages costaux des patients atteints de
pectus excavatum n’étaient pas plus longs que ceux des sujets sains.

Alternativement, des anomalies constitutives des cartilages costaux entraineraient une
faiblesse de ces derniers, a I’origine de la déformation thoracique. Une distribution anormale
des fibrilles de collageéne de type II dans les zones profondes des cartilages costaux ainsi que
des concentrations anormales en zinc, magnésium et calcium ont été identifiées comme étant
responsables de la faiblesse relative des cartilages costaux (Feng et al., 2001). Ces données
sont cohérentes avec la présence de pectus excavatum chez les patients atteints du syndrome
de Marfan ou de Noonan.

2.3. Le pectus excavatum, une malformation congénitale ou acquise ?

Bien que le pectus excavatum semble étre une malformation congénitale dans la majorité des
cas, certains auteurs ont rapporté 1’existence de pectus excavatum acquis chez 1’homme,
notamment chez des patients subissant une chirurgie réparatrice de hernie diaphragmatique
congeénitale. Ainsi, 47 % des patients opérés développent un pectus excavatum dans les deux
années suivant I’intervention (Jancelewicz et al., 2010).

De plus, la disparition du pectus excavatum chez des patients atteints d’atrophie musculaire
spinale de type I apres traitement vient confirmer 1’existence de formes acquises de cette
déformation thoracique (Kelly Jr, 2008).

Enfin, le pectus excavatum peut étre la conséquence d’une obstruction marquée des voies
respiratoires supérieures chez ’homme, entrainant la création d’une pression négative intra-
thoracique anormalement importante. Plusieurs études ont ainsi montré la disparition de la
déformation thoracique apres amygdalectomie (Kelly Jr, 2008). Cette hypothése a également
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été suggérée dans I’espece canine par Fossum (1989), dont 1’étude a révélé la présence de
87,5 % de chiens brachycéphales parmi I’ensemble des chiens atteints de pectus excavatum.

Le développement du pectus excavatum reposerait donc a la fois sur des mécanismes
congénitaux et acquis chez ’homme comme chez les carnivores domestiques.

3. Conséquences pulmonaires et cardiovasculaires du pectus excavatum

Les conséquences pulmonaires et cardiovasculaires du pectus excavatum ne sont pas décrites
chez les carnivores domestiques. Chez I’homme, en dépit du grand nombre d’études réalisées,
ces conséquences demeurent controversées. Pour certains auteurs, il ne s’agit que d’un
probléme esthétique, dont la correction chirurgicale n’apporterait aucun bénéfice au niveau
physiologique (Guntheroth et Spiers, 2007 ; Johnson et al., 2008). Cependant, de nombreuses
complications ont ét¢ mises en évidence ces dernieres années, comme celles décrites ci-
dessous.

3.1. Conséquences pulmonaires

Les épreuves fonctionnelles respiratoires au repos (ou spirométrie) permettent d’évaluer le
retentissement pulmonaire au repos du pectus excavatum chez 1’homme. L’anomalie la plus
fréquemment observée est un trouble ventilatoire restrictif avec diminution de la capacité
pulmonaire totale (CPT) et de la capacité vitale (CV) (Cahill ef al., 1984 ; Morshuis ef al.,
1994). La plus grande série de patients ¢tudiée est celle de Morshuis et al. (1994) comprenant
154 patients atteints de pectus excavatum. Les auteurs rapportent une diminution de la CPT
(83,7 %) ainsi qu’une diminution de la CV (73,8 %) et par conséquent, 1’existence d’un
trouble restrictif chez ces patients.

Pour certains auteurs, le trouble ventilatoire restrictif serait corrélé a 1’importance de la
déformation thoracique. Ainsi, les patients présentant un indice de Haller (voir définition page
26) supérieur a 7 ont 4 fois plus de risque de développer un trouble ventilatoire restrictif que
les patients présentant un indice de Haller de 4 (Lawson et al., 2011).

De plus, certains auteurs ont rapportés une diminution de I’aptitude aérobie chez des patients
atteints de pectus excavatum, mais le role de ce dernier n’a pas été clairement établi.
L’aptitude aérobie correspond a I’aptitude d’un individu a utiliser le métabolisme aérobie
comme principale source d’énergie au cours d’un exercice physique. Le métabolisme aérobie
est régulé par les fonctions pulmonaire et cardiaque : une limitation d’une ou de ces deux
fonctions entraine donc une diminution de I’aptitude aérobie.

Chez les patients atteints de pectus excavatum, le déconditionnement pourrait expliquer en
partie la limitation a 1’exercice. En effet, 'impact psychologique de la déformation au
moment de la puberté n’est pas négligeable, et les patients complexés par leur aspect physique
ne pratiquent souvent plus d’activités sportives. Cependant, Malek et al. (2003) ont constaté
une limitation de [’aptitude aérobie chez des patients atteints et pratiquant une activité
sportive réguliére, ce qui suggere que la déformation thoracique elle-méme induit une
réduction de I’aptitude aérobie. Selon les mémes auteurs, il n’y a pas de limitation ventilatoire
a I’exercice, ce qui suggere que la diminution de ’aptitude aérobie est liée uniquement a une
mauvaise adaptation cardio-circulatoire. Cependant, cette théorie va a 1’encontre de
I’amélioration de la fonction pulmonaire au repos et a I’exercice chez des sujets atteints de
pectus excavatum apres chirurgie correctrice (Kelly Jr. ef al., 2013a ; Maagaard ef al., 2013).

Les données de la littérature sont donc délicates a interpréter, car les résultats sont divergents
d’une ¢étude a ’autre. Tant la méthodologie employée que 1’objectif a démontrer différent. Les
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groupes de patients sont hétérogeénes quant a 1’age, la sévérité de la déformation et le
traitement chirurgical réalisé (technique de Ravitch modifiée ou technique mini-invasive de
Nuss). Malek et al. (2006) ont réalis¢ une méta-analyse portant sur les conséquences
pulmonaires du pectus excavatum. 11 s’agit d’une revue systématique de la littérature réalisée
de 1960 a 2005, incluant 13 études ayant toutes une méthodologie rigoureuse et stricte. Leur
conclusion est qu’il n’existe pas d’amélioration statistiquement significative de la fonction
pulmonaire apres chirurgie correctrice du pectus excavatum.

A T’heure actuelle, la présence d’un trouble ventilatoire restrictif au repos et d’une diminution
de ’aptitude aérobie chez les patients atteints de pectus excavatum est communément admise
par la majorité des auteurs. Cependant, I’origine pulmonaire et/ou cardiaque de la limitation a
I’exercice est aujourd’hui encore sujette a controverse.

3.2. Conséquences cardiovasculaires

3.2.1. Chez I’homme

Bien que les malformations cardiaques soient rares chez les patients atteints de pectus
excavatum 1solés, 1’incidence des prolapsus de la valve mitrale est plus ¢élevée que dans la
population générale. Elle varie de 7,7 % a 65 % selon les études (Nuss et Kelly Jr., 2010 ;
Obermeyer et Goretsky, 2012 ; Shamberger et al., 1987) alors que le prolapsus de la valve
mitrale n’est présent que chez 1 % de la population générale. La résolution de ce dernier apres
chirurgie correctrice dans la moiti¢ des cas suggere qu’il est une conséquence directe de la
déformation thoracique.

Des anomalies de I’hématose ont également €été mises en évidence a I’exercice chez 16 % des
sujets atteints de pectus excavatum (Cavestri et al., 2010). Ces altérations des échanges
gazeux en orthostatisme et pendant I’hyperventilation uniquement, étaient liées a une
réouverture du foramen ovale, objectivée par échocardiographie (Wallaert et al., 2006). Le
foramen ovale se ferme normalement a la naissance grace a la différence de pression qui
s’établit entre les atria gauche et droit. En cas de pectus excavatum, les structures
intrathoraciques sont déviées, et la majoration de la contraction diaphragmatique lors
d’hyperventilation entraine un étirement du septum interatrial, positionnant le foramen ovale
perméable juste en regard du flux sanguin en provenance de la veine cave inférieure. Cette
horizontalisation du septum interatrial entraine une réouverture du foramen ovale a 1’origine
d’un shunt interatrial droite-gauche, bien que la pression auriculaire droite reste normale
(Wallaert et al., 2006). Ainsi, le sang artériel est contaminé par du sang veineux désoxygéné,
ce qui aboutit a une désaturation de I’hémoglobine dans la circulation systémique, a I’origine
d’une altération des échanges gazeux.

Pour certains auteurs, le déplacement postérieur du sternum et des cartilages costaux entraine
un déplacement du coeur dans I’hémithorax gauche et de ce fait, une compression des cavités
cardiaques droites. Des modifications morphologiques du ventricule droit ont été mises en
évidence par Mocchegiani et al. (1995) : une dilatation du ventricule droit, un arrondissement
de I’apex, des sacculations de la paroi libre du ventricule droit ainsi qu’une hypertrophie
trabéculaire ont été objectivés par échocardiographie (Figure 7). Des études récentes ont
montré un changement de la morphologie cardiaque et un retour du cceur en position normale
apres correction chirurgicale du pectus excavatum (Coln et al., 2006 ; Jeong et al., 2014). Ces
données récentes viennent confirmer 1’existence d’un déplacement et d’une compression
cardiaque engendrés par la déformation thoracique.
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Figure 7 : Modifications morphologiques des cavités cardiaques droites lors de pectus
excavatum (Mocchegiani et al., 1995)

VD : ventricule droit ; VG : ventricule gauche
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De plus, la compression cardiaque est a I’origine d’une diminution des capacités a 1’exercice
et des symptomes observés durant I’effort par limitation du débit cardiaque dans certaines
conditions. La limitation a fréquemment un caractére positionnel : elle est marquée en
position debout ou assise et absente en position allongée. Chez un patient sain au repos, le
volume d’¢éjection systolique (VES), et donc le débit cardiaque, diminue de la position
allongée a la position assise ou debout, et lors d’un exercice en position assise, il augmente
jusqu’a atteindre 85 a 95 % du VES obtenu en position allongée. L’hémodynamique de
patients atteints de pectus excavatum a été étudiée par Bevegard en réalisant un cathétérisme
cardiaque au repos et a I’exercice (Cavestri ef al., 2010). Chez les patients atteints, le VES et
le débit cardiaque étaient normaux au repos, diminuaient normalement de la position allongée
a la position assise, mais 1’augmentation du VES au cours de I’exercice était significativement
moins importante que chez les sujets sains. Ces données anciennes ont €té confirmées par la
mesure du pouls en oxygene (VO2/FC qui correspond mathématiquement au produit du
volume d’¢éjection systolique par la différence artério-veineuse en oxygeéne) au repos et a
I’exercice chez des patients atteints avant et apreés correction chirurgicale. Morshuis et al.,
(1994) puis Quigley et al. (1996) ont objectivé une augmentation significative du VO2/FC
apres correction chirurgicale, attribuée a la levée de la compression des cavités cardiaques
droites. Durant I’exercice, I’atrium droit, comprimé derriére le sternum, ne pourrait pas se
remplir correctement ce qui engendrerait une diminution du VES (Kowalewski et al., 1999).
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Pour autant, les patients atteints de pectus excavatum qui présentent une compression des
cavités cardiaques droites sont minoritaires. De ce fait, Neviére et al. (2013) ont envisagé
I’intervention d’un autre facteur, le déficit fonctionnel des muscles inspiratoires pour
expliquer le retentissement du pectus excavatum sur la fonction cardiovasculaire. Ce déficit
aurait pour conséquence une diminution de la capacité du systéme respiratoire a engendrer
une pression pleurale négative pendant 1’inspiration, laquelle favorise normalement le retour
veineux dans les cavités cardiaques. Des études complémentaires visant a identifier le
retentissement de la chirurgie sur la géométrie, la dynamique du diaphragme et les phases
d’¢éjection ventriculaire devront étre réalisées pour confirmer ce mécanisme.

3.2.2. Chez les carnivores domestiques

Chez les carnivores domestiques, les conséquences cardiovasculaires du pectus excavatum ont
¢été tres peu étudiées. Comme chez I’homme, un déplacement du cceur a été mis en évidence
par radiographie thoracique (Fossum, 1989). L’organe peut-étre déplacé dans 1’hémithorax
gauche, mais un déplacement du cceur a droite a également €té objectivé dans 1’espece canine.
Dans I’espece féline, un souffle systolique peut étre entendu lors de la compression manuelle
de la cage thoracique, mais disparait lors du relachement de la compression (Fossum, 1989).
Selon les mémes auteurs, I’apex cardiaque apparaissait élargi chez 57 % des animaux étudiés
a I’examen échocardiographique.

En raison des différences anatomiques, la compression cardiaque semble avoir un réle moins
important dans 1’expression des signes cliniques chez les carnivores domestiques que dans
I’espéce humaine, mais les données bibliographiques sur le sujet font défaut.

4. Présentation clinique du pectus excavatum

4.1. Chez ’homme

Chez I’homme, la déformation thoracique est constatée dans 1/3 des cas durant la petite
enfance par les parents. Parce que les jeunes enfants ont une réserve pulmonaire et cardiaque
importante, et que leur cage thoracique est encore mobile, ils sont dans la grande majorité des
cas asymptomatiques. Cependant, la déformation s’accentue généralement durant Ila
croissance et principalement durant la puberté lors de la derniére phase d’expansion du
thorax. Une déformation a I’origine discrete peut devenir importante en 1’espace de 6 a 12
mois (Nuss et Kelly Jr., 2010). Cette progression rapide a un retentissement esthétique
important : 1’adolescent n’ose plus se montrer en public torse nu (piscine, sport,etc) et se
renferme sur lui-méme. Une étude récente a mise en évidence les conséquences
psychologiques de ce type de déformation chez les patients touchés (Lam et al., 2008). La
mauvaise image corporelle qu’ont les patients d’eux-mémes est a 1’origine de troubles de la
statique vertébrale comme la cyphose et/ou la scoliose. En 1’adoptant, le patient espere
inconsciemment cacher la déformation (Conti et al., 2007).

Le pectus excavatum peut étre symétrique ou asymétrique, central ou latéral, et de profondeur
variable. Kelly Jr. et al. (2013b) ont récemment étudié la fréquence d’apparition des
différentes formes de pectus excavatum décrites en partie 2.1. Les résultats sont présentés
dans le tableau ci-dessous (Tableau 5).
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Tableau 5 : Distribution des différents types de pectus excavatum (Kelly Jr. et al., 2013b)

Types de pectus excavatum Fréquence (%)
Type I 67
(Dépression profonde, localisée et symétrique)
Type 11 71
(Dépression diffuse et symétrique)
Type 111 10
(Dépression asymétrique)
Type Currarino-Silvermann 1
(forme mixte pectus excavatum/pectus carinatum)

Chez la jeune fille ou la femme, un pectus excavatum peut entrainer un « strabisme »
mammaire convergent ou divergent. Dans les formes asymétriques (type II), une hypotrophie
mammaire unilatérale est souvent notée.

Dans la majorité des cas, les adolescents se plaignent de souffle court, d’'un manque
d’endurance, de fatigabilité, de douleur thoracique au repos et/ou a I’exercice et de
palpitations (Tableau 6). Les infections du tractus respiratoires, les pneumonies, les crises
d’asthme, et les signes cardiaques sont fréquemment rencontrés chez ces patients.

Tableau 6 : Signes cliniques observés chez 327 patients atteints de pectus excavatum
(Kelly Jr et al., 2007)

Symptomes Nombres de patients | Pourcentage (%)

Intolérance a I’exercice 211 64,5
Manque d’endurance 205 62,7
Souffle court 203 62,1
Douleur thoracique a I’exercice 167 51,1
Douleur thoracique au repos 104 31,8
Asthme 70 21,4
Scoliose 69 21,1
Signes cardiaques 65 19,9
Infections respiratoires supérieures fréquentes 44 13,5
Palpitations 37 11,3
Pneumonie 28 8,6

Fatigabilité 27 8,3

Aucune corrélation entre I’importance de la déformation thoracique et celle des signes
cliniques n’a été mise en évidence. Cependant, les patients ayant subi une progression rapide
de la déformation durant 1’adolescence présentent généralement les signes cliniques les plus
marqués. La géne esthétique ressentie par le patient est a I’origine d’une diminution de ses
activités sportives ce qui entraine une diminution des capacités d’endurance et une intolérance
a I’exercice.

4.2. Chez les carnivores domestiques

Lors de pectus excavatum, certains animaux sont asymptomatiques, en témoigne la détection
trés tardive de la déformation par le vétérinaire chez certains sujets (Tableau 3).

Les animaux symptomatiques présentent, de fagon isolée ou associée et a des degrés divers
les symptomes suivants (Fossum, 1989) :
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- une intolérance a I’exercice,

- une perte de poids,

- un manque d’appétit,

- une dyspnée,

- une tachypnée,

- une cyanose des muqueuses,

- delatoux,

- des infections respiratoires chroniques.
Chez les carnivores domestiques comme chez 1’homme, la sévérité des signes cliniques n’est
pas corrélée a la sévérité de la déformation thoracique.

5. Diagnostic du pectus excavatum

5.1. Examens d’imagerie

L’anamnése ainsi que I’examen clinique suffisent généralement a mettre en évidence la
présence d’une déformation thoracique chez I’homme comme chez les carnivores
domestiques. Cependant, ils ne permettent pas de déterminer avec précision la forme, la
profondeur et 1’étendue de la déformation, ainsi que les conséquences sur les organes intra-
thoraciques. Le développement des examens d’imagerie, comme la radiographie numérique
ou la tomodensitométrie, permet aujourd’hui une analyse précise et standardisée des
déformations de type pectus excavatum par le calcul d’indices numériques. La radiographie
thoracique a été délaissée en médecine humaine au profit de la tomodensitométrie, permettant
un degré de précision plus important et offrant la possibilit¢ d’une reconstruction
tridimensionnelle du thorax. Malheureusement, le manque de disponibilité et le colit de cette
derniére en médecine vétérinaire rendent son utilisation difficile, et la radiographie constitue
I’examen d’imagerie le plus utilisée pour le diagnostic du pectus excavatum chez les
carnivores domestiques.

5.1.1. Radiographie

Chez les carnivores domestiques, la radiographie permet d’évaluer I'importance de la
déformation, la présence d’un déplacement cardiaque ainsi que la diminution du volume
thoracique (Figure 8).

Figure 8 : Radiographie thoracique (vue de profil) d’un chaton présentant un pectus
excavatum (Charlesworth et Sturgess, 2011)

Inflexion

sternum

marquée du
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La mesure d’indices numériques sur la vue de face et la vue de profil permet de déterminer
I’importance de la déformation et de la classer en affection trés modérée, modérée ou grave.
L’indice fronto-sagittal (FSI) correspond au rapport entre la largeur de la cage thoracique au
niveau de la 10" vertébre thoracique sur la vue de face et le diamétre dorso-ventral de la
cage thoracique au niveau de la 10" vertébre thoracique sur la vue de profil (Figure 9).
L’indice vertébral (VI) correspond au rapport entre la distance séparant le centre de la surface
dorsale du corps vertébral de la 10 vertébre thoracique au sternum et le diamétre dorso-
ventral du corps vertébral de la 10°™ vertebre thoracique (Figure 9).

Figure 9 : Représentation schématique des mesures permettant le calcul de I’indice
fronto-sagittal (FSI) et de ’indice vertébral (VI) (Fossum, 1989)

a= largeur de la cage thoracique au niveau de la 10 vertébre thoracique

b= diameétre dorso-ventral de la cage thoracique au niveau de la 10" vertebre thoracique
c= diamétre dorso-ventral du corps vertébral de la 10" vertébre thoracique

FSI=a/b ; VI= (b+c)/c

Les valeurs de référence établies par Fossum (1989) sont présentées dans le tableau ci-
dessous (Tableau 7).

Tableau 7 : Valeurs de référence de I’indice fronto-sagittal et de I’indice vertébral chez
les carnivores domestiques (Fossum, 1989)

Indices Espéces Valeur Intervalle de confiance
moyenne a95 %
Chien non
Indice fronto-sagittal | brachycéphales 1,09 1.04-1,14
(FSI) Chien brachycéphales 1,22 1,12 -1,32
Chat 0,96 0,91 — 1,00
Chien non 15.46 14,71 — 16,21
Indice vertébral brachycéphales ’
(VD Chien brachycéphales 14,68 13,08 — 16,27
Chat 15,05 14,30 — 15,81

A partir des radiographies de 8 chiens et 6 chats atteints de pectus excavatum, les mémes
auteurs ont établi une classification en fonction du degré de sévérité de la déformation
(Tableau 8).
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Tableau 8 : Classification de la déformation thoracique en fonction des valeurs de
I’indice fronto-sagittal et de I’indice vertébral (Fossum, 1989)
FSI : Indice fronto-sagittal ; VI : Indice vertébral

Degré de déformation FSI VI
Trés modérée < 2,0 >9,0
Modérée 2,0-3,0 6,0 — 8,99
Grave >3.0 <6,0

5.1.2. Tomodensitométrie

Comme en médecine vétérinaire, plusieurs indices numériques permettent d’évaluer et de
quantifier de manicre objective la profondeur, le volume et I’étendue de la dépression, le
degré d’asymétrie ainsi que la rotation sternale chez ’homme.

L’indice de Haller est a I’heure actuelle systématiquement mesuré par tomodensitométrie et
demeure la mesure standard pré-opératoire permettant d’évaluer la sévérité de la déformation
(Haller Jr. et al., 1987). 1l correspond au rapport entre le diameétre transverse de la cage
thoracique osseuse et la plus courte distance entre les vertebres et le sternum. Chez les sujets
sains, 1’indice de Haller est de 2,5. Il est admis que les patients ayant un indice de Haller
supérieur a 3,25 présentent un pectus excavatum grave et sont candidats a la chirurgie
réparatrice.

Cet indice numérique, validé par la communauté scientifique il y a prés de trente ans, fait
aujourd’hui 1’objet de critiques par certains auteurs. St. Peter ef al. (2011) ont montré qu’il
existe un chevauchement de 48 % entre les indices de Haller des patients ayant une cage
thoracique normale et ceux présentant un pectus excavatum. 1l ne représente donc pas un bon
outil diagnostique de pectus excavatum, et dans cette optique, ces mémes auteurs ont proposé
le calcul d’un nouvel indice, I’indice de correction, exprimé en pourcentage (Figure 10).

Indice de correction = (AB - CD) x 100
AB

AB= distance entre la colonne vertébrale et le point le plus antérieur de la cage
thoracique ;
CD= distance la plus courte entre la colonne vertébrale et le sternum.

Figure 10 : Scanner d’un patient atteint de pectus excavatum et calcul de ’indice de
correction (St. Peter et al., 2011)

AB= distance entre la colonne vertébrale et le point le plus antérieur de la cage thoracique
(en mm) ;

CD= distance la plus courte entre la colonne vertébral et le sternum (en mm) ;

Index de correction = (AB-CD)/AB* 100 = (90,3-69,8)/90,3*100= 22,7 %

35




Ainsi, un sujet est défini comme atteint de pectus excavatum lorsque I’indice de correction est
supérieur a 10 %. Une intervention chirurgicale est recommandée pour une valeur supérieure
a 28 %, ce qui correspond a un indice de Haller supérieur a 3,25 (Poston et al., 2014).

5.1.3. Echocardiographie

Les conséquences cardiovasculaires pouvant étre importantes chez les patients humains
atteints de pectus excavatum, une échocardiographie est recommandée chez ces patients,
surtout s’ils sont symptomatiques.

Des anomalies électrocardiographiques ont été rapportées dans 16 % des cas, incluant une
déviation axiale droite, un bloc de branche droit, des extrasystoles ventriculaires, ainsi qu’un
syndrome de Wolff-Parkinson-White (Kelly Jr, 2008).

5.2. Evaluation fonctionnelle

Chez I’homme, en raison de la possible répercussion du pectus excavatum sur les fonctions
pulmonaires et cardiaques, il est conseill¢ de réaliser des tests cardiaques et pulmonaires, au
repos comme a I’exercice chez les sujets présentant des symptomes. Ces tests sont
approfondis lorsque le patient envisage une chirurgie correctrice (Koumbourlis, 2009).

6. Pronostic du pectus excavatum

Kelly Jr. et al. (2005) ont réalisé une étude de survie de patients atteints de pectus excavatum
a partir de données d’autopsies réalisées a I'universit¢ Johns Hopkins, Etats-Unis, sur une
période de 112 ans (1889-2001). Sur les 50 496 autopsies, 62 sujets présentaient un pectus
excavatum. Les sujets atteints mourraient plus jeunes que les sujets témoins : en effet, ils
avaient 50 % de risque de mourir a 1I’dge de 33 ans, contre 47 ans pour les sujets ne présentant
pas la déformation thoracique.

Cependant, les patients morts aprés 1’age de 65 ans avaient tendance a vivre plus longtemps
que les sujets témoins. Ces patients présentaient tous des formes isolées de pectus excavatum,
tandis que certains patients morts avant 1’age de 65 ans, et atteints de pectus excavatum
¢taient également porteurs de maladies touchant les tissus conjonctifs ou musculaires
(syndrome de Marfan, d’Ehler-Danlos, de Noonan ou de dystrophie musculaire de
Duchenne).

Ainsi, les formes isolées de pectus excavatum ne diminuent pas I’espérance de vie des
patients touchés. En revanche la présence de pectus excavatum dans le cadre de grands
ensembles syndromiques est a 1’origine d’une espérance de vie raccourcie.

Chez les carnivores domestiques, aucune analyse de survie n’a ¢été réalisée a notre
connaissance.

7. Traitement du pectus excavatum

7.1. Chez I’homme

Les moyens mis en ceuvre pour corriger la déformation dépendent de 1’objectif chirurgical a
atteindre. Si le patient présente des symptomes et par conséquence un retentissement
physiologique, I’intervention chirurgicale visera a corriger la malformation thoracique. Au
contraire, si le patient ne présente qu'une géne d’ordre esthétique, une chirurgie plastique,
visant a corriger uniquement la disgrace pourra étre mise en place.
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7.1.1. Chirurgie thoracique remodelante

7.1.1.1. Indications au traitement chirurgical remodelant

Les patients candidats au traitement chirurgical doivent présenter au moins deux des critéres
suivants (Kelly Jr, 2008) :
- laprésence de symptomes,
- une progression de la déformation thoracique avec 1’age,
- un mouvement paradoxal de la cage thoracique lors d’inspiration profonde,
- un indice de Haller supérieur a 3,25 objectivé par tomodensitométrie,
- un déplacement et/ou une compression cardiaque objectivés par échocardiographie ou
tomodensitométrie,
- un prolapsus de la valve mitrale, des arythmies ou toute autre anomalie résultant de la
compression cardiaque,
- une exploration fonctionnelle pulmonaire révélant un trouble restrictif,
- une atteinte psychologique importante,
- un échec lors d’un précédent traitement chirurgical.

En moyenne, 50 % des patients présentant un pectus excavatum sont considérés comme
candidats au traitement chirurgical correctif.

7.1.1.2. Les sternochondroplasties par relévement

* Principe

Ravitch a été le pionnier du traitement chirurgical des malformations de la paroi thoracique
antérieure chez ’homme, en réalisant une ablation des cartilages déformés. Cependant, la
résection extra-périchondrale pratiquée a 1’époque empéchait toute régénération
cartilagineuse. Cette technique a fait I’objet de nombreuses variantes en fonction du type de
pectus excavatum (type 1, type II ou type II) et des moyens de fixations utilisés. Ces variantes
sont regroupées sous le nom de sternochondroplastie de type « Ravitch modifié¢ » (Fonkalsrud
et Mendoza, 2006 ; Mansour et al., 2003 ; Wurtz et al., 2012).

Une incision cutanée transversale ou bi-sous-mammaire est réalisée et le plastron
chondrosternal est exposé par désinsertion des muscles de la paroi thoracique. Une résection
sous-périchondrale totale des cartilages costaux déformés est effectuée. La mobilisation du
plastron chondrosternal vers I’avant est rendue possible par une ostéotomie transversale haute
du corps sternal. La stabilit¢ du plastron est assurée par la mise en place d’une barre
métallique rétrosternale amovible, fixée a I’extrémité inférieure du sternum par un mono-
filament résorbable (Figure 11). Une suture des é&tuis cartilagineux, a effet de
raccourcissement est effectuée, ce qui permet une régénération cartilagineuse sous forme
ossifiée et garantit ainsi la stabilité et la pérennité des résultats. Les plans musculaires et
cutanés sont suturés apres pose de deux drains sous-musculaires.
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Figure 11 : Technique de Ravitch modifiée (Wurtz et al., 2012)

A : résection sous-périchondrale des cartilages costaux et ostéotomie transversale haute de la
corticale antérieure du sternum

B : suture des étuis cartilagineux et stabilisation du plastron par la barre métallique

a

Le patient est autoris¢ a se lever dés le lendemain de I’opération, et les drains sont retirés deux
jours plus tard. La sortie de 1’hopital est possible dés le 3°™ jour, la rééducation débute un
mois apres I’intervention et la reprise d’une activité sportive s’effectue au bout de deux mois.
La barre métallique rétrosternale est retirée au bout de 6 mois, en ambulatoire et sous
anesthésie locale.

Cette technique présente les avantage suivants :
- lavoie d’abord est peu invasive,
- le saignement péri-opératoire est minime,
- le plastron chondrosternal est stabilis¢ immédiatement grace a la barre métallique,

* Alternative : la sternochondroplastie modelante

Cette variante, dénommée « sternochondroplastie modelante », est pratiquée majoritairement
en France. Comme dans la technique de Ravitch modifiée, une ostéotomie transversale haute
est réalisée entre les 2°™ et 3°™ cartilages costaux. Le plastron chondrosternal déformé est
complétement détaché du reste de la paroi thoracique par des chondrotomies latérales sous-
périchondrales juxtasternales associées a des costotomies latérales sur le bord de 1’entonnoir
(Duhamel et al., 2003 ; Nloga et Grosdidier, 2005).

La stabilisation du plastron est assurée par des ostéosyntheses au fil d’acier pour les
ostéotomies horizontales ou verticales, complétées par ['utilisation d’un matériel
d’ostéosynthese (attelles-agrafes a glissiéres de Martin Borrelly).

Deux drains de Redon aspiratifs sont mis en place avant la fermeture des plans musculaires et
cutanés. Ces drains sont retirés lorsque leur production est inférieure a 10 millilitres.

Cette technique présente plusieurs inconvénients :
- elle est plus délabrante que la technique de Ravitch modifiée,
- le matériel d’ostéosyntheése est susceptible de se démonter, et doit étre retiré entre 12
et 18 mois apres I’intervention,
- Dopération est plus délicate techniquement que la précédente.
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* Résultats et complications

Les interventions de type « Ravitch modifié » ont un taux de satisfaction supérieur a 90 % et
un taux de complications péri- et post-opératoires variant de 12 a 14 % (Tableau 9).
Les complications toutes non Iétales, sont les suivantes :

- pneumothorax,

- ¢épanchement pleural,

- pneumopathie chez des patients fumeurs,

- hématome,

- défaut de cicatrisation.
Un déplacement de la barre métallique a été¢ observé dans plusieurs études (Fonkalsrud et
Mendoza, 2006 ; Mansour et al., 2003 ; Wurtz et al., 2012), nécessitant une ré-intervention
chirurgicale dans certains cas.

La seule donnée bibliographique présentant les résultats de la sternochondroplastie modelante
est une série de 14 cas, faisant état de 50 % de complications et d’un taux de satisfaction
proche de ceux observés avec la technique de Ravitch modifiée (Duhamel et al., 2003).

Tableau 9 : Taux de complications et de satisfaction avec les sternochondroplasties par
relévement

Technique Nombre de Complications T.aux d.e
. . Etude satisfaction
chirurgicale cas (%) o
(%)
Mansour et
al. (2003) 77 14,3 90,9
Fonkalsrud et
Ravitch modifiée Mendoza 275 12,7 98
(2006)
Wurtz et al
(2012) 205 12,9 97,5
Sternochondroplastie | Duhamel et
modelante al. (2003) 14 >0 86

Quelle que soit la technique chirurgicale effectuée, le taux de satisfaction des patients
(correspondant au pourcentage de patients satisfaits du résultat de la correction chirurgicale)
est excellent. Le taux de complications apparait plus important lors de sternochondroplastie
modelante. Cependant cette donnée est a interpréter avec précaution au vu du faible nombre
de cas présentés.

7.1.1.3. La technique mini-invasive de Nuss

* Principe

La technique de Nuss, décrite pour la premiere fois en 1998, consiste en la mise en place
intra-thoracique, et sous contréle endoscopique, d’une barre métallique ou « Pectus Bar » de
forme convexe, qui assure le modelage du plastron chondrosternal par compression interne.

Deux incisions latérales de deux a trois centimétres sont réalisées en regard de la ligne
axillaire moyenne. La plaque, préalablement moulée a la forme désirée, est passée d’une
incision a 1’autre, concavité vers 1’avant pour €viter les Iésions viscérales. Le passage de la
plaque entre le sternum et le péricarde constitue le temps délicat de I’opération, et se fait sous
controle thoracoscopique (Jouve, 2010). Enfin, une rotation de 180 degrés de la barre est
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effectuée ce qui permet une correction instantanée de la déformation thoracique (Figure 12).
Des stabilisateurs latéraux peuvent étre utilisés afin d’améliorer la fixation. Pour les pectus
excavatum de type II ou les formes asymétriques, la pose de deux barres métalliques est
souvent nécessaire pour effectuer une correction optimale de la déformation thoracique
(Jouve et al., 2008).

Figure 12 : Principe de la technique mini-invasive de Nuss (Jouve, 2010)
(A) : Positionnement de la barre métallique
(B) : Rotation de la barre a 180° permettant une correction instantanée de la déformation

Barre métallique
Sternum

(A)

Cartilage
< Cotes

(B

La douleur, importante en post-opératoire est régulée a 1’aide de morphiniques et justifie une
hospitalisation de 5 jours. L’activité sportive peut €tre reprise 2 mois apres 1’intervention et la
barre métallique est retirée 2 a 3 ans apres.

L’ age idéal pour ce type d’intervention chirurgicale se situe entre 7 et 18 ans. En effet, la
diminution de 1’¢lasticité du thorax chez I’adulte diminue la qualité du résultat.

* Résultats et complications

Bien que la technique mini-invasive de Nuss ne corrige pas I’excés de croissance des
cartilages costaux, elle présente 1’avantage d’étre peu invasive et de laisser peu de cicatrices.
Grace a cet abord, le temps opératoire est court, puisque 1’intervention dure en moyenne 45
minutes, ce qui diminue le risque anesthésique.
Comme pour les autres techniques chirurgicales correctrices, les complications sont rares,
mais certaines sont potentiellement 1étales. En raison de la position de la plaque entre le ceeur
et le sternum, il existe un risque de perforation cardiaque lors de la pose de la plaque ou du
retrait de celle-ci. Bouchard et al. (2009) ont décrit quatre cas de perforation cardiaque lors de
chirurgie correctrice de pectus excavatum. Dans trois cas, il s’agissait d’une chirurgie de
reprise sur des patients ayant déja subi une intervention cardiothoracique. Une adhérence
entre le sternum et le péricarde est a I’origine de la perforation. Le quatriéme cas concernait
un patient atteint de pectus excavatum trés grave, avec une distance entre le sternum et le
rachis de 1,4 cm. Bien que la perforation cardiaque soit trés rare, cette complication peut
survenir lors de reprise chirurgicale ou de pectus excavatum important.
Les complications plus fréquentes et moins graves observées avec la technique mini-invasive
de Nuss sont les suivantes :

- pneumothorax,

- ¢épanchement péricardique et/ou pleural,

- infections des plaies,

- déplacement de la barre métallique,

- défaut de cicatrisation.
Le taux de complications et le taux de satisfaction sont présentés dans le Tableau 10.
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Tableau 10 : Taux de complications et de satisfaction avec la technique mini-invasive de

Nuss
. Taux de complications | Taux de satisfaction
Etude Nombre de patients (%) (%)
Park et al. (2004) 322 18,9 99
Nuss (2008) 1015 > 80 96,3

Le taux de satisfaction des patients est trés bon apres ce type de chirurgie réparatrice, mais le
taux de complications reste relativement ¢élevé. Dans la série de Nuss (2008), le taux de
complications s’explique par le nombre important de pneumothorax survenus chez les
patients opérés au début de la mise en place de cette technique chirurgicale. Selon 1’auteur, ce
taux avoisine a I’heure actuelle les 18 %. Il s’explique également par le taux important de
déplacement de la barre métallique (5 % a I’heure actuelle), obligeant a réintervenir dans 50
% des cas.

7.1.2. Chirurgie plastique

* Principe

La chirurgie plastique lors de pectus excavatum consiste a mettre en place une prothése en
silicone sur-mesure, réalisée lors de la visite préopératoire.

Une incision verticale d’une longueur de 6 a 8 centimeétres, centrée sur la partie la plus
profonde de la déformation est effectuée. Les attaches des muscles de la paroi thoracique sont
désinsérées progressivement afin d’atteindre la loge délimitée par la déformation thoracique.
La protheése repliée sur elle-méme est alors insérée par I’ouverture et prend sa place
spontanément dans la loge. Elle est recouverte sur ses bords par le muscle pectoral et la partie
inférieure se glisse sous le feuillet antérieur du rectus abdominis (Figure 13). L’implant est
fendu au niveau de la ligne blanche pour le stabiliser et éviter une éventuelle rotation. Les
plans musculaires puis cutané sont ensuite refermés (Chavoin et al., 2003).

La reprise d’une activité sportive est autorisée au bout de trois mois.

Figure 13 : Technique de comblement par mise en place d’une prothése en silicone
(Chavoin, 2009)
(A) : position de la prothese et rapports musculaires ;
1 : pectoralis major ; 2 : implant en silicone ; 3 : rectus abdominis
(B) : coupe transversale sternale thoracique
1 :implant ; 2 : pectoralis major ; 3 : cartilage costal

(A) (B)
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* Résultats et complications

Le taux de satisfaction varie de 60 a 100 % selon les études (André et al., 2009). Les
complications, bénignes sont facilement traitables. La stabilit¢ de I’implant, la visibilité¢ des
bords de la prothése ainsi qu’une géne lors de certains mouvements constituent les
complications inhérentes a la technique chirurgicale (André et al., 2009). Une reprise
chirurgicale est souvent effectu¢e dans ces cas.

Les autres complications incluent le développement de séromes ainsi que les défauts de
cicatrisations (chéloide, cicatrice hypertrophique).

Bien que les taux de satisfaction soient similaires entre chirurgie remodelante (Ravitch et
Nuss) et chirurgie plastique, le taux de complication est beaucoup plus faible lors de chirurgie
plastique. Ainsi, pour les patients ne présentant pas de symptomes, la chirurgie plastique
apparait aujourd’hui comme une alternative au traitement thoracique correctif, avec une
balance bénéfice/risque tres en faveur de ce type d’intervention.

7.2. Chez les carnivores domestiques

Chez les carnivores domestiques, deux grandes techniques ont été décrites, choisies
principalement en fonction de 1’age de I’animal et donc de la compliance de la cage
thoracique.

7.2.1. Indications au traitement chirurgical

Boudrieau et al. (1990) ont émis des recommandations concernant le traitement du pectus
excavatum chez les carnivores domestiques a partir de leurs propres expériences. Pour les
animaux présentant un pectus excavatum peu marqué, la réalisation de compressions
manuelles de la cage thoracique est recommandée aux propriétaires.

En se basant sur I’indice fronto-sagittal et 1’indice vertébral mesurés par radiographie, les
animaux présentant un pectus excavatum modéré ou trés marqué, associ¢ a des signes
cliniques sont candidats au traitement chirurgical.

7.2.2. Attelle thoracique

* Principe

Une attelle sur-mesure (ortheése) en forme de « U » ou de cylindre est fabriquée quelques jours
avant I’intervention chirurgicale, a I’aide d’un matériau thermoplastique moulé. L’animal est
placé en décubitus dorsal. Des fils de tractions sont positionnés autour des sterncbres, partant
cranialement du manubrium jusqu’au processus xyphoide caudalement. Ces fils sont ensuite
passés dans les trous de ’attelle prévus a cet effet. Une 1égere tension est appliquée sur les fils
et ces derniers sont suturés a 1’attelle (Figure 14).

Cette technique est réalisable sur les jeunes animaux (< 3 mois) dont le sternum est encore
mobile. Ainsi, la traction permanente exercée par les fils et I’orthése permet un remodelage du
thorax jusqu’a ’ossification complete de la cage thoracique (McAnulty et Harvey, 1989 ;
Fossum et al., 1989 ; Yoon et al., 2008).

Selon les mémes auteurs, 1’attelle est retirée 2 a 5 semaines apres I’intervention chirurgicale.
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Figure 14 : Correction chirurgicale du pectus excavatum par attelle thoracique (A :
Fossum et al., 1989) et confection de I’attelle (B : Yoon et al., 2008)

(A)

Positionnement
des fils de
traction autour
des sternebres

s

(B)

Trous
servant au
passage
des fils de
traction

* Résultats et complications

Les animaux atteints de pectus excavatum ayant été traités par attelle thoracique a notre
connaissance, sont présentés dans le Tableau 11.

Tableau 11 : Présentation des animaux atteints de pectus excavatum et traités par attelle

thoracique
. Age de ’animal
Auteurs Espéce Race Sexe Jors de Pintervention
Chien Shi Tzu Femelle 4 semaines
Fossum et al., 1989 Chien Boxer Male 4 semaines
Chat Persan Femelle 7 semaines
Johnston et al., 1993 Chat Européen Femelle 6 mois
Me Anulg;; Harvey, Chat Européen Male 3 mois
Rahal et al., 2008 Chien | Schnauzer Male 8 semaines
. Chat Européen Male 8 semaines
Shires et al., 1986 Chat Européen Femelle 7 mois
Soderstrom et al., 1995 Chat Européen Femelle 8 semaines
Chat Bengal Male 4 mois
Yoon et al., 2008 Chat Bengal Male 3 mois
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Dans la majorité des cas, le traitement chirurgical a été une réussite, puisque les signes
cliniques ont disparu et la déformation thoracique a régressé partiellement ou totalement
(Fossum et al., 1989 ; Mc Anulty et Harvey, 1989 ; Rahal et al., 2008 ; Shires et al., 1986 ;
Yoon et al., 2008). Aprés le retrait de I’attelle thoracique, les valeurs des indices thoraciques
¢taient proches des valeurs usuelles.

Cependant, suite a la mise en place des fils de traction, le développement d’un cedéme
pulmonaire a été€ observé par Soderstrom et al. (1995) aboutissant a la mort de 1’animal. De
méme, un pneumothorax a été mis en évidence par Johnston ef al. (1993) lors de la mise en
place des fils de tractions, obligeant les auteurs a effectuer une sternotomie d’urgence.

Enfin, Shires et al. (1986) ont €t¢ contraints de realiser, en plus de la mise de place des fils de
traction, une ostectomie de la 4" sternébre chez le chat européen femelle de 7 mois pour
corriger le pectus excavatum en raison de la faible compliance de la cage thoracique de
I’animal.

Des abces de paroi, des dermatites superficielles ainsi que des abrasions épidermiques
constituent les complications observées par certains auteurs (Fossum et al., 1989).

Selon les mémes auteurs, les complications peropératoires potentielles mais non observées a
notre connaissance, sont une perforation cardiaque et pulmonaire, ou une rupture des
vaisseaux intra-thoraciques lors du passage des fils de traction en arri¢re des sternebres.

7.2.3. Réalignement sternal et attelle thoracique

* Principe

Comme dans la technique précédente, une attelle sur-mesure est fabriquée avant la date
d’intervention.

Une incision ventrale médiale est effectuée au niveau du sternum. Les sternebres sont libérées
de leurs attaches musculaires par ¢lévation périostée. Les 3 premiers cartilages inter-
sternébraux sont incisés pour permettre la mobilité de la deuxiéme, troisiéme et quatrieme
sternébre. Une broche de Kirschner de 1,5 millimétre de diamétre est insérée
longitudinalement a travers le manubrium et les 4 premicres sternébres pour aligner et réduire
la déformation thoracique. Des fils de traction sont passés entre les cartilages inter-
sternébraux et la plaie est refermée. Les fils sont ensuite mis sous tension et suturés a 1’attelle
thoracique (Crigel et Moissonier, 2005).

* Résultats et complications

Les animaux atteints de pectus excavatum ayant été traités par réalignement sternal et attelle
thoracique a notre connaissance, sont présentés dans le Tableau 12.

Tableau 12 : Présentation des animaux atteints de pectus excavatum et traités par
réalignement sternal et attelle thoracique

Age de I’animal lors

Auteurs Espece Race Sexe de P’intervention
Crigel etzl\(/][(;);ssonmer, Chat Siamois Femelle 5 mois
Risselada et al., 2006 Chat Européen Femelle 5,5 mois

44




La technique consistant a réaligner le sternum puis mettre en place une attelle thoracique est
satisfaisante sur le plan clinique, puisque les deux animaux opérés avec cette technique a
notre connaissance (Tableau 12), ont vu leurs symptomes régresser. Cependant, chez ces deux
animaux, une légere inflexion sternale persistait aprés le traitement chirurgical, due a une
rupture de certains fils de tractions (Crigel et Moissonier, 2005 ; Risselada et al., 2006).

Le réalignement sternal associ¢ a la mise en place d’une attelle thoracique est donc
recommandé chez les adultes ou les jeunes adultes dont la compliance thoracique est limitée.
En effet, comme décrit précédemment, la mise en place d’une attelle thoracique seule montre
un faible taux de réussite chez des animaux agés de plus de 4 mois (Shires et al., 1986).
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III. LA CAGE THORACIQUE PLATE CHEZ LE CHAT : FORME DE
PECTUS EXCAVATUM OU MALFORMATION A PART
ENTIERE ?

1. Définition et caractéristiques épidémiologiques de la cage thoracique
plate

1.1. Définition

Les chats atteints de cage thoracique plate sont bien reconnus par les €leveurs, mais cette
anomalie est trés peu décrite dans la littérature scientifique. A notre connaissance, seuls 2
articles lui sont consacrés dans I’espece féline (Sturgess et al, 1997 ; Charlesworth et
Sturgess, 2012).

Comme son nom I’indique, la cage thoracique plate est caractérisée par un aplatissement
ventro-dorsal de la totalit¢ du sternum ainsi qu’une angulation marquée des jonctions
chondro-costales (Figure 15). Anatomiquement, la cage thoracique plate chez le chat est
semblable au pectus excavatum de type 11 décrit chez ’homme. Cependant, certains auteurs la
décrivent comme une déformation a part enticre, en raison de la disparition des symptomes a
I’age adulte chez certains animaux.

Figure 15 : Chaton Bengal présentant une cage thoracique plate (source personnelle)

Aplatissement ventro-dorsal de
la totalité¢ du sternum

1.2. Prédisposition raciale

La cage thoracique plate semble présente chez de nombreuses races de chats, mais touche

particulierement les races Burmese et Bengal. Selon une ¢tude réalisée par le Burmese Cat

Club, 3 a 4 % des chatons de race Burmese seraient touchés par cette déformation au

Royaume-Uni (Sturgess et al., 1997).

Charlesworth et Sturgess (2012) ont ¢étudié¢ les malformations thoraciques chez les chats de

race Bengal. Ainsi, 252 chatons de race Bengal et 1748 chatons de race Européenne ont été
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examingés lors de consultations de primo-vaccination entre janvier 2004 et juin 2011. Aucune
malformation thoracique n’a été rapportée chez les chatons de race Européenne.

En revanche 5 pectus excavatum, 6 enfoncements thoraciques unilatéraux, et une scoliose ont
¢été détectés chez les chatons de race Bengal. Les auteurs en ont conclu que les chats de race
Bengal étaient plus fréquemment porteurs de malformations thoraciques que les chats de race
européenne.

1.3. Prédisposition sexuelle

Aucune étude portant spécifiquement sur les caractéristiques épidémiologiques de la cage
thoracique plate n’a été entreprise a I’heure actuelle chez le chat. La prédisposition sexuelle
n’est donc pas connue pour cette affection.

1.4. Age au diagnostic

Selon Sturgess et al. (1997), ’age moyen au diagnostic est de 9,5 jours. L’ aplatissement de la
cage thoracique n’est pas présent a la naissance.

2. Etiologie de la cage thoracique plate

2.1. Déterminisme génétique

A T’heure actuelle, des facteurs génétiques et environnementaux sont incriminés dans la
genese de la cage thoracique plate. Peu de travaux ont cependant été réalisés pour confirmer
ce déterminisme.

Un support génétique est fortement suspecté au sein de la race Burmese en raison de la
prédisposition raciale et des relations de parentés existant entre des individus atteints
(Sturgess et al., 1997). Une malformation primaire du squelette thoracique ou du tissu
conjonctif semble peu probable, en raison de la vitesse d’apparition de 1’aplatissement
thoracique et de son absence a la naissance chez de nombreux chatons. Ainsi, I’intervention
d’une myopathie touchant les muscles diaphragmatiques et intercostaux a été suggérée.
Cependant, le caractere transitoire de la déformation suggere que d’autres facteurs, comme les
composantes environnementales, semblent importants dans 1’expression phénotypique de
cette malformation.

2.2. Facteurs environnementaux : un role de la taurine ?

Une carence en certains acides aminés, comme la taurine, a longtemps été suspectée étre a
I’origine de cette déformation.

La taurine (acide 2-aminoethanesulfonique) est un dérivé d’acide aminé soufré présente en
quantité limitée dans I’organisme du chat. Un apport alimentaire de cet acide aminé est donc
essentiel. En effet, une carence en taurine entraine de nombreux signes cliniques, comme une
dégénérescence rétinienne, des troubles de la reproduction et de la croissance et intervient
dans ’apparition d’une forme de myocardiopathie dilatée (Markwell et Earle, 1995). Avec le
développement de I’alimentation industrielle et la complémentation systématique de la
nourriture en taurine, I’incidence de la myocardiopathie dilatée tauriprive est maintenant tres
faible (Pion et al., 1992).

Selon Baskin et Dagirmanjian (1973), certaines dystrophies musculaires seraient également la
conséquence d’un déréglement du métabolisme de la taurine. De plus, un aplatissement de la
cage thoracique a ¢ét¢ montré chez des chatons dont la meére était nourrie avec une
alimentation carencée en taurine (Sturman et al., 1986). Ces données laissaient a penser que
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cette carence ¢tait responsable d’une dystrophie musculaire touchant les muscles intercostaux
ainsi que le diaphragme, a I’origine d’un aplatissement de la cage thoracique.

Dans cette optique, Sturgess et al. (1997) ont réalis¢ une étude dans le but de confirmer cette
théorie : les concentrations en taurine dans le sang et dans les muscles ont été mesurées chez
de chatons Burmese atteints de cage thoracique plate, chez des chatons Burmese non atteints
et chez des chatons non atteints d’autres races. Les chatons atteints par cette malformation
avaient des concentrations sanguines et musculaires en taurine plus €levées que les chatons
non atteints, mais ces différences n’étaient statistiquement pas significatives. Ces résultats
vont & I’encontre de la théorie selon laquelle une carence en taurine au niveau musculaire et
sanguin serait a 1’origine de I’apparition de la déformation thoracique. De plus, le
développement de cages thoraciques plates chez des chatons nourris avec une alimentation
industrielle féline systématiquement complémentée en taurine (NRC 2006) est incohérent
avec cette théorie.

Des ¢études récentes ont montré 1I’importance de la taurine au niveau musculaire. Elle aurait un
role clé dans la croissance et la différenciation des muscles striés squelettiques (Miyazaki et
al., 2013) et constitue 1’'un des traitements potentiels des dystrophies musculaires chez
I’homme, grace a son action modulatrice au niveau de la contractilit¢ musculaire et de
I’excitabilité du sarcolemme (Conte Camerino et al., 2004). A I’heure actuelle, de nombreux
essais thérapeutiques sont effectués chez des souris mdx, modele animal le plus utilis¢ dans
I’étude de la dystrophie musculaire de Duchenne (De Luca et al., 2003 ; Cozzoli et al., 2011).

3. Présentation clinique de la cage thoracique plate

Les signes cliniques dépendent de I’importance de [D’aplatissement thoracique. Les
déformations discrétes n’engendrent pas de signes cliniques, tandis que les déformations
marquées peuvent entrainer :

- une dyspnée

- une tachypnée

- des difficultés a la tétée, a I’origine d’une diminution de la prise de poids,

- une baisse de I’activité,

- une cyphose,

- un pectus excavatum,

Dans I’étude de Sturgess et al. (1997), 75 % des chatons atteints présentaient une diminution
de la prise de poids, 33 % une activité réduite, 25 % une cyphose et 8 % un pectus excavatum
associ€. Des signes cardiaques ont également été retrouvés chez deux chatons.

Dans la plupart des cas, ’aplatissement thoracique s’atténue durant la croissance du chaton,
pour ne plus étre présente a 1’age adulte. La mort de chatons durant les trois premicres
semaines de vie est parfois observée par les €leveurs.

4. Diagnostic de la cage thoracique plate

La déformation est dans la plupart des cas visible, et confirmé par palpation par la majorité
des ¢leveurs. Le diagnostic de certitude repose sur la radiographie, bien que 1’appréciation
reste subjective puisqu’il n’existe pas de valeurs radiographiques de référence.

5. Pronostic et traitement de la cage thoracique plate

Le pronostic est réservé car la survie des chatons a un mois dans les portées contenant des
animaux atteints est de 76 % (Sturgess et al., 1997).
A T’heure actuelle, il n’existe pas de traitement médical ou chirurgical.
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CONCLUSION

Le pectus excavatum constitue la malformation thoracique congénitale la plus fréquemment
rencontrée chez I’homme et les carnivores domestiques. Une prédisposition raciale et sexuelle
a ¢été objectivée chez I’homme, contrairement aux carnivores domestiques. Comme pour la
cage thoracique plate, un déterminisme génétique est fortement suspecté malgré 1’absence de
preuves. Les conséquences pulmonaires et cardio-vasculaires sont débattues, bien que la
déformation soit fréquemment a ’origine d’un déplacement du cceur dans 1’hémithorax
gauche ou droit. Cliniquement, le pectus excavatum se manifeste par une dyspnée, un manque
d’endurance, des douleurs thoraciques et une disgrace esthétique chez ’homme. Chez les
carnivores domestiques une dyspnée, une intolérance a I’exercice ainsi qu’une perte de poids
sont les symptdmes principalement rencontrés.

Les examens clinique, radiographique, tomodensitométrique et ¢échocardiographique
permettent d’établir le diagnostic et d’apprécier la gravité de la déformation. Le traitement est
uniquement chirurgical. Chez I’homme, il peut étre a visée corrective ou uniquement
esthétique, par la mise en place de prothése en silicone. Seul le traitement correctif est décrit
chez les carnivores domestiques, avec des résultats satisfaisants et la disparition des signes
cliniques dans la grande majorité des cas.

La cage thoracique plate est une malformation thoracique congénitale touchant de plus en
plus de chatons au sein des élevages. Bien que trés peu décrite dans la littérature scientifique,
elle est bien reconnue par les ¢€leveurs, qui se retrouvent souvent démunis face a cette
affection potentiellement Iétale. Elle se caractérise par un aplatissement dorso-ventral de la
cage thoracique, associ¢ a une angulation marquée des jonctions chondro-costales. Cet
aplatissement est remarqué par les éleveurs durant les premiers jours de vie, et peut s’atténuer
voire disparaitre avec la croissance de 1’animal. D’un point de vue anatomique, la cage
thoracique plate est fortement semblable au pectus excavatum de type Il décrit chez ’homme.
Cependant, certains auteurs la classent comme une affection a part entiére, car 1’évolution
clinique est différente.

Le constat d’une prédisposition raciale sous-tend I’existence d’un déterminisme génétique,
non ¢lucidé. L’intervention de facteurs environnementaux est suspectée, mais a 1’heure
actuelle, rien n’a encore été prouvé.
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DEUXIEME PARTIE : ETUDE RETROSPECTIVE
EPIDEMIOLOGIQUE ET CLINIQUE, PRONOSTIC ET ASPECTS
GENETIQUES DE LA CAGE THORACIQUE PLATE CHEZ LE CHAT
EN FRANCE

Deux études ont été entreprises dans cette thése expérimentale : une étude rétrospective
épidémiologique, clinique et pronostique de la cage thoracique plate chez le chat en France
(Etude n°1), et une étude rétrospective génétique de la cage thoracique plate chez le chat de
race Bengal (Etude n°2).

I. ETUDE N°1: ETUDE RETROSPECTIVE EPIDEMIOLOGIQUE
ET CLINIQUE, PRONOSTIC DE LA CAGE THORACIQUE
PLATE CHEZ LE CHAT EN FRANCE

1. Objectifs de I’étude

Le principal objectif de cette étude a ét¢ de déterminer les caractéristiques épidémiologiques,
I’évolution clinique et le pronostic de la cage thoracique plate dans 1’espece féline en France.
Elle s’est appuyée sur I’analyse des réponses a un questionnaire envoy¢ aux €leveurs de chats
en France. Plus précisément, cette ¢tude a eu pour but de déterminer :

- les races de chats touchées par 1’affection,

- le sexe ratio,

- lataille des portées touchées,

- I’age auquel la déformation thoracique apparait,

- I’évolution des symptomes et le pronostic.

2. Matériel et méthode

2.1. Réalisation du questionnaire

Le questionnaire a été ¢laboré apres étude de la bibliographie sur le sujet, lors de réunions
avec les personnes suivantes :
- laresponsable de I’Unité de Cardiologie d’Alfort (UCA), Pr. V. Chetboul,
- un ingénieur de recherche clinique de 1’Unité de Cardiologie d’Alfort (UCA), Dr. C.
Misbach,
- le maitre de conférences travaillant au sein de 1'unit¢ de génétique médicale et
moléculaire d’Alfort, le Dr. M. Abitbol,
- le responsable de I’unité de biostatistiques et maitre de conférences, L. Desquilbet,
- un vétérinaire praticien, Dr. Virginie Delpont,
- deux ¢éleveurs de chats de race Bengal.

Le questionnaire (Annexe 1) a été réalisé de manicre a ce que les €éleveurs n’y consacrent que
15 minutes, et ce dans 1’otique d’obtenir un maximum de réponses.

Les questions posées étaient des questions fermées, n’appelant qu’a une seule réponse.

Les deux ¢éleveurs de chats présents lors des réunions ont évalué la compréhension du
questionnaire avant son envoi. Une feuille d’informations (Annexe 2) a été jointe au
questionnaire, expliquant notre démarche et les objectifs de 1’étude.

Apres lecture de la littérature scientifique sur le sujet, les chats de race Bengal semblaient
prédisposés aux malformations thoraciques congénitales (Charlesworth et Sturgess, 2012). 1l a
donc ¢été décidé de réduire notre population d’étude aux ¢€leveurs de chats de race Bengal en
France.
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Dans un premier temps, le questionnaire a ¢t¢ mis en ligne le 5 décembre 2013 sur le site
Facebook « syndrome de la cage thoracique plate », comptant 303 membres et ne s’adressait
qu’aux ¢leveurs de chats de race Bengal. Il a également ¢ét¢ envoyé au vice-président du
Cercle Félin du Bengal, association regroupant plus de 90 ¢éleveurs de bengals en France. Ce
dernier a publié le questionnaire dans le journal du mois de janvier 2014, publication envoyée
tous les mois aux membres de 1’association.

Le faible nombre de réponses regues ne nous permettant pas de réaliser une étude statistique
descriptive de D’affection, il a été décidé, avec les intervenants présentés précédemment,
d’¢largir la population d’étude a I’ensemble des ¢éleveurs de chats de race, inscrits au livre
officiel des origines félines (LOOF). Le questionnaire a ainsi ét€¢ ouvert a tous les €leveurs de
chats de race sur le site Facebook. Il a également été¢ transmis a I’ensemble des clubs
d’¢leveurs de chats de race par I’intermédiaire du LOOF le 4 mars 2014.

La date limite fixée pour le renvoi du questionnaire était le 30 avril 2014.

2.2. Critéres d’inclusion

Entre le 4 mars et le 30 avril 2014, 89 ¢éleveurs ont répondu et envoyé par mail leurs réponses
au questionnaire. Les 32 ¢leveurs ayant répondu « oui » a la question : « avez vous déja eu
des chatons atteints de cage thoracique plate ? » ont été inclus dans 1’étude.

2.3. Données recueillies

Les données des 32 €leveurs ont été recueillies grace au questionnaire. Parmi les informations
collectées figuraient :

- larace des chats de I’¢levage,

- le département d’exercice des €leveurs,

- D’année de création de leur élevage,

- D’année durant laquelle les premiers cas de cage thoracique plate sont apparus,

- des informations sur les portées atteintes.

Au sein de ces 32 élevages, 60 portées présentaient au moins un chaton atteint de cage
thoracique plate. Les informations concernant les portées atteintes étaient les suivantes :

- I’année de naissance de la portée atteinte,

- le nombre de chatons males et femelles dans la portée atteinte,

- I’age des chatons atteints au moment de I’apparition de la déformation (en jours),

- le nombre de chatons atteints ayant totalement récupéré (c’est-a-dire dont la
déformation thoracique a disparu avec I’age) ainsi que 1’age de disparition de
I’affection (en mois),

- le nombre de chatons atteints dont la déformation thoracique n’a pas régresseé,

- le nombre de chatons morts de cette affection.

Au total, 250 chatons ont été déclarés par les €leveurs au sein de ces portées, dont 91 atteints
de cage thoracique plate.

2.4. Analyse statistique

Dans toute notre étude, les portées ont €té considérées comme indépendantes les unes des
autres. Nous avons donc fait I’hypothése que deux portées d’'un méme ¢levage ne se
ressemblent pas plus que deux portées appartenant a des ¢levages différents.

Les variables étaient quantitatives, a I’exception du département d’exercice des é€leveurs
(variable qualitative), de la race majoritairement ¢levée par les personnes interrogées (variable
qualitative), du rang de la portée atteinte (variable qualitative), de la présence ou non de cage
thoracique plate au sein de I’élevage (variable binaire), et du sexe des chatons (variable
binaire).
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Les variables quantitatives ont été exprimées sous la forme d’une médiane et de I’intervalle
donnant les valeurs du premier quartile et du troisiéme quartile [P,s ; P7s]. Pour certaines
variables, la médiane a ¢t¢ exprimée avec l’intervalle donnant les valeurs minimales et
maximales [min ; max] car I’information obtenue a été jugée plus pertinente.

Certaines valeurs quantitatives ont également été exprimées sous la forme d’une moyenne et
de I’écart type dans I’échantillon (ET) bien que la distribution n’était pas normale, afin de
pouvoir comparer nos résultats aux données du LOOF, exprimées uniquement en moyenne.
Les variables qualitatives et binaires ont été¢ exprimées sous la forme d’un pourcentage.

Le test de Chi-deux a été utilisé pour comparer le pourcentage de males et de femelles atteints
de cage thoracique plate. L’obtention d’une valeur de p supérieure a 0,05 a permis de
conclure a un résultat non significatif.

3. Résultats de I’étude n°1

Les 32 ¢leveurs de chats de race ayant répondu « oui » au questionnaire (et donc inclus dans
I’étude n°1) ont décrit au total 91/250 chatons atteints de cage thoracique plate issus de 60
portées différentes.

3.1. Description des 32 élevages atteints de cage thoracique plate

3.1.1. Répartition géographique

Les 32 ¢leveurs inclus dans 1’étude étaient répartis sur le territoire frangais. L’Alsace, la
Corse, la Franche-Comté, 1’Auvergne, la Basse-Normandie, la Champagne-Ardenne et le
Limousin n’étaient pas représentés.

L’Ile de France fut la région comportant le plus d’éleveurs (25 %), suivie de la région Midi-
Pyrénées (12,5 %) et Provence Alpes Cote d’Azur (12,5 %) (Figure 16).

Figure 16 : Répartition des 32 éleveurs de chats de I’étude n°1 par région
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3.1.2. Année de création des élevages et année d’apparition de cage thoracique plate

L’année médiane [min ; max] de création des élevages était 2007 [1987 ; 2011].
L’année médiane d’apparition de cage thoracique plate [min ; max] dans les élevages était

2011 [2002 ; 2014].

Les chats atteints de cage thoracique plate sont apparus dans les élevages 3,5 ans (1 ; 24)

apres leurs créations.

3.1.3. Nombre de portées atteintes de cage thoracique plate par éleveur

Le nombre médian [min ; max] de portées atteintes par élevage était de 1 [1; 10]. Les valeurs
sont regroupées dans le tableau ci-dessous (Tableau 13).

Tableau 13 : Distribution du nombre de portées de chats atteints de cage thoracique

plate par éleveur

Nombre de portées

Nombre d’éleveurs concernés

Pourcentage (%)

atteintes
1 21 65,6
2 3 9,4
3 5 15,6
4 2 6,3
10 1 3,1
Total 32 100

3.2. Caractéristiques épidémiologiques de la cage thoracique plate

3.2.1. Races félines touchées

Les 91 chatons atteints de cage thoracique plate appartenaient a 13 races différentes,
présentées dans le tableau ci-dessous (Tableau 14).

Tableau 14 : Distribution des races de chats (n=13) atteints de cage thoracique plate
(n=91), parmi les 32 éleveurs de I’étude

Race Nombre d’éleveurs Nombre de chatons
concernés atteints
(n=32) (n=91)
Maine Coon 10 33
Bengal 6 25
Norvégien 4 13
Siamois 3 5
Angora turc 1 1
Burmese 1 1
Chartreux 1 3
Devon rex 1 1
Munchkin 1 4
Persan 1 2
Ragdoll 1 1
Scottish 1 1
Tonkinois 1 1
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3.2.2. Taille des portées de chats atteints de cage thoracique plate

Les portées de chatons incluses dans I’étude n°1 présentaient au moins un chaton atteint de
cage thoracique plate.

La médiane [Ps ; P7s] de la taille des portées, toutes races confondues, était de 4 chatons par
portée [3 ; 5].

Bien que la variable «taille des portées » ne présentait pas une distribution normale, la
moyenne a ¢té calculée afin de pouvoir effectuer une comparaison avec les données de la
littérature, exprimées en moyenne. Dans notre ¢étude, les portées étaient composées en
moyenne de 4,17 chatons par portée.

Le nombre de chatons (atteints ou indemnes de cage thoracique plate) par portées de 1’étude
est présenté en Figure 17.

Figure 17 : Répartition des portées de I’étude n°1 en fonction du nombre de chatons
(atteints ou indemnes de cage thoracique plate) par portée
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De la méme manicre, la taille des portées a ét¢ évaluée en fonction de la race. Les résultats
sont présentés dans le tableau ci-dessous (Tableau 15).
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Tableau 15 : Répartition du nombre de portées (n=60) de I’étude n°1 par race, moyenne
et médiane du nombre de chatons (atteints ou indemnes de cage thoracique plate) par

portée
Race Nombre de portées Moyenne du Médiane du
nombre de nombre de
chatons par chatons par
portée portée
(ET) [P35 5 Pys]
Toutes races confondues 60 4,17 4[3;5]
Spécifiquement par race
Maine Coon 19 4,84 (2,65) 5[3;6]
Bengal 18 3,61 (1,46) 3,5[2; 5]
Norvégien 5 4,6 (3,29) 3[3;7]
Munchkin 4 3,25 (1,26) 3[2,5;4]
Chartreux 3 4,67 (1,15) 4[4;6]
Siamois 3 6,33 (2,08) 7[4;8]
Persan 2 1,5(0,7) 1,5]1;2]
Angora turc 1 5(0) 5[5;5]
Burmese 1 1(0) 1[1;1]
Devon rex 1 3(0) 3[3;3]
Ragdoll 1 4 (0) 414 ;4]
Scottish 1 6 (0) 6[6;06]
Tonkinois 1 2(0) 2[2;2]

ET, écart-type dans I’échantillon

P,s, premier quartile
P75, troisieme quartile

3.2.3. Nombre de chatons atteints par portée

Le nombre médian [Pys ; P7s] de chatons atteints de cage thoracique plate par portée était de 1
[1;1].

Ainsi, 90 % des portées présentaient 1 ou 2 chatons atteints (Tableau 16).

Tableau 16 : Distribution du nombre de chatons atteints de cage thoracique plate (n=91)
par portée (n=60)

Nombre de chatons atteints par Nombre de portées concernées Pourcentage
portée (n=60) (%)
1 46 76,7
2 8 13,3
3 2 3,3
4 2 33
6 1 1,7
9 1 1,7

Le pourcentage de chatons atteints dans chaque portée a aussi été évalué. Les résultats sont
présentés dans la Figure 18.
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La médiane [P,s ; P75] du pourcentage de chatons atteints de cage thoracique plate par portée
était de 33,3 % [20 ; 52,3]. Ainsi, la moitié¢ des portées de notre étude avaient au moins 33,3
% des chatons de la portée atteints de cage thoracique plate.

Figure 18 : Distribution du pourcentage de chatons atteints de cage thoracique plate (n=
91) par portée, parmi les 60 portées de I’étude n°1
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3.2.4. Prédisposition sexuelle

La population de chatons atteints de cage thoracique plate était composée de 57 males et de
34 femelles.

Le pourcentage de males atteints parmi les méales de 1’étude était de 39 %. Celui des femelles
atteintes parmi les femelles de I’étude était de 34 % (Tableau 17).

Tableau 17 : Répartition des chats atteints (n=91) et indemnes (n=159) de cage
thoracique plate en fonction du sexe, parmi les 250 chatons de I’étude

Chats atteints Chats sains Total
Males 57 89 146
Femelles 34 70 104
Total 91 159 250

Aucune différence significative n’a ¢té observée entre le nombre de males atteints et le
nombre de femelles atteintes (p= 0,30).

3.2.5. Age au diagnostic

L’age auquel la déformation thoracique a été remarquée par les €leveurs variait selon les
portées et les élevages. Sa médiane [P,s ; P7s] était de 5 jours [3 ; 8]. Ainsi, 75 % des éleveurs
ont remarqué la déformation thoracique avant 1’age de 8 jours.

De plus, I’age médian au diagnostic diminuait avec le rang de la portée atteinte : plus les
¢leveurs avaient des portées atteintes de cage thoracique plate, et plus ils étaient capables de
diagnostiquer ’affection t6t chez leurs chatons.
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Tableau 18 : Age au diagnostic des chatons atteints de cage thoracique plate (n=91) en
fonction du rang de la portée atteinte, parmi les 60 portées de I’étude n°1

Rang de la portée | Nombre de portées | Médiane de I’age au
atteinte (n=60) diagnostic
[P25; P75]
17" portée 32 6,5 (4 ;10)
2°™ portée 11 4(3;8)
3™ portée 8 4(3;5,5)
4°™ portée et plus 9 3(3;4)

Ainsi, un €leveur était capable de détecter I’apparition de cage thoracique plate chez ses
chatons a 1’Age de 3 jours s’il s’agissait de sa 4°™ portée atteinte, alors qu’il ne la détectait
qu’a 6,5 jours lors de sa premiére atteinte.

3.3. Evolution clinique des chatons atteints de cage thoracique plate

La question concernant I’évolution des symptomes a été¢ posée de maniére a ce que les
¢leveurs ne choisissent qu’une seule des réponses ci-dessous :

- le chaton récupere totalement et ne présente plus de déformation thoracique ni de

symptomes,

- le chaton conserve une déformation thoracique seule,

- le chaton conserve une déformation thoracique et une cyphose,

- le chaton conserve une déformation thoracique associée a des signes cliniques,

- le chaton est mort de 1’affection.

Les résultats sont présentés dans le tableau ci-dessous (Tableau 19).

Tableau 19 : Evolution clinique des 91 chatons atteints de cage thoracique plate de
I’étude n°1

Evolution clinique Nombre de chatons Pourcentage

(n=91) (%)

Récupération totale 31 34,1

Persistance d’une déformation thoracique 11 12,1

seule

Persistance d’une déformation thoracique et 4 4,4
d’une kyphose

Persistance d’une déformation thoracique et 2 2,2
de symptomes

Mort de I’animal 43 472

Ainsi, 34,1 % des chatons atteints de I’étude présentaient une déformation thoracique qui
disparaissait avec la croissance. L’adge médian [P,s ; P75] auquel la déformation thoracique
disparaissait était de 3 mois [2 ; 4].

Une déformation a persisté pour 18,7 % des chatons de 1’étude, avec ou sans signes cliniques
associés.

Enfin, prés de la moitié des chatons présentant une cage thoracique plate sont morts de cette
affection (47,2 %).
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4. Discussion de I’étude n°1

* Description des élevages atteints de cage thoracique plate

Les ¢levages ayant eu des chatons atteints de cage thoracique plate sont des ¢levages récents.
En effet, la moitié¢ des ¢leveurs de notre étude ont commencé leurs élevages en 2007 ou plus
tard. De méme, I’apparition de I’affection est relativement récente puisque la premiére portée
incluant des chatons atteints de cage thoracique plate date seulement de 2002, et plus de la
moitié des €éleveurs ont rencontré cette malformation chez leurs chatons apres 2011.

La cage thoracique plate semble étre une affection sporadique pour la plupart des élevages.
En effet, 65,6 % des ¢€leveurs ayant répondu au questionnaire n’ont eu qu’une seule portée
avec des chatons présentant une cage thoracique plate depuis la création de leur élevage.

Ainsi, le faible nombre d’articles dans la littérature vétérinaire sur le sujet (Sturgess et al.,
1997 ; Charlesworth et Sturgess, 2012) peut s’expliquer par [D’apparition récente de la
malformation thoracique au sein des élevages d’une part, ainsi que par le faible nombre de
portées touchées par ¢levage d’autre part.

* Caractéristiques épidémiologiques de la cage thoracique plate

A notre connaissance, la cage thoracique plate a été décrite uniquement chez des chats de race
Burmese (Sturgess et al., 1997). Dans notre étude, 1’affection a été mise en évidence chez des
chats de race Maine Coon, Bengal, Norvégien, Munckin, Chartreux, Siamois, Persan, Angora
Turc, Burmese, Scottish, Tonkinois, Ragdoll et Devon Rex.

La cage thoracique plate semble ainsi toucher de nombreuses races de chats. Son incidence
est néanmoins probablement sous-estimée ici en raison du faible nombre de réponses regues
(89 sur environ 6000 éleveurs contactés).

Le nombre moyen de chatons par portée toutes races confondues puis par race, obtenus dans
I’étude  n°1 ont ¢été comparés aux valeurs données par le LOOF
(http://www.loof.asso.fr/stats/intro_stats.php). Ces données sont des moyennes calculées sur
une période de 11 ans (2003- 2013).

D’apres les données du LOOF, le nombre moyen de chatons par portée, toutes races
confondues est de 3,18 chatons par portée. Dans notre étude, il est de 4,17 chatons par portée.
De plus, la taille des portées, pour les races ayant plus de 20 portées atteintes de cage
thoracique plate (Maine Coon et Bengal), a été comparée aux statistiques du LOOF. De la
méme manicre, la taille des portées atteintes pour les races Bengal et Maine Coon, dans notre
¢tude, est supérieure aux valeurs du LOOF (respectivement 3,34 et 3,68 chatons par portée).
Les valeurs du LOOF concernant la taille des portées sont calculées a partir du nombre de
chatons déclarés au LOOF, et non a partir du nombre de total de chatons de la portée présents
a la naissance. Ainsi, les chatons décédés rapidement apres leur naissance ne sont pas pris en
compte dans les calculs du LOOF. Ceci explique probablement en grande partie la différence
observée entre les valeurs du LOOF et les notres concernant la taille des portées. De plus, le
faible nombre de portées étudiées dans cette étude intervient aussi dans une certaine mesure.

En ce qui concerne le pourcentage de chatons atteints de cage thoracique plate par portée, 90
% des portées présentent 1 ou deux chatons atteints. En prenant en compte la taille des
portées, la moitié des portées de notre étude ont plus d’un tiers de leurs chatons atteints de
cage thoracique plate. De plus, 16,7 % des portées ont plus de 90 % de leurs chatons affectés
par la malformation thoracique, ce qui représente un taux d’atteinte considérable.

Dans notre ¢tude, aucune prédisposition sexuelle n’a été¢ mise en évidence. La cage thoracique
plate semble donc toucher autant les males que les femelles.
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Enfin, la médiane de 1’age des chatons au moment du diagnostic est de 5 jours, et 75 % des
¢leveurs remarquent 1’apparition de la déformation thoracique avant 1’age de 8 jours. Cet age
au diagnostic varie avec le rang de la portée atteinte. En effet, 75 % des ¢€leveurs ayant pour la
quatrieme fois une portée atteinte sont capables de détecter 1’apparition de la malformation
avant 1’age de 4 jours. Une attention particuliére des éleveurs ayant déja été¢ confronté a ce
type de malformation thoracique est ainsi trés probablement a I’origine d’un diagnostic plus
précoce.

* Evolution clinique des animaux atteints de cage thoracique plate

Dans la seule étude portant sur la cage thoracique plate dans I’espece féline, les symptomes
ont été décrits de manicre tres précise (Sturgess ef al., 1997). Cependant le suivi au long cours
de ces animaux n’a pas ¢té évalué. Notre étude s’est donc intéressée a 1’évolution clinique des
chatons atteints de cage thoracique plate. Ainsi, un tiers des animaux récupére totalement et
ne présente plus de cage thoracique aplatie a 1’age adulte. La déformation thoracique disparait
avant I’age de 4 mois pour 75 % des chatons. En revanche, prés de la moitié des chatons
atteints meurent de cette affection, ce qui représente une perte considérable pour les éleveurs.
Le pronostic de la cage thoracique plate chez le chat est ainsi trés variable, I’affection pouvant
étre parfaitement réversible ou conduire au contraire au déces de 1’animal.

e Biais et limites de I’étude

La population cible de cette ¢tude était la population des portées de chats atteints de cage
thoracique plate en France. La population source était la population des ¢leveurs de chats de
race, inscrits au LOOF en France. Enfin, I’échantillon de notre étude était constitué de la
population des ¢leveurs de chats de race, inscrits au LOOF, et ayant déja eu une portée de
chats atteints de cage thoracique plate.

Il n’existe pas, a priori, de biais d’échantillonnage entre la population cible et la population
source, puisque le questionnaire a été¢ envoy¢ a tous les clubs d’¢éleveurs de chats de race en
France. Cependant, il existe trés probablement un biais d’échantillonnage entre la population
source et I’échantillon de 1’étude. En effet, il y a non représentativité¢ entre la population
source et I’échantillon si la raison pour laquelle les ¢levages ne font pas partis de I’échantillon
dépend de la présence de cage thoracique plate. En particulier, si les refus de participation a
I’enquéte sont liés a la présence de cage thoracique plate, ce qui est probablement le cas dans
notre ¢étude, alors I’estimation du nombre de races atteintes de cage thoracique plate, et le
nombre de portées atteintes par ¢leveurs ont probablement été sous-estimés ou surestimés.

De plus, 1’étude présente €galement probablement des biais de mesure. En effet, le diagnostic
de cage thoracique plate peut s’avérer compliqué dans les formes trés modérées sans signe
clinique associé. Ainsi, le nombre de portées atteintes par élevage et le nombre de chatons
atteints par portée ont pu €tre sous-estimés.

Enfin, la subjectivité¢ des réponses données par les éleveurs, notamment sur 1’évolution des
signes cliniques peut ¢galement étre a 1’origine d’un biais de mesure.

Les limites sus-citées sont néanmoins propres a toute étude rétrospective se basant sur 1’envoi
d’un questionnaire. La réalisation de ce type d’étude est cependant plus courte et moins chére
que celle d’une étude prospective, et les résultats sont interprétables si les biais sont
correctement pris en compte, ce qui est le cas ici.
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II. ETUDE N°2: ASPECTS GENETIQUES DE LA CAGE
THORACIQUE PLATE CHEZ LE BENGAL EN FRANCE

1. Objectifs de I’étude n°2

L’objectif de cette étude a ¢été¢ de déterminer le mode de transmission de la cage thoracique
plate chez le Bengal en France.

2. Matériel et méthode de I’étude n°2

Deux ¢éleveurs de chats de race Bengal ayant déja rencontrés des chatons atteints de cage
thoracique plate dans leur élevage ont accepté de participer a notre étude. Les pedigrees sur 4
générations des chatons atteints ont ¢té récoltés par mail et analysés. Le sexe de chaque
animal a également été renseigné. Des compléments d’informations concernant les portées
atteintes ont été obtenus par entretien téléphonique avec les deux éleveurs.
En raison des liens de parenté entre les animaux des deux ¢levages, un unique arbre
généalogique a pu étre constitué pour les deux élevages a 1’aide du logiciel Genopro
(Www.genopro.com).
Concernant la cage thoracique plate, le phénotype des animaux de I’arbre généalogique a été
déterminé et les animaux ont été classés en 3 catégories par les deux éleveurs :
- lorsque I’animal était atteint avec certitude de cage thoracique plate, 1’animal était
classé comme « atteint »,
- lorsque I’animal était cliniquement sain, I’animal était classé comme « sain »,
- lorsque I’¢éleveur n’arrivait pas a déterminer avec certitude le phénotype de 1’animal,
ce dernier était classé comme « douteux ».
Les familles présentant un chaton avec un phénotype « douteux » ont été exclu de 1’analyse
génétique visant a déterminer le mode de transmission de la cage thoracique plate.

Quatorze familles présentant au moins un individu « atteint » de cage thoracique plate ont
ainsi été extraites de 1’arbre généalogique. Elles ont ét¢ définies comme familles atteintes de
cage thoracique plate. Les principes utilisés pour déterminer le mode de transmission de la
cage thoracique plate chez le Bengal sont ceux de la génétique Mendélienne. Le Tableau 20
regroupe les caractéristiques des différents modes de transmission génétique. Les données des
14 familles atteintes de notre étude ont été comparées a ces différents modeles de
transmission.

De plus, une comparaison de nos données avec les pourcentages théoriques de malades et de
sains attendus dans les portées en fonction du mode de transmission, en connaissant le
phénotype des parents, a été réalisée a I’aide du test de Chi-deux. L’obtention d’une valeur de
p < 0,05 a permis de conclure a un résultat significatif.

63



Tableau 20 : Principales caractéristiques des différents modes de transmission génétique

Modes de
transmission

Principales caractéristiques

Autosomique
dominant a
pénétrance

compléte

Le geéne muté est localisé sur ’'une des 18 paires de chromosomes
autosomes

L’un des deux parents d’un individu affecté¢ est généralement
affecté

La maladie et transmise et affecte les deux sexes

Un individu né d’un mariage entre un parent atteint et un parent non
atteint a un risque de 50 % d’étre affecté

Autosomique
récessif

Le geéne muté est localisé sur ’'une des 18 paires de chromosomes
autosomes

Un individu affecté est généralement issu de parents non affectés
Les parents des individus affectés sont généralement des porteurs
asymptomatiques

On observe une fréquence plus ¢levée de la maladie dans le cas de
mariages consanguins

La maladie affecte les deux sexes

Apreés la naissance d’un individu atteint, chaque nouveau-né
supplémentaire a un risque de 25 % d’étre atteint

Dominant liée a
I’X

Le géne muté est localisé sur le chromosome sexuel X

La maladie affecte les deux sexes, les femelles plus souvent que les
males

Au moins I’un des deux parents d’un individu atteint est atteint

Un individu né d’une femelle atteinte a un risque de 50 % d’étre
affecté, indépendamment du sexe

Un male atteint transmet le phénotype « atteint » a toutes ses filles,
mais a aucun de ses fils

Récessif liée a I’X

Le géne muté est localisé sur le chromosome sexuel X

La maladie affecte majoritairement des individus males

Les males atteints naissent généralement de parents non atteints

Le pére d’une femelle atteinte est atteint par la maladie

Si les deux parents sont atteints par la maladie, toute la portée est
alors atteinte

Lié au
chromosome Y

Le géne muté est localisé sur le chromosome sexuel Y
La maladie affecte seulement les males

Tous les males atteints ont un pere atteint et tous les fils d’un male
atteint sont atteints

La composante génétique de la maladie est sous la dépendance de
nombreux genes
Il n’existe pas de ratios prédictifs de sains et d’atteints dans les

Polygenique portées car le nombre de génes impliqué est inconnu
Les males et les femelles peuvent étre touchés, dans des proportions
variables
Lié a ’ADN Le geéne muté est localisé sur I’ADN mitochondrial
mitochondrial La transmission est exclusivement maternelle
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3. Résultats de I’étude n°2

3.1. Exclusion des facteurs environnementaux

Les deux ¢leveurs de Bengal impliqués dans 1’étude n°2 vivent dans 2 départements
différents, et présentent des techniques d’¢levage différentes. En effet, la nourriture donnée
aux chats, et les conditions d’¢levage ne sont pas les mémes dans ces deux élevages. De plus,
les animaux sont correctement vaccinés et vermifugés. Enfin les animaux atteints et leurs
parents ne possédent pas, a la connaissance des éleveurs, de maladies concomitantes. Il
apparait donc peu probable que seuls des facteurs environnementaux interviennet dans le
développement de la cage thoracique plate.

3.2. Mise en évidence d’un mode de transmission génétique de la cage thoracique
plate chez le Bengal

Quatorze familles atteintes de cage thoracique plate ont été reconstituées a partir des données
récoltées des deux ¢€leveurs de 1’é¢tude (Figure 19).
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Figure 19 : Représentation schématique des 14 familles de 1’étude n°2
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Les 14 familles de notre étude comprenaient 34 parents, et 54 enfants. Tous les parents étaient
des animaux « sains », a I’exception d’une femelle atteinte de cage thoracique plate qui a eu
une portée accidentelle avec un male « sain». Parmi les chatons de I’étude, 26 étaient
« sains » et 28 étaient « atteints ». Le Tableau 21 regroupe les informations sur les chatons de
I’étude.

Tableau 21 : Classification des 54 chatons de I’étude génétique en fonction de leur sexe
et de leur phénotype concernant la cage thoracique plate

Males Femelles Total
| OIS 13 13 26
cliniquement sains
Chatons malades 17 11 28
Total 30 24 54

28/54 (52 %) enfants inclus dans I’étude n°2 étaient atteints de cage thoracique plate. Ces
derniers avaient des parents « sains », a I’exception des enfants 8F, 8G et 8H issus d’une mere
« atteinte ». La cage thoracique plate touchait aussi bien les males que les femelles. Ainsi,
17/28 (56 %) animaux atteints étaient des males, et 11/28 (44 %) étaient des femelles. Le
pourcentage de males atteints parmi les males était de 56,7 % (13/30), et le pourcentage de
femelles atteintes parmi les femelles était de 45,8 % (11/24).

Nos résultats ont été confrontés aux différents modes de transmission génétique présentés
dans le Tableau 20 :

*  Transmission liée au chromosome Y
Lors de transmission liée au chromosome Y, seuls les males sont atteints, et tous les males
atteints ont un pere atteint.
Dans notre étude, la cage thoracique plate touchait des males, mais également des femelles
(44% des animaux atteints). De plus, aucun pere n’était atteint de cage thoracique plate. La
cage thoracique plate n’est donc pas une maladie a transmission liée au chromosome Y.

*  Transmission dominante liée a I’X
Lors de transmission dominante liée a I’X, au moins I'un des deux parents d’un individu
atteint est ¢galement atteint.
Dans notre ¢étude, les parents des individus atteints de cage thoracique plate étaient presque
tous sains. La cage thoracique plate n’est donc pas une maladie a transmission dominante li¢e
al’X.

* Transmission récessive liée a I’X
Lors de transmission récessive liée a I’X, toutes les femelles atteintes ont un pére atteint par la
maladie.
Dans notre étude, toutes les femelles atteintes de cage thoracique plate avaient un pere
cliniquement sain. La cage thoracique plate n’est donc pas une maladie a transmission
récessive liée a I’X.

* Transmission liée a ’ADN mitochondrial
Lors de transmission liée a I’ADN mitochondrial, les méres des animaux atteints sont parfois
atteintes. De plus, ce sont uniquement les méres qui transmettent la maladie.
Dans notre étude, tous les animaux, a I’exception de la famille 8, avaient des meres
cliniquement saines. De plus, certains animaux atteints de I’étude n’avaient en commun que
leur pére. La cage thoracique plate n’est donc pas une maladie a transmission liée a I’ADN
mitochondrial.
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*  Transmission autosomique dominante
Lors de transmission autosomique dominante, tout animal atteint a au moins un parent atteint.
Dans notre ¢étude, tous les parents des animaux atteints de cage thoracique plate étaient
cliniquement sains (a 1’exception de la famille 8). La cage thoracique plate n’est donc pas une
maladie a transmission autosomique dominante.
Le mode de transmission autosomique dominant peut €tre modifi¢ par un phénomene de
pénétrance incompléte : des individus génétiquement atteints (hétérozygotes) n'expriment
alors pas forcément les signes cliniques de la maladie. Des chatons atteints peuvent donc
parfois naitre de 2 parents sains. Compte tenu du grand nombre de portées atteintes issues de
deux parents indemnes, ce mode de transmission autosomique dominant a pénétrance
incompléte est cependant trés peu probable pour nos portées.

* Transmission autosomique récessive
Lors de transmission autosomique récessive, les animaux atteints sont homozygotes pour
I’allele muté, c’est-a-dire qu’ils possédent les deux copies du geéne sous leur forme mutée. Les
deux parents sont hétérozygotes pour 1’alléle muté. Ils sont donc porteurs de la mutation mais
cliniquement sains. Ils peuvent engendrer des individus atteints males ou femelles. Deux
individus porteurs hétérozygotes produisent statistiquement : 25 % d’individus homozygotes
atteints, 50 % d’individus hétérozygotes porteurs sains, et 25 % d’homozygotes sains, soit 25
% d’animaux atteints et 75 % d’animaux sains.
De méme, un individu homozygote atteint et un individu hétérozygote sain produisent
statistiquement : 50 % d’individus hétérozygotes porteurs sains et 50 % d’animaux
homozygotes atteints.
Dans notre étude, la cage thoracique plate affectait aussi bien les males (54 %) que les
femelles (44 %). Une comparaison de nos données avec les pourcentages théoriques attendus
d’animaux malades et d’animaux sains, dans le cadre d’une transmission autosomique
récessive, avec deux parents sains, a ¢té effectuée a 1’aide du Chi-deux (Tableau 22).

Tableau 22 : Comparaison du nombre d’animaux sains et atteints de cage thoracique
plate de notre étude avec les nombres théoriques attendus dans le cadre d’une
transmission autosomique récessive, lorsque les deux parents sont sains

Animaux malades Animaux sains Total
Nombre observé 28 26 54
Pourcentage théorique attendu 25 % 75 %
Nombre théorique 14 40
attendu 54

Une différence significative a été observée (p= 0,006) entre le nombre d’animaux malades et
sains observés dans notre ¢tude et le nombre théorique attendu d’animaux malades et sains
dans le cadre d’une transmission autosomique récessive, lorsque les deux parents sont sains.
Ainsi, la cage thoracique plate n’est pas une maladie a transmission autosomique récessive.
Ceci est confirmé par la comparaison de nos données, lorsque 1’un des deux parents est atteint
et I’autre sain, avec les nombres théoriques attendus d’animaux malades (50 %) et d’animaux
sains (50 %). En effet, si I’on étudie la famille 8, les parents 8D (atteinte) et 8E (sain) ont
deux enfants. Dans le cadre d’une transmission autosomique récessive, un enfant devrait étre
atteint de cage thoracique plate et I’autre sain. Cependant, nous avons remarqué que les
enfants 8F et 8G étaient tous les deux atteints. Ceci vient confirmer que la cage thoracique
plate n’est pas une maladie a transmission autosomique récessive.
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* Transmission polygénique

Lors de transmission polygénique, les males et les femelles peuvent étre atteints dans des
proportions variables. Il n’y a pas de ratios prédictifs concernant le nombre d’animaux atteints
et sains attendus, puisque 1’apparition de la maladie est dépendante d’un nombre inconnu de
genes. Ainsi, une maladie héréditaire peut Etre suspectée de présenter un mode de
transmission polygénique lorsque tous les autres modes de transmission ont été exclus.

Dans notre ¢tude, aussi bien les males que les femelles étaient atteints de cage thoracique
plate. De plus, tous les autres modes de transmission ont ét¢ exclus précédemment. La cage
thoracique plate chez le Bengal a donc probablement un mode de transmission polygénique.

3.3. Consanguinité des chats Bengal atteints de cage thoracique plate

Dans notre étude, les animaux atteints de cage thoracique plate possédaient de nombreux
ancétres communs, ce qui est a ’origine d’un fort taux de consanguinité chez les chats Bengal
(Figure 20).

Au sein des premicres portées atteintes, seuls 1 ou 2 animaux par portée €taient atteints de
cage thoracique plate. En revanche, au fur et a mesure des générations, il semble que de plus
en plus de chatons par portée soient atteints par la maladie. Dans le cadre d’une transmission
polygénique, comme démontrée dans notre ¢tude, 1’augmentation du nombre de chatons
atteints par portée au fur et a mesure des générations traduit probablement I'accumulation
d'alleles déléteres impliqués dans 1'affection, du fait des mariages consanguins pratiqués.
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Figure 20 : Arbre généalogique des chats Bengal atteints de cage thoracique plate
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4. Discussion de I’étude n°2

Dans 1’¢étude n°2, nous n’avons pas mis en ¢vidence de facteurs environnementaux communs
aux deux ¢levages de Bengal. Il semble ainsi fort peu probable que des facteurs
environnementaux soient a eux seuls a l’origine de la cage thoracique plate. Ceci était
fortement pressenti dans 1’étude n°1, puisque 32 ¢leveurs de 13 races de chats et exercant leur
activité¢ dans 15 régions francaises différentes présentaient des chatons atteints par cette
maladie. Ces ¢levages n’avaient pas de signes environnementaux communs apparents.

L hypothése d’une transmission génétique de la cage thoracique plate a donc été renforcée.
L’¢étude n°2 a permis de montrer que la cage thoracique plate se transmet probablement chez
le Bengal de génération en génération selon un mode polygénique, c’est-a-dire qu’elle fait
intervenir plusieurs geénes, de nature et en nombre inconnu a [’heure actuelle. La
consanguinité¢ des chatons atteints permet de suspecter 1'accumulation d'alleles délétéres au
cours des générations de mariages consanguins, ce qui ferait augmenter la proportion de
chatons atteints dans les portées au fil des générations. Ainsi, alors que la maladie ne touchait
qu’un seul chaton par portée dans les premieres générations, elle a atteint presque les ¥ des
chatons dans les portées les plus récentes.

Cette augmentation nette du nombre de chatons atteints par portée chez le Bengal a des
conséquences importantes pour les éleveurs. En effet, dans 1’étude n°1, nous avons montré
que 50 % des chatons atteints de cage thoracique plate décédaient de 1’affection, et seul 34 %
des chatons malades récupéraient totalement. La perte économique pour I’éleveur peut donc
étre importante en particulier lorsqu’il éléve peu de portées par an.

Pour diminuer 1’apparition de la maladie dans la race Bengal, il faudrait théoriquement :

- effectuer un dépistage génétique de la maladie chez tous les animaux reproducteurs de

la race,
- écarter systématiquement de la reproduction les chatons atteints de cage thoracique
plate, ainsi que leurs fréres et sceurs.

Le dépistage génétique de la cage thoracique plate est impossible a réaliser a I’heure actuelle
puisque les genes impliqués dans I’apparition de la maladie ne sont pas connus. De plus,
I’éviction systématique des chatons atteints de cage thoracique plate et de leurs fréres et sceurs
poserait un probléme majeur pour les deux éleveurs de 1’étude. En effet, cela entrainerait
I’éviction de la quasi-totalité des animaux reproducteurs des deux €levages, en raison de la
forte consanguinité des animaux atteints.
Ce constat est applicable a I’ensemble de la race Bengal en ce qui concerne la cage thoracique
plate ou tout autre maladie génétiquement transmissible, car elle posséde un effet fondateur
fort. La race Bengal a pour origine huit femelles issus de croisements entre un petit 1€opard
d’Asie (Prionalurus bengalensis bengalensis) et un chat domestique. Ces femelles furent les
fondatrices de la race Bengal, et mariées a des Mau Egyptiens, des Burmese, des American
Shorthair et des Siamois. Les descendants furent ensuite sélectionnés sur les motifs de leur
robe, ainsi que sur leur caractere. L’objectif était de créer un chat ayant les caractéristiques
morphologiques du prionalurus bengalensis bengalensis et le caractére sociable du chat
domestique. Les premiers animaux présentant ces deux critéres ont ensuite été mis a la
reproduction et utilisés dans le monde entier, ce qui explique le fort effet fondateur de la race.
L’apparition de maladies génétiquement transmissibles est alors difficile a éviter, puisque les
animaux ont de nombreux ancétres communs.

Les recommandations théoriques sont donc difficiles a mettre en pratique, et n’entrainerait
aucune adhésion de la part des éleveurs de chats de race Bengal. Cependant, il semble
nécessaire a I’heure actuelle et au vu de la progression de la maladie dans les portées :
- d’écarter de la reproduction les animaux atteints de cage thoracique plate,
- de marier des animaux ne présentant aucun ancétre commun sur 4 générations, afin de
diminuer la consanguinité et de favoriser ainsi I’hétérozygotie.
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A terme, si la cage thoracique plate persiste de manieére importante dans les ¢élevages, il
faudrait peut-étre envisager d’effectuer a nouveau des croisements entre des Bengal et des
chats d’une autre race non prédisposée a la cage thoracique plate, afin de favoriser
I’hétérozygotie et donc de diminuer la fréquence d’apparition de cages thoraciques plates dans
les ¢levages.
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CONCLUSION

A notre connaissance, la cage thoracique plate n’avait pas fait I’objet d’une étude spécifique
dans la race féline. Les deux études rétrospectives de cette thése ont permis d’apporter des
informations épidémiologiques, cliniques et pronostiques sur cette affection chez le chat en
France, ainsi que des informations génétiques chez le Bengal.

Notre premiere ¢tude démontre que la cage thoracique plate se développe chez de nombreuses
races de chat, comme le Maine Coon, le Bengal, le Norvégien, le Munckin, le Chartreux, le
Siamois, le Persan, I’Angora Turc, le Burmese, le Scottish, le Tonkinois, le Ragdoll et le
Devon Rex. Aucune prédisposition sexuelle n’a ét¢é mise en évidence dans notre premiere
étude.

Le taux d’atteinte des chatons varie par portée, allant jusqu’a 90 % de chatons atteints par
portée pour pres de 20 % des portées étudiées. Les chatons atteints développent une cage
thoracique plate a un dge médian de 5 jours, et prés de la moitié meurent de cette affection
dans les premiéres semaines de vie. Seul 34 % des chatons atteints récuperent totalement de la
maladie.

Apres exclusion des facteurs environnementaux, notre deuxieéme étude montre que la cage
thoracique plate semble transmise génétiquement de génération en génération selon un mode
polygénique. La forte consanguinit¢ des chatons atteints a permis de mettre en lumiére
I’existence d’un effet seuil, au dela duquel le nombre de chatons atteints par portée augmente
de manicre conséquente. La présence d’un pool génétique restreint au sein de la race Bengal
rend 1’éradication de la maladie difficile. En raison de 1’absence de tests de dépistage, les
¢leveurs devraient impérativement retirer les animaux atteints de la reproduction, et si
possible leurs fréres et sceurs, afin de limiter la transmission de la cage thoracique plate.

Bien qu’un mode de transmission ait ét¢ mis en évidence chez le Bengal, il est possible que ce
dernier soit différent chez les autres races de chats citées précédemment, comme c’est le cas
pour de nombreuses maladies génétiquement transmissibles. Il paraitrait ainsi pertinent de
réaliser une étude de pedigrees chez les 12 autres races de chats de I’étude n°1, afin de mettre
en évidence les modes de transmissions pour chaque race. Notons enfin que si le mode de
transmission polygénique est confirmé par des études ultérieures chez le Bengal ou dans
d'autres races, la recherche des génes de prédisposition a la cage thoracique plate sera longue
et complexe, les maladies multifactorielles (polygéniques) étant particulicrement difficiles a
étudier.
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Annexe 1 : Questionnaire a destination des €éleveurs de chats de race

A Ecole nationale vétérinaire d'Alfort

Questionnaire a destination des éleveurs

Veuillez remplir ce questionnaire sur ordinateur et le renvoyer par mail

avant le 30/04/2014 a I’adresse suivante :

marineminnaert.enva@gmail.com

Préambule : Qu’est ce que le syndrome de la cage thoracique plate ?

Il s’agit d’une déformation de la cage thoracique qui consiste en un aplatissement du sternum,
et qui apparait aux alentours de 3-4 jours apreés la naissance. L’atteinte peut €tre 1égére ou
marquée, et entrainer dans ce dernier cas des difficultés respiratoires, un refus de téter et par
conséquent des retards de croissance. L’évolution de cette déformation est variable : elle peut
persister tout au long de la vie de 1’animal, régresser aux alentours de 3-4 mois, ou encore

entrainer la mort de 1’animal.

Attention : Le syndrome de la cage thoracique plate est différent du pectus excavatum.

“ Cranial

FLAT CHEST

Syndrome de la cage thoracique plate
(ou flat chest) :

- sternum  entiérement  aplati,
angulation sternum-cotes marquée.

Pectus excavatum :

- sternum en « S », raccourcissement
de la cavité thoracique marqué au
niveau de la 10  vertébre
thoracique. Souvent associé a une
cyphose.

PECTUS EXCAVATUM (FUNNEL CHEST)

Fioure 1: Différence entre la cage thoracique plate

et le pectus excavatum (d’apreés

K.Sturgess)
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- Qu’est ce que la cyphose ?
Il s’agit d’une déformation craniale de la colonne vertébrale thoracique.

Cyphose

Figure 2 : Cyphose chez un chaton ( d’apres K. Sturgess)

1) Questions générales

- Quelle race de chat ¢levez vous majoritairement dans votre ¢€levage :

- En quelle année avez vous commencé I’¢levage de cette race

- Dans quel département exercez vous votre activité (notez le n°du département) : .........
- Avez vous déja eu des chatons atteints du syndrome de la cage thoracique plate ?
OUl / NON

Si vous avez répondu oui a la question précédente, veuillez répondre a la section 2)
Veuillez renvoyer le questionnaire méme si vous avez répondu non a la question précédente.

- En quelle année pour la premiére fois avez vous eu des chatons atteints de ce syndrome?
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2) Concernant la/les portées atteinte(s)

Portée Portée Portée Portée Portée Portée
atteinte | atteinte | atteinte | atteinte | atteinte | atteinte
n°l n°2 n°3 n°4 n°s n°6

Année
(ex.: 2009 ;
2010...)

Nombre de | Males= Males= Males= Males= Males= Males=
chatons nés
au cours de | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles=
I’année ci-
dessus

Nombre Males= Males= Males= Males= Males= Males=
total de
chatons de | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles=
la portée
Nombre de | Males= Males= Males= Males= Males= Males=
chatons
atteints Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles= | Femelles=
dans la
portée

Age

d’apparition
de la
déformation
thoracique
(en jours)

Remarque 1 : Concernant I'année (1°° ligne du tableau) : Ecrivez « 2009 » dans la case
correspondante pour une portée née entre le 1 janvier 2009 et le 31 décembre 2009.
Remarque 2 : Par exemple, si dans la portée atteinte, 3 madles ont été touchés et aucune
femelle, veuillez noter : « Males »=3 ; « Femelles »=0
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3) Concernant I’évolution des symptomes

Pour la question suivante, notez le nombre de chatons qui ont totalement récupéré/sont
morts/sont toujours handicapés pour chaque portée atteinte.

NB : les portées figurant dans ce tableau doivent correspondre aux portées du tableau
précédent.

Ex. : la portée n°l de ce tableau doit correspondre a la portée n°l du tableau précédent,
etc......

Portée
atteinte
n°l

Portée
atteinte
n°2

Portée
atteinte
n°3

Portée
atteinte
n°4

Portée
atteinte
n°5

Portée
atteinte
n°6

Nombre de chatons qui ont

totalement récupérés (ne
présentant plus de cage
thoracique aplatie) et age
de disparition de
I’affection le cas échéant
(en mois)

Nombre de chatons vivants
présentant  toujours un
handicap :

A= aplatissement de Ila
cage thoracique
uniquement

B= aplatissement
thoracique et cyphose*

C= aplatissement
thoracique et difficulté
respiratoire, fatigabilité
plus importante

NB: Un animal atteint
appartient soit a la catégorie
A, soit a la B, soit a la C
Nombre de chatons qui
sont morts de cette
affection

*Définition de cyphose en page 1.
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Annexe 2 : Feuille d'informations a destination des éleveurs de chats de race

EnvA

A Ecole nationale vétérinaire d'Alfort

e | N Lﬂ"

Maisons-Alfort, le 16/11/2013

Madame, Monsieur,

Je suis étudiante en 5™ année a 1’Ecole Nationale Vétérinaire d’Alfort, et dans le cadre de
mon cursus, je réalise une thése universitaire qui a pour sujet le syndrome de la cage
thoracique plate (Flat Chest Kitten Syndrom) chez le Bengal, en collaboration avec le service
de cardiologie de I’Ecole Vétérinaire (UCA) (Pr. Valérie Chetboul) et le service de génétique
(M. Abitbol).

Cette affection, peu décrite dans la littérature scientifique, semble toucher de nombreuses
races de chat, en particulier les races orientales et le Bengal. Il s’agit d’un aplatissement de la
cage thoracique au niveau du sternum entrainant des difficultés respiratoires (du fait d’un
volume thoracique réduit), des problémes de croissance, et conduisant dans les cas les plus
séveres a la mort.

Elle n’est généralement pas présente a la naissance, et se développe vers 4-5 jours. Certains
cas semblent régresser spontanément verts 1’age de 3-4 mois.

La premicere partie de mon travail consiste en I’étude de la maladie (symptomes, évolution des
signes cliniques, pronostic).

La seconde partie de mon travail consiste en 1’étude génétique de la maladie, en collaboration
avec deux ¢leveurs de chats de race Bengal.

C’est pour la premicre partie de ce travail que je vous sollicite aujourd’hui.

Vous trouverez ci-joint un questionnaire simple et rapide a remplir qui est une base essentielle
a mon travail. Les réponses que vous apporterez seront traitées de maniere brute, dans le seul
but d’estimer le pourcentage de chats atteints : seules les données contenues dans le
questionnaire seront conservées (aucune donnée personnelle ne sera enregistrée).

Si vous avez des questions a propos du questionnaire ou de la maladie, vous pouvez me
contacter par mail a I’adresse suivante : marineminnaert.enva@gmail.com

En vous remerciant par avance de 1’intérét que vous porterez a cette étude,

Cordialement,
Marine Minnaert
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ETUDE RETROSPECTIVE DE LA CAGE THORACIQUE PLATE
CHEZ LE CHAT : CARACTERISTIQUES EPIDEMIOLOGIQUES ET
CLINIQUES, PRONOSTIC ET ASPECTS GENETIQUES

Auteur : MINNAERT Marine

Résumé :

Dans une premiére partie, 1’auteur réalise une étude bibliographique portant dans un premier
temps sur la classification des malformations thoraciques antérieures chez I’homme, dans un
second temps sur une étude comparative du pectus excavatum chez ’homme et chez les
carnivores domestiques, et dans un troisiéme temps sur la cage thoracique plate dans I’espece
féline. Puis, dans une seconde partie, I’auteur présente deux études rétrospectives, la premiere
portant sur 60 portées de chats de races différentes, regroupant 91 chatons atteints de cage
thoracique plate, la seconde portant sur 28 chats de race Bengal atteints de cage thoracique
plate.

La cage thoracique plate est une affection trés peu décrite dans la littérature scientifique
vétérinaire. Anatomiquement, la déformation ressemble fortement au pectus excavatum de
type II décrit en médecine humaine.

Les objectifs de la premiere étude rétrospective €taient de déterminer les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques et le pronostic de la cage thoracique plate dans 1’espece féline en
France. Nos résultats démontrent que de nombreuses races de chats peuvent étre atteintes de
cage thoracique plate. L’affection survient généralement de maniére sporadique dans les
¢levages, cependant, certains éleveurs remarquent que prés de 90 % des chatons de leurs
portées sont atteints. L’age médian au diagnostic est de 5 jours [3; 8]. Prés de 50 % des
chatons atteints de cage thoracique plate meurent de I’affection, et seulement 34 % retrouvent
une cage thoracique d’aspect normal a I’age adulte. Pour ces derniers, 1’age médian auquel la
déformation thoracique disparait est de 3 mois (2 ; 4).

L’objectif de la seconde étude prospective était d'évaluer le caractére héréditaire de la cage
thoracique plate et le cas échéant de mettre en évidence son mode de transmission génétique
chez le Bengal. Nos résultats démontrent que la cage thoracique plate se transmet sur un mode
polygénique chez le Bengal et la forte consanguinité des animaux a permis de mettre en
évidence I’existence d’un effet seuil de la maladie.
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A RETROSPECTIVE STUDY OF FLAT CHESTED KITTEN
SYNDROME IN CATS: EPIDEMIOLOGIC AND CLINICAL
FEATURES, PROGNOSIS AND GENETIC ASPECTS

Author : MINNAERT Marine

Resume :

The author first presents a bibliographic review about the classification of anterior congenital
chest wall deformities in humans, comparative features of pectus excavatum in humans and
small animals, and flat-chested kitten syndrome in cats. Then, the author discloses two
retrospective studies, the first one about 60 litters of cats from different breeds, including 91
kittens suffering from flat chested-kitten syndrome, and the second one about 28 Bengal
kittens suffering from flat chested-kitten syndrome.

Flat-chested kitten syndrome is not well described in veterinary scientific litterature.
Anatomically, the deformation strongly resembles type Il of pectus excavatum described in
human medicine.

The aims of the first retrospective study were to determine the epidemiologic and clinical
features, and the prognosis of flat-chested kittens syndrome in France. Our results show that
numerous breeds of cat can be affected by the flat-chested kitten syndrome. The disease
appears sporadically in catteries, but some breeders have noticed that more than 90% of
kittens in their litters may be affected. The median age at diagnosis is 5 days [3 ; 8]. Almost
50% of the affected kittens die and only 34% recover from the condition. For the latter
animals the median age of recovery is 3 months [2 ; 4].

The aim of the second retrospective study was to determine the genetic inheritance pattern in
Bengal cats. Our results show that flat-chested kitten syndrome is a polygenic disease in the
Bengal breed and that the high level of inbreeding in these cats has brought to light a disease
threshold effect.
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