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La fonction du ventricule droit (VD) constitue une entité nouvellement connue. Elle est
considérée comme un déterminant pronostique majeur dans la prise en charge d’un certain
nombre de pathologies cardiaques comme I'insuffisance cardiaque et les infarctus du
myocarde.

La déformation myocardique mesurée par speckle tracking constitue une méthode
récemment introduite parmi les autres méthodes d’évaluation de la fonction VD. Elle a
I'avantage d’étre semi-automatisée, indépendante de I’angle, reproductible et donc plus
fiable. Elle est de ce fait largement validée chez la population adulte et dans plusieurs
situations pathologiques comme les cardiomyopathies dilatées et les cardiopathies
ischémiques. Cependant, cette technique reste peu évaluée chez la population pédiatrique ce
qui limite son utilisation en pratique courante.

La CIV quant a elle constitue la cardiopathie congénitale la plus fréquente. Son
pronostic est lié a la sévérité de la cardiopathie, la rapidité de la prise en charge, le
retentissement sur les cavités cardiaques ainsi que les pressions pulmonaires.

L’évaluation de la fonction ventriculaire droite chez les enfants opérés pour cette
cardiopathie congénitale reste limitée. Ceci est di a plusieurs raisons: d’une part les
communications inter-ventriculaires ont été longtemps considérées comme des pathologies
curables permettant un rétablissement d’une anatomie et d’une fonction cardiaque normales
apres la chirurgie ; d’autre part, cette entité concerne essentiellement I’enfant qui est réputé
d’avoir une capacité de récupération totale des fonctions cardiaques aprés une chirurgie
cardiaque par rapport a I’adulte. En plus, I’évaluation de la fonction ventriculaire droite chez
les enfants par les méthodes échocardiographiques conventionnelles reste trés chronophage
exigeant un calme et un repos totaux des patients, ce qui reste difficile a obtenir en
pratique. De ce fait, le strain longitudinal global du ventricule droit pourrait constituer une
alternative intéressante chez cette population et permettrait I’évaluation de la fonction
ventriculaire droite en un temps court et le dépistage de la dysfonction ventriculaire droite

chez une population considérée a tort comme étant similaire a la population saine.
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Ainsi 'objectif principal de notre étude est I’évaluation de la fonction ventriculaire
droite chez les enfants opérés pour CIV par les paramétres conventionnels de I’étude
échocardiographique du ventricule droit et par Strain longitudinal global du VD, avec I’étude
des corrélations entre ces différents parametres.

Secondairement, nous avons essayé d’étudier la faisabilité du strain longitudinal global
du VD par speckle tracking et les facteurs associés a la dysfonction ventriculaire droite chez

les enfants opérés pour CIV.
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. Objectifs de I’étude

1. Objectif principal de I’étude :

- Evaluer la fonction ventriculaire droite chez les enfants opérés pour CIV par les
parametres conventionnels de I’étude échocardiographique du ventricule droit et
par Strain longitudinal global du VD, et étudier les corrélations entre ces
différents parametres.

2. Objectifs secondaires :

- Evaluer la faisabilité du Strain longitudinal global du VD par Speckle Tracking
chez les enfants opérés pour CIV.

- Etudier les facteurs associés a la dysfonction ventriculaire droite chez les enfants

opérés pour CIV.

Il. Population de I'étude

Nous avons recueilli les données des enfants (0-18 ans) opérés pour communications
inter-ventriculaires et suivis au laboratoire des explorations fonctionnelles du service de
Cardiologie de I’Hopital Errazi, CHU Mohamed VI durant la période qui s’étend de Janvier

2019 a Décembre 20109.

1. Criteresd’inclusion:

Nous avons inclus dans notre étude les enfants opérés pour communications inter-
ventriculaires, I'enfance étant la période qui s’étend de 0 a 18 ans conformément a
la définition de 'OMS :

> Nouveau-né : 0- 28 jours

> Nourrisson : 1 - 23 mois
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> Petite- enfance : 2 - 5 ans
> Enfance:6- 11 ans

» Adolescence: 11 - 18 ans

2. Critéres d’exclusion:

Nous avons exclus de notre étude:
—Les enfants suivis pour communications inter-ventriculaires, non opérés.
—Les enfants dont la communication inter-ventriculaire a été respectée ou fermée
spontanément.
—-Les enfants opérés pour des communications inter-ventriculaires associées a
d’autres cardiopathies congénitales pouvant modifier le retentissement
fonctionnel et hémodynamique des CIV comme la sténose pulmonaire, la CIA ou

entrant dans le cadre d’une cardiopathie congénitale complexe.

I1l. Méthodologie

1. Typedel’étude:

Il s’agit d’une étude observationnelle monocentrique, menée au laboratoire des
explorations fonctionnelles du service de cardiologie du CHU Mohamed VI de Marrakech sur
une durée s’étalant sur un an, de Janvier 2019 a Décembre 2019.

2. Recueil des données :

1°"¢ étape :

Nous avons receuilli les données des enfants des registres des patients opérés pour
CIV suivis au laboratoire des explorations fonctionnelles du service de cardiologie du CHU

Mohamed VI.
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Les patients dont I’étude du dossier clinique correspondait aux critéeres d’inclusion de

notre étude ont été convoqués au laboratoire des explorations fonctionelles.

2™ étape

— Nous avons obtenu le consentement éclairé des tuteurs légaux pour
effectuer un examen écho-cardiographique.

— Nous avons mené un interrogatoire minutieux avec les enfants et leurs
tuteurs légaux (voir fiche d’exploitation dans annexes).

— Nous avons effectué un examen clinique comportant une mesure des
constantes vitales (FC, FR, TA, Sa02), une mesure du poids, de la taille et
de I'IMC, un examen cardio-vasculaire et pleuro-pulmonaire.

- Nous avons réalisé une échographique transthoracique pour I’étude de la
fonction du ventricule droit en analysant et en confrontant les parametres

suivants :

a. Parametres de I’étude de la fonction systolique du ventricule droit :

- TAPSE : Tricuspid annular plane systolic excursion (mm), Z-SCORE TAPSE
(DS) : Le Z-SCORE TAPSE normal est compris entre -2DS et +2DS, un Z-
SCORE TAPSE< -2DS définit un TAPSE altéré.

- S’ : Vélocité systolique de I'anneau tricuspidien au Doppler tissulaire(S’)
(cm/s), Z-SCORE S’ (DS) : Le Z-SCORE S’ normal est compris entre -2DS et
+2DS, un Z-SCORE S’ < -2DS définit une onde S’ altérée.

- IVA : Accélération iso-volumétrique (m/s?) : Une valeur de I'lVA <2,2
m/s2 est considérée comme pathologique.

- Indice de Tei ou Indice de performance myocardique (IPM): Les valeurs
normales de l'indice de Tei (=Temps de contraction iso-volumétrique+

temps de relaxation isovoluétrique/temps d’ejection) sont aux alentours

-7-
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de 0,38 au doppler tissulaire et de 0,26 au doppler pulsé. Des valeurs
supérieures a 0,54 au dopller tissulaire et > 0,48 au doppler pulsé sont
pathologiques.

- FRVD : Fraction de raccourcissement du VD (%) : La fraction de
raccourcissement du VD est calculée selon la formule : ((surface
télédiastolique du VD- surface télésystolique du VD) / surface

télédiastolique du VD)x 100. Une valeur < 35% est pathologique

b. Evaluation des pressions pulmonaires :

- Mesure de la PAPs systolique a travers I'lT
- En I'absence de flux d’IT exploitable, on peut déduire la PAPs en calculant
la PAPm et la PAPd a travers le flux d’IP selon la formule : PAPs =3PAPs -
2PAPd
> PAPs < 25 mmHg : Absence d’HTP
> PAPs comprise entre 25 et 40 mmHg : HTP modérée

> PAPs > 40 mmHg : HTP moyenne a sévere

¢. Evaluation de la fonction systolique du VD par Strain longitudinal 2D:

- La déformation myocardique (strain longitudinal global) a été mesurée, sur
station de travail, en utilisant le mode 2D-speckle tracking. Les limites de
I’endocarde ont été tracées manuellement et la région d’intérét (ROI) a été
définie automatiquement par le logiciel de maniere a inclure I'ensemble du
myocarde, et ajustée manuellement si nécessaire (position et épaisseur). Les
segments qui ne pouvaient étre suivis par le logiciel étaient exclus. Le
logiciel suivait les mouvements du myocarde automatiquement et divisait le

myocarde en 3 segments par paroi : basal, médian et apical. On obtenait la
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mesure du strain régional et global et du strain rate régional pour chacun de
ces segments.

- Pour le ventricule droit, la déformation myocardique était mesurée sur la
paroi latérale en coupe apicale 4 cavités centrée sur le ventricule droit, et
sur la paroi inférieure en coupe apicale 2 cavités modifiée, centrée sur le
ventricule droit. On appelait « déformation myocardique moyenne
ventriculaire droite», la moyenne des pics systoliques de déformation
myocardique sur ces 6 segments. Les mesures de Strain longitudinal

global du VD ont été réalisées par un observateur unique.

Les images ont été acquises sur un échographe Vivid S6, GE, Medical System avec une sonde

ultrasonore M5S et analysées avec le logiciel MicroDicom-3.1.4-x64.

3. Analyse statistique :

L’analyse statistique a été effectuée avec le logiciel SPSS© version 16.0 par le service
d’épidémiologie et de recherche clinique du Centre Hospitalier Mohammed VI de Marrakech.

Cette analyse a été réalisée en plusieurs étapes :

1% étape:

Etude descriptive de la population étudiée :
- Description des différentes variables de I’étude dans I’ensemble de I’échantillon.
- Les variables qualitatives étaient décrites en termes de proportions.
- Les variables quantitatives étaient décrites en termes de moyenne et d’écart-type

ou médiane (minimum-maximum).
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2°™ étape :
Etude analytique de la population étudiée, en scindant nos résultats en deux sous-
groupes :
- Résultats de I'étude de la fonction du ventricule droit par les parameétres
échocardiographiques conventionnels (TAPSE, S’, IVA, Indice de TEIl, FRVD, PAPs).
- Résultats de I'étude de la fonction du ventricule droit par Strain longitudinal
global du VD (Pic systolique du Strain 2D par speckle tracking).
3*™ étape :

- Analyse des corrélations entre les parametres échocardiographiques
conventionnels de I’étude de la fonction du ventricule droit et les résultats
de l'analyse du VD par Strain longitudinal global (Strain 2D par speckle
tracking). Le coefficient de corrélation de Pearson a été utilisé pour évaluer
la corrélation entre la déformation myocardique ventriculaire droite et les
parametres usuels d’évaluation de la fonction systolique du ventricule
droit. En cas de répartition non Gaussienne, on a utilisé le coefficient de
Spearman. Une p-value < 0,05 a été considérée comme statistiquement
significative.

- Analyse univariée a la recherche des facteurs associés a la dysfonction du
ventricule droit chez les patients opérés pour CIV. Les tests statistiques de
chi2, Fisher, Student ont ont été utilisés. Pour chaque test statistique
utilisé, le test est considéré comme significatif lorsque p (degré de

signification) est inférieur a 0,05.
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4. Designde I'étude :
1" eétape : Sélection des patients

Convocation de 49 enfants opérés pour CIV

2™ gtape : Recwed des données de Fétude
# Consentement des tuteurs Egaux
# Obtention des documents relatifc au suivi des patients [andennes échocardiosr aphies, comptes

< rendus opératoires, comptes rendus d' hospitalisations)
#  |nterrogatoire

C'r Examen clinigue
= ETT:

- Paramétres conventionnels de F'étude de la fonction du VD
- Etude de 3 foncton du WD par Strain longitedinal
- Ewaluation des pressions pulmonaires

3*™ gtape : Analyse statistigue
< * Etede descriptive de b population Etudide
# Etude analytigue de la population etudiée
# Analyse des corrélations entre les paramétres conventionnels de I'étude de la fonction du
ventricule droitetles résultats de ['analyse du VD par Strain longitudinal (Strain 20 par

speckle racking)
# Analyse univariée d la recherche des facteurs associésa la dysfonction du ventricule drait

chez les patients opérés pour CIV.

5. Considérations éthiques :

Le recueil des données a été effectué avec respect de ’'anonymat des patients et de la

confidentialité de leurs informations.
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RESULTATS
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I. Analyse descriptive :

1. Données générales :

Données démographiques :

Nous avons pu convoquer 49 patients opérés pour CIV entre Janvier 2019 et

Décembre 20109.

La moyenne d’age des patients était de 8,98+ /- 3,8 ans avec des extrémes allant de
3a 18 ans.
Tableau | : Etude de I'Age de la population de I'étude
Age
Moyenne 8,98
Mediane 8,00
Déviation standard 3,881
Minimum 3
Maximum 18
100
90
80
70
60
59,2%
50
40
30 32,6%
20
10
0 8,2%
0
<2 ans 2-4 ans 4-10 ans >10 ans

Figure 1 : Répartition de la population de I'étude en fonction de I'dge
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Sexe :
Sur 49 patients, 29 étaient de sexe féminin (59%) et 20 de sexe masculin (41%), avec

un sexe ratio de 0,68.

100
90
80
70
60
50
40 -
30 -~
20 A
10 4

0 .

59,2%

40,8%

Gargon Fille

Figure 2 : Répartition de la population de I’étude selon le sexe

Syndrome polymalformatif :

Sur 49 patients, 3 présentaient un syndrome polymaformatif soit 6,1%, les 3

présentaient une anomalie chromosomique de type Trisomie 21.

® Non ®Oui

Figure 3 : Répartition de la population selon I’existence d’un syndrome polymalformatif
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Histoire de la maladie :

Age de début des symptomes :

-L’age moyen de début des symptomes est de 2,55+/- 2,558 avec des
extrémes d’age allant de 6 mois a 11 ans.

-67,3 % des patients de I'étude avaient manifesté des symptomes avant
I’age de 2 ans.

-40,8% des patients de I’étude avaient manifesté des symptomes avant I’dge

d’un an.

100

90

80
70 67,3

60

50

40

Pourcentage (%)

30

16,3
20 7 14,3

10

<2ans 2-4 ans 4-10 ans >10 ans

Figure 4 : Répartition de la population de I’étude selon I’dge de début des symptomes

Circonstances de découverte :

- Les symptomes ayant motivé une consultation spécialisée étaient
prédominés par la dyspnée chez 41 patients soit 83,7% de la population de
I’étude, suivie par les infections respiratoires a répétition chez 21 patients

soit 42,9% de la population de I'étude.
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- La découverte fortuite lors d’'un examen systématique dans le cadre du
bilan d’un syndrome polymalformatif a été notée dans 6,1% de la
population de I'étude.

- Nous avons noté un seul cas de CIV découverte suite a une fievre prolongée
ayant révélé une endocardite infectieuse avec CIV restrictive et une IT

séveére par prolapsus de la valve tricuspide.

100

90 837

80

70

60

50

5
N
o}

40

Pourcentage (%)

30

20 12,2 10,2

10 6,1
. B B = -

Dyspnée Infections DRNN RSP Dépistage Fievre (El)
récurrentes sytématique

Figure 5 : Circonstances de découverte de la CIV

Traitement chirurgical des CIV :

Cerclage de I’artére pulmonaire :

- Sur 49 patients, 6 patients ont bénéficié d’un cerclage de I'artere
pulmonaire soit 12,2% de la population de I'étude
- L’age moyen du cerclage de l'artére pulmonaire est 1,55 + /- 0,76 ans

avec des extrémes allant de 4 mois a deux ans.
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100 87,8%
90 =0

80
70
60
50
40
30
20
L I
O T T
oul NON

Figure 6 : Cerclage de I’artére pulmonaire chez la population de

Pourcentage (%)

I’étudeTableau 11: Age du cerclage de I'artére pulmonaire

Age du cerclage de I’AP (années)
Moyenne 1,53
Mediane 2,00
Déviation standard 0,766
Minimum 0,4
Maximum 2

Cure chirurgicale totale :

Age de la chirurgie :

- L’age moyen de la chirurgie est de 5,67 + /- 4,19 avec des extrémes

allant de Tan a 16 ans.

100
90
80
70
60
50
40

Pourcentage (%)

30 20,4
16,4 ’
20 d

10
0 -

<2 ans 2-4 ans 4-10ans >10 ans
Tranches d'age

Figure 7 : Répartition des patients selon I’age de la chirurgie
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Délai entre I’apparition des symptomes et la chirurgie totale :

Le délai moyen entre I'apparition des symptomes et la chirurgie totale dans notre

étude est de 3,20 + /- 3,04 années avec des extrémes allant de 2 semaines a 12 ans.

Tableau 111 : Délai entre I'apparition des symptomes et la chirurgie

Délai entre I'apparition des symptdomes et la
chirurgie(années)
Moyenne 3,20
Médiane 2,90
Déviation standard 3,04
Minimum 2 semaines
Maximum 12

Délai entre le cerclage de I’artére pulmonaire et la chirurgie :

Dans notre étude, 6 patients ont bénéficié d’un cerclage de I'artere pulmonaire. Le

délai moyen entre le cerclage et la chirurgie était de 4,50 +/- 4,32 ans.

Tableau 1V : Délai entre le cerclage de l'artére pulmonaire et la chirurgie

Délai entre le cerclage et la chirurgie (années)
Moyenne 4,5
Médiane 3
Déviation standard 4,32
Minimum 2
Maximum 13

Données opératoires :

Nous n’avons pu collecter les données opératoires que chez 18 patients de I’étude
étant donné qu’une partie de la population ne s’est pas fait opérer au CHU et que certains se

sont fait opérés a I’hopital Ibn Tofail avant que le service de chirurgie cardio-vasculaire ne

soit transféré a I’Hopital Errazi (archives manquantes).
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Pourcentage (%)

a- Voie d’abord :

—-Sur 18 patients, la voie d’abord pour le traitement chirurgical des CIV était
prédominée par I'atriotomie droite avec un taux de 94%.

—Un seul patient a bénéficié d’une aortotomie droite pour le traitement
chirurgical de deux CIV sous-aortiques et sous-pulmonaire avec lAo

modérée.

b- _Technique chirurgicale :

—La technique chirurgicale la plus utilisée et la fermeture par patchs
péricardiques autologues ou synthétiques (12 patients, soit 67% de la
population de I'étude).

—La fermeture des CIV par points séparés a été effectuée chez 6 patients,

soit 33% de la population de I'étude.

c- Temps de clampage :

—Le temps de clampage aortique moyen est 55,44 +/- 25,33 min avec des

extrémes allant de 21min a 124min.

100
90
80
70
60
50

49,8

40

30
20 16,6

<30 30-60 60-120 >120
Temps (min)

Figure8: Distribution des patients selon le temps de clampage aortique
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d- _Temps de circulation extracorporelle :

—Le temps de circulation extra-corporelle moyen est de 78,61 + /- 25,57

min avec des extrémes allant de 47min a 140 min.

100

80
60 55,6

40

Pourcentage (%)
w
00
©

20

5,5

<60 60-120 >120
Temps (min)

Figure9 : Distribution des patients selon le temps de circulation extra-corporelle
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Données échographiques préopératoires :

Caractéristigues des CIV :

Tableau V : Caractéristigues échographigues des CIV

Type anatomique de la CIV :
- Périmembraneuses : 51%

- Musculaires : 20,4%
- D’admission : 18,4%
- Juxta-artérielle : 10,2 %

Nombre de CIV :
- Unique : 90%
- Deux : 8%
- Multiples : 2%

Hypertension pulmonaire :
- Absente : 10%

- Modérée : 47%
- Moyenne a Severe : 33%

Taille des cavités cardiaques avant la chirurgie :

Tableau VI : Caractéristiques des cavités cardiaques avant la chirurgie

Taille du VD :

- Dilatée : 16%
- Conservée : 84%

Taille du VG :

- Dilatée : 18%
- Conservée : 82%

2 Données échographiques post-opératoires :

Délai de ’ETT post-opératoire :

—Le délai moyen entre la chirurgie et la réalisation de I’échographie dans le cadre
de notre étude est de 3,05+/-1,98 ans avec des extrémes allant de Tmois a 8

ans.
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100
90
80
70
60
50
40

38,6
30 24,4 22,4
20 . 12,2
10 2
. ] | |

<1 mois 1an 2 ans 3ans >3 ans

Pourcentage (%)

Délai (années)

Figure 10: Distribution de la population en fonction du délai de réalisation de I'ETT post-

opératoire dans le cadre de notre étude

Parameétres de I’étude du VD en post-opératoire :
Etude de la taille du VD :

—La taille du ventricule droit a été évaluée en mesurant le diametre basal, médian
et antéro-postérieur et le rapport Diamétre VD/ Diametre VG.

—Un rapport DiamétreVD/VG> 0,6 est témoin d’une dilatation du VD.

—-Sur 49 patients, 7 patients avaient un VD dilaté soit 14,3% de la population
étudiée.

100

85,7

80

60

40

Pourcentae (%)

20 14,3

VD dilaté VD non dilaté

Figurel?2 : Distribution de la population de I’étude selon la dilatation du VD apres
curechirurgicale de la CIV
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Etude des pressions dans le ventricule droit :

—Sur 49 patients, 24 patients n’avaient pas d’hypertension pulmonaire soit
24% de la population étudiée, 19 avaient une HTP modérée (PAPs comprise
entre 25mmHg et 40mHg) soit 38,8% de la population étudiée, et 6 avaient
une HTP moyenne a sévére (PAPs>40mmHg) soit 12,2 % de la population
étudiée.

—Aucune dilatation de la VCI n’a été constatée chez la population de I'étude.

100

90

80

70

60

50

Pourcentage (%)

30 A

20

Absente Modérée Moyenne a sévere

Figurel3 : Distribution de la population de I’étude selon I’hypertension pulmonaire apreés
lacure chirurgicale de la CIV

Fonction systolique du ventricule droit par paramétres échocardiographiguesconventionnels de 'ETT

a. TAPSE

—Le TAPSE moyen dans notre série était de 18,84+ /- 2,59mm avec des

extrémes allant de 10 a 24 mm.
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—Le Z-Score moyen de la population de I’étude était de -0,97 DS avec des
extrémes allant de -6,25 a +2,15 DS.

—Sur 49 patients 39 patients avaient un Z-Score TAPSE normal soit 79,6% de
la population de I’étude, et 10 patients avaient un Z-Score TAPSE inférieur

a -2DS soit 20,4% de la population.

TableauVl : TAPSE (mm) et Z-Score TAPSE (DS) chez la population de I'étude

TAPSE (mm) Z score TAPSE(DS)
Moyenne 18,84 -0,9792
Mediane 19,00 -0,2700
Déviation standard 2,593 1,52901
Minimum 10 -6,27
Maximum 24 2,15
100
90
80 77,2
70
X
o 60
&
t 50
S
5 40
&
30
20,4
20 -
10 7 2,4
0 -
<-2DS (-2D - +2DS) >+2DS

Z-SCORE TAPSE (DS)

Figurel4: Répartition de la population de I’étude selon le Z-SCORE TAPSE

b. Veélocité systolique (S’) de I’'anneau tricuspidien au Doppler tissulaire :

—La valeur de S’ moyenne dans la population étudiée est de 11,66 +/- 2,035

cm/s avec des extrémes allans de 8cm/s a 17 cm/s.
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—Le Z-score S’ moyen de la population de I’étude était de -0,81 +/- 1,27 DS
avec des extrémes allant de -4,6 DS a +1,9 DS.

—-Sur 49 patients, 39 avaient un Z-score de I'onde S’ compris entre -2DS et
+2DS soit 79,6% de la population étudiée, et 10 patients avaient un Z-

score de I’onde S’ inférieur a-2DS soit 20,4% de la population étudiée.

Tableau V111 : S’ (cm/s) et Z-Score S’ (DS) chez la population de I’étude

S' latérale (cm/s) Z score S' (DS)
Moyenne 11,66 -0,810
Mediane 12,00 -0,670
Déviation standard 2,035 1,2735
Minimum 8 -4,6
Maximum 17 1,9
100
90
79,6
80
g 70
% 60
2 50
S
§ 40
& 30 20,4
20 -
10 - 0
0 - T 1
<-2DS (-2DS - +2DS) >+2DS

Z-Score S' (DS)

Figure 15: Répartition de la population de I’étude selon Z-SCORE S’

c. Accélération iso-volumétrique IVA (m/s?) :
—La valeur moyenne de I'lVA chez la population de I'étude est de 2,431 + /-
0,242 avec des extrémes allant de 2 a 2,8 m/s2.

—-Sur 49 patients, 37 avaient des valeurs normales de I'lVA, soit 75,5% de la

population étudiée.
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Tableau I1X: IVA (m/s2) chez la population de I'étude

IVA (m/s2)
Moyenne 2,431
Mediane 2,500
Déviation standard 0,2426
Minimum 2
Maximum 2,8

100

90

80

70

60 -

50 -

40 -

pourcentage (%)

30 A

o
5
¢n

20 -

10 -

Valeurs normales Valeurs pathologiques

Figure 16 : Distribution de la population de I’étude selon les valeurs de I'lVA

d. Indice de performance myocardique (Indice de Tei) :

—La valeur moyenne de I'indice de Tei dans notre étude était de 0,4004 +/-
0,08 avec des extrémes allant de 0,31 a 0,8.
—-Sur 49 patients, 41 patients avaient un indice de Tei normal soit 83,7% de

la population de I’étude.
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Figure 17 : Distribution de la population de I’étude selon les valeurs de I'indice de Tei

e. Fraction de raccourcissement du VD :

-Sur 49 patients, 39 avaient une FRVD normale soir 79,5% de la population étudiée.

TableauX : FRVD chez la population de I'étude (%6)

FRVD (%)
Moyenne 50,01
Mediane 54,00
Déviation standard 10,127
Minimum 23
Maximum 63

100
90
80
70 -
60 -
50 -
40 A
30
20 -~
10 -

pourcentage (%)

Valeurs normales  Valeurs pathologiques

Figure 18: Répartition de la population de I’étude selon les valeurs de la FRVD (%)
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f. Fonction systolique du VD par paramétres conventionnels :

- La confrontation des données du TAPSE, S’, IVA, Indice de Tei, et la FRVD
de 49 patients a permis d’objectiver une fonction systolique du VD

conservée chez 39 patients, soit 79,6 % de la population étudiée.

Yo}
o

79,6
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o
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~
o
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o
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w
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M Fonction sytsolique du VD

selon les parametres
conventionnels

N
o
[l

Pourcentage (%)

w
o
1

20,4

N
o
1

[uny
o
Il

o
1

Conservée Dysfonction systolique du
VD

Figure 19 : Distribution de la population de I’étude selon la fonction systolique du
ventriculedroit selon les parametres conventionnels utilisés a 'ETT

Fonction du ventricule droit par 2D Strain speckle tracking :

—Les valeurs normales du Stain 2D longitudinal global par speckle tracking
du ventricule droit chez la population pédiatrique est comprise entre
-20.80% et -34.10%.

—Dans notre étude, la faisabilité de la technique était de 91,8% (135/147
segments totaux).

—Le strain longitudinal global du VD n’a pas pu étre effectué chez un seul

patient a cause d’une échogénicité restreinte.
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—Dans notre étude, la valeur moyenne du pic systolique du strain
longitudinal global du VD est -21,94 +/- 6,04% avec des extrémes allant
de -33% a -13%, la valeur moyenne du strain longitudinal de la paroi
latérale est -22,14 +/- 6,127%b, et la valeur moyenne du pic sytsolique du
strain de la paroi inférieure est -21,86+/- 6,127%b.

—-Sur 49 patients, 37 avaient un strain longitudinal global du VD normal soit
75% de la population étudiée, et 12 un strain longitudinal global du VD

altéré soit 25% de la population étudiée.

100
90
80

60 -
50 A
40
30 -
20
10

(%)

25

Conservée Altérée

Figure 21 : Distribution de la population de I’étude selon la fonction du ventricule droit
parStrain longitudinal global (2D speckle tracking)
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Récapitulatif de I’étude de la fonction systolique du ventricule droit dans notre étude :

Tableau Xl : Récapitulatif de I’étude de la fonction

systoliquedu ventricule droit dans notre étude

Z-SCORE TAPSE (DS):
- <-2DS : 20,4%

- Entre -2DS et +2DS : 77,2%
->+2DS :2,4%

Z-SCORE S’ (DS):

- <-2DS : 20,4%
- Entre -2DS et +2DS : 79,6%

Indice de performance myocardique (Indice de Tei)

- Valeurs normales : 83,7%
- Valeurs pathologiques : 16,3%

Fraction de raccourcissement du VD (%6)

- Valeurs normales : 79,5%
- Valeurs pathologiques : 20,5%

Accélération iso-volumétrique (m/s2)

- Valeurs normales : 75,5%
- Valeurs pathologiques : 24,5%

Fonction systolique du VD par parametres échocardiographiques conventionnels :

- Fonction systolique conservée : 79,6%
- Dysfonction systolique du VD : 20,4%

Fonction systolique du VD par Strain longitudinal global du VD :

- Fonction systolique conservée : 75%
- Dysfonction systolique du VD : 25%

- 30 -



Evaluation de la fonction du ventricule droit chez les enfants opérés pour CIV

1. Etude analvtique

1. Etude des corrélations entre les parametres

échocardiographiques conventionnels de I'étude de la fonction du VD et

des résultats du Strain longitudinal global du VD par 2D speckle

Tracking :

Corrélation entre le Z-Score TAPSE et le Strain longitudinal global du VD :

- Dans notre étude, nous avons noté une corrélation moyenne entre le Z-Score du
TAPSE et le Strain longitudinal Global du VD (r= -0,594 et un p<0,001).

- Plus le Z-Score du TAPSE diminue plus le Strain Longitudinal global du VD s’altére

(devient plus positif).

2,50
[=]
o
0,00 og o o g o
™ 0°8 o ©°8°°8% °o
o o o8 o
% o B
—
o o]
> o ©
L -2.50
8 L= o o o
wy
r~d =] 8
-5,00- =
o
-7 50
T T T T T
-40,0 -30,0 -20,0 -10,0 0,0

Strain longitudinal global du VD (%)

Figure 22: Corrélation entre le Strain longitudinal moyen et le Z-Score du TAPSE chez
lapopulation de I'étude.
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Corrélation entre le Z-score S’ et le Strain longitudinal global du VD :

- Dans notre étude, nous avons noté une corrélation moyenne entre le Z-
Score de I'onde S’ et le Strain longitudinal Global du VD (r=- 0,562 et un
p<0,001).

- Plus le Z-Score de S’ diminue plus le Strain Longitudinal global du VD
s’altere (devient plus positif).
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Figure 23: Corrélation entre le Strain longitudinal moyen et le Z-Score de S’ chez
lapopulation de I'étude.

Corrélation entre I’IVA (m/s?) et le Strain longitudinal global du VD

- Dans notre étude, nous avons noté une corrélation moyenne entre I'IVA

(m/s2) et le Strain longitudinal Global du VD (r= -0,567 et un p<0,001).

- Plus I'lVA diminue plus le Strain Longitudinal global du VD s’altére (devient
plus positif).
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Figure 24: Corrélation entre I'IVA (m/s) et le Strain longitudinal moyen du VD

Corrélation entre I’indice de Tei et le Strain longitudinal global du VD

- Dans notre étude, nous avons noté une forte corrélation entre I'indice de
Tei et le Strain longitudinal Global du VD (r= 0,613 et un p<0,001).
- Plus I'IVA augmente plus le Strain Longitudinal global du VD s’altere

(devient plus positif).
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Figure 25: Corrélation entre I'indice de Tei et le strain longitudinal moyen du VD

Corrélation entre la FRVD et le Strain longitudinal global du VD

- Dans notre étude, nous avons noté une corrélation moyenne entre la FRVD
et le Strain longitudinal Global du VD (r=- 0,5 et un p<0,001).

- Plus la FRVD diminue plus le Strain Longitudinal global du VD s’altére

(devient plus positif).
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Figure 26: Corrélation entre la FRVD(%) et le strain longitudinal moyen du VD (%)

Corrélation entre la PAPs et le Srain longitudinal global du VD

Dans notre étude, nous n’avons pas noté de corrélation significative entre la PAPs et

le strain longitudinal globale du VD (r= 0,318, p=0,02).
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Figure 27 : Corrélation entre la PAPs et le Strain longitudinal moyen
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Tableau X11 : Récapitulatif des corrélations entre les parameétres

échocardiographiquesconventionnels de I'étude du VD et le strain longitudinal
Corrélations Z-score Z-score Indice de | IVA(m/s?) | FRVD(%) PAPs a
TAPSE (mm) | S’(cm/s) performance travers I'IT
myocardique
Strain longitudinal r=-0,594 r= -0,562 | r= 0,613 | r=-0,567 r= -0,5 | r=0,318
(p<0,001) (p<0,001) (p<0,001) (p<0,001) | (p<0,001) (p=0,02)

global du VD

2. Etude des facteurs associés a la dysfonction du VD apres le

traitementchirurgical des CIV :

- Dans notre série, 20,4 % des patients (n=10) avaient une dysfonction du ventricule

droit objectivée en confrontant les différents parameétres échocardiographiques

conventionnels de I’étude de la fonction systolique du VD (TAPSE, S’, Indice de Tei,

IVA, FRVD).

opératoire,

Chez

les patients présentant une dysfonction systolique du VD en post-

aucun

n'a bénéficié

d’un

cerclage

I’artere

pulmonaire,

comparativement a 12,8% chez les patients avec fonction VD conservée (p=0,5).

40% de ces patients avaient une forte HTP pré-opératoire (p=0,3), 20% avaient un

retentissement sur les cavités gauches (p=1) et 30% avaient une dilatation des

cavités droites avant la cure totale (p=0,19). La voie d’abord était une atriotomie

droite chez tous ces patients, 50% ont bénéficié d’'une fermeture de la CIV par

patchs péricardiques et 50% par points séparés.

- L’age moyen de la chirurgie chez ces patients était 6,4 +/- 4,6 ans, le temps de

CEC moyen était 97 min, et le temps de clampage moyen était 66 min.

- Le délai entre I'apparition des symptdémes et la cure totale de chirurgie était plus

élevé chez les patients avec une dysfontion systolique du VD par rapport a ceux

avec une fonction VD conservée (3,5 années en moyenne vs 2,05 années)
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(p=0,06). C’est le seul paramétre a la limite de la significativité qu’on a pu

objectiver dans notre étude.

Tableau X111: Caractéristiques des patients ayant une dysfonction du VD

Age de la Temps de CEC Temps de
chirurgie (min) clampage (min)
(années)
Moyenne 6,40 97,00 66,00
Std. Deviation 4,766 15,556 12,728
Minimum 1 86 57
Maximum 14 108 75

Tableau X1V : Fonction du ventricule droit en fonction des différents facteurs

pouvantexpliguer la dysfonction post-opératoire

Fonction systolique du Dysfonction p value
VD conservée systolique du VD
Cerclage de [I’artére
pulmonaire
- Oui 12,8% 0% 0,5
- Non 87,3% 100%
HTP pré-opératoire
- Absente 7,7% 20% 0,361
- Modérée 61,5% 40%
- Forte 30,8% 40%
Dilatation du VG
avant la chirurgie
- Oui 17,9% 20% 1
- Non 82,1% 80%
Dilatation du VD avant
la chirurgie
- oul 12,8% 30% 0,19
- Non 87,2% 70%
Technique de
fermeture de la CIV
- Patchs 31,8% 50% 1
- Points séparés 68,8% 50%
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DISCUSSION
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I. Rappels embryologigues

Les communications interventriculaires sont des cardiopathies congénitales non
cyanogenes secondaires a des anomalies au cours de I’embryogenése cardiaque. Des rappels
embryologiques s’imposent afin de mieux comprendre ces malformations.

La formation du coeur est extrémement précoce, débutant a la troisieme semaine de
vie intra-utérine, stade auquel apparaissent les premiers battements cardiaques. Dés ce
stade le tube cardiaque rectiligne possede deux segments prédéterminés, auriculaire et
ventriculaire.

Avant la fin de la troisieme semaine va se former la boucle cardiaque, stade majeur
du développement dont le bon déroulement, en particulier la convergence des voies
d'éjection et d'admission, est absolument nécessaire pour que l'alignement des différents
segments du ceeur se forme de facon correcte.

Pendant la quatrieme semaine, les ventricules se développent et la septation
cardiaque débute, ainsi que la circulation sanguine, encore en série ; les arcs aortiques et les
grandes veines systémiques commencent également leur formation. Pendant la cinquieme
semaine se poursuit la septation cardiaque, la septation ventriculaire étant intimement liée a
la formation des valves auriculoventriculaires et a la formation de la chambre de chasse du
ventricule gauche. Le développement du systeme de conduction est lui aussi intimement lié
a la septation cardiaque (figure 28). Ces modifications se poursuivent pendant la sixieme et
la septieme semaine (fin de la septation ventriculaire, et du développement des
arcsaortiques).

Le développement cardiaque est en regle achevé a la huitiéeme semaine de vie intra-
utérine (10 semaines d'aménorrhée), la maturation des systéemes artériel et veineux, et a
I'intérieur du coeur des valves auriculoventriculaires et semi-lunaires, se poursuivant ensuite
pendant les 4 premiers mois de la grossesse.

Aprés le deuxieme mois, le coeur ne fait que croitre et ceci jusqu'a la naissance (2)(3).
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Semaings Jours

T 19 jours
Dans la région du ceaur, la vasculogenése
foumnit les tubes endocardiques latéraux

20 jours

La courbure de Membryon rapproche I'un de l'autre
les tubes endocardiques latéraux dans la ragion
tharacique

21 jours

Les tubes endocardiques fusionnent pour former le tube
cardiaque primitif; celui-ci montre les sillons qui
marquant le début de la division en cavités

1 Sillen bulboventriculaire

2 Sillon atrioventriculaire

22 jours Le cosur commence & battre

La mésoblaste splanchnopleural colonise le tube cardiaque
el forme le myocarde ainsi gue

la gelée cardiaque; des cellules mésothéliales

envahissent le myocarde et forment I'épicarde

23 jours
Début de linflexion du tube cardiaque

28 jours
1 Linflexion est achevéea

2 Le septum primum commence & se constituer

3 Le septum musculaire interventriculaire
amorce son développemeant

33 jours
Début de la formation des valves
atricventriculaires (achevées a 3 mois)

35 jours
Apparition des bourrelets droit et gauche dans le cdne
du ceeur et dans le tronc artérial

Be semaine
Les oreillettes définifives et les auricules sont présentes

42 jours
Las bourralets endocardigues supérieur et inféneur
fusionnent pour constituer le septum intermedium

46 jours
1 Lostium secundum et le foramen ovale apparaissent
lorsgue le septum primum rencontre le sepium intermedium

2 Fin de la croissance du septum interventriculaire musculaire

56 jours

1 Le sinus coronaire est forme

2 Le tronc pulmonaire et laorte ainsi que les ventricules sont
complétemant séparés par la croissance des bourrelets

du céne du coeur et du trone artériel

63 jours
Les valves semi-lunaires sont compléles

Figure 28 : Schéma résumant I’embryologie cardiaque

Le développement cardiaque se caractérise par une organisation séquentielle et le

cloisonnement des cavités et des orifices (2)(4).
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La cloison interventriculaire est composée d'une épaisse portion musculaire et d'une
mince portion membraneuse formée par un bourrelet endocardique auriculoventriculaire
inférieur, un bourrelet aorticopulmonaire droit et un bourrelet aorticopulmonaire gauche.

L'absence de soudure de ces éléments entraine la persistance d'une communication
interventriculaire. (2)

Le cloisonnement ventriculaire n'est pas un processus actif, mais essentiellement
passif, dans la mesure ou le septum musculaire interventriculaire ne croit pas
proportionnellement avec la dilatation des ventricules, mais forme au contraire un

rétrécissement, le sillon interventriculaire, entre ces derniers (figure 29).

Le septum interventriculaire est donc une structure complexe, dont la constitution
fait intervenir plusieurs composantes (5):

-Le septum musculaire trabéculé se développe grace a la progression
caudocraniale de la «créte musculaire limitant en bas le foramen
bulboventriculaire, orifice de communication entre le ventricule primitif (futur
ventricule gauche) et le bulbus cordis (futur ventricule droit). Cette partie du
septum, appelée septum inferius, est constituée de travées musculaires peu
compactes, laissant entre elles des déhiscences qui se comblent progressivement

au cours de la viefeetale.

La prévalence tres élevée des petites CIV trabéculées chez le feetus et le nouveau- né
prématuré est le témoin de ce processus qui aboutit a la fermeture spontanée de la quasi-
totalité de ce type de défauts apres la naissance.

- Le septum musculaire postérieur ou d’admission se constitue par la fusion du
septum intermedium (lui-méme formé a partir des bourgeons endocardiques
dorsal et ventral) et des émanations venant du septum inferius et du

septumconal.
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- Le septum infundibulaire ou conal sépare les voies de sortie, pulmonaire en
avant et aortique en arriére, lors de la division duconotruncus.

L’alignement des septa infundibulaire et trabéculé se produit lors du déplacement
vers la gauche de l'orifice aortique : un défaut ou un excés de ce déplacement peuvent
expliquer les CIV par mal alignement.

- Le septum membraneux est une prolifération fibreuse en provenance des
bourgeons endocardiques ; il ferme le foramen interventriculaire limité en haut
par le septum infundibulaire, en bas par le septum trabéculé et en arriere par le
septum d’admission. La valve septale de la tricuspide sépare le septum
membraneux en deux parties : caudale interventriculaire et céphalique entre
I’oreillette droite et le ventricule gauche. De multiples processus embryologiques
sont impliqués dans la fermeture de cette zone située a la jonction de structures
d’origine différente : il n’est donc pas étonnant que le défaut septal situé au

niveau du septum membraneux soit sicommun.

Ainsi, la fusion progressive des crétes conales, formant le septum conal
embryonnaire, réduit le diametre du foramen interventriculaire primitif, et sa fermeture est
finalement achevée par un ensemble tissulaire auquel participent:

- les crétes conales sinistroventrale et dextrodorsale;
- les bourgeons endocardiques au niveau de la créte septale;

- le tubercule droit des bourgeons auriculoventriculaires droit etgauche.

Cet ensemble forme une masse tissulaire compacte obturant la communication entre
la voie sous-aortique et le ventricule droit, qui s'affinera au cours de la grossesse pour
devenir le septum membraneux, fermant définitivement le foramen interventriculaire

primitif, a la fin de la septieme semaine de vie intra-utérine (10SA).
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Parmi les anomalies du septum interventriculaire, I'agénésie du septum membraneux
est la plus fréquente des malformations cardiaques. Elle est fréquemment associée a des

anomalies du cloisonnement du tronc et du cOne artériels. (2)

Vue sagittale :

1. Oreillette commune 7. Foramen interventriculaire 13. Foramen primum

2. Septum primum 8. SIV (partie musculaire) 14. Foramen secundum

3. Bourrelet av dorsal 9. Sillon interventriculaire 15. Foramen ovale

4. Voie efférente 10. Ventricule droit 16. SIV (partie membraneuse)

5. Oreillette gauche 11. Ventricule gauche
6. Bourrelet av ventral 12. Septum secundum

Yue frontale :

Dans cette coupe frontale du cceur la partie antérieure a été enlevée et on apercoit la partie postérieure
des chambres cardiaques.
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1. Septum spurium 7.S1V 13. Septum secundum

2. Valvules veineuses 8. Ventricule gauche 14. Valves tricuspides

3. Bourrelet av postérieur 9. Ventricule droitl 5. Partie membraneuse SIV
4. Sillon auriculo-ventriculaire 10. Oreillette gauche 16. Cordages tendineux

5. Oreillette droite 11. Septum primum 17. Muscles papillaires des
6. Foramen interventriculaire 12. Foramen secundum  valves av

Figure 29 : Résumé des processus conduisant au cloisonnement cardiaque(6)

Il. Rappels anatomigues

1. Septum interventriculaire :

Anatomie du septum interventriculaire:

Vu du ventricule droit, le septum interventriculaire peut étre divisé en 4 parties
(figure 30) (7, 8) :
- Septum d’admission

- Musculaire
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- Bande septale

- Bande pariétale

C W

Composante AV du
septum membraneux

Composante intra-
ventriculaire du septum
membraneux

Valve pulmonaire

Axe de conduction atrio-
ventriculaire

Valve tricuspide ALY

Triangle de Koch

Figure30 : lllustration d’un septum interventriculaire normal vu du ventricule droit

aprésdissection de la paroi antérieure [9]

La créte supraventriculaire (10) (ou éperon de Wolff) est une saillie tres marquée qui

sépare |'anneau tricuspidien de I'anneau pulmonaire. C'est pour la plus grande part le relief
interne qui résulte de la coudure du ventricule droit (dont en effet, I'entrée est quasi
horizontale et la sortie quasi verticale). C'est pourquoi, il est juste de dire que la créte
supraventriculaire est formée essentiellement par le repli ventriculo- infundibulaire.

La structure équivalente en cas de malformation, et en particulier de CIV, peut étre
appelée de facon plus analytique bord inférieur du septum infundibulaire.

La bande septale (aussi appelée trabécule septo-marginale, bandelette ansiforme, ou

encore bande modératrice) est un relief qui s'étend de la base a la pointe du ventricule droit.
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Vers la pointe, sa saillie dans la cavité est marquée, elle est presque libre. Vers la base, elle
s'élargit, s'aplatit, et se divise en deux branches : formantun Y. Ces deux branches encadrent
sur le cceur normal le septum membraneux. La branche postérieure porte normalement
I'insertion du pilier médial de la tricuspide (muscle papillaire du conus), assez bon repére du
passage de la branche droite du faisceau de His. La branche antérieure se fond avec le repli
ventriculo-infundibulaire pour contribuer a former la paroi antérieure de la créte

supraventriculaire. (11)

Classification anatomopathologique des CIV:

Le retentissement anatomique et hémodynamique des CIV dépend de leur taille,
nombre et siege. Sur le plan échographique, nous préférons classifier les CIV selon leurs

localisations et leurs rapports aux structures adjacentes.

Récemment, la Société internationale de la nomenclature des cardiopathies
congénitales (The International Society for Nomenclature of Paediatric and Congenital Heart

Disease) est parvenue a une nouvelle classification consensuelle des CIV (Tableau XIV) en

insistant sur la localisation de la CIV mais aussi sur le caractére fibreux ou musculaire de
celle-ci. Ainsi on distingue les CIV centrales (péri-membraneuses ou conoventriculaires), les
CIV d’admission (type canal atrio-ventriculaire avec ou sans mal-alignement du septum
interventriculaire, ou CIV musculaire postérieure), les CIV Infundibulaires (conoventriculaire
ou double committed subarterial ventricular septal defect), et finalement les CIV

trabéculaires (exclusivement musculaires). (9)
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Tableau XV : Glossaire des différentes nomenclatures des CIV

ISNPCHD* (2018) v Pl Anderson (1980) Other
Weinberg(1989)
Conoventriculaire Paramembraneuse

CIV Centrale (Central )

membraneuse

Péri membraneuse

CIV de sortie (Outlet)

Conoseptale

Sous-artérielle
/Doubly commited

Sous-pulmonaire
Juxta-artérielle

Conoventriculaire
avec malalignement

Périmembraneuse avec
malalignement

CIV d’admission (Inlet )

Type canal atrio
ventriculaire

D’admission
périmembraneuse**

CIV trabéculaire
(Trabecular )

Musculaire (en
précisant le siége :
antérieure,
postérieure, apicale)

Musculaire (en
précisant : d’admission,
de sortie, apicale ou
trabéculaire)

Trabéculaire

*International Society for Nomenclature of Paediatric and Congenital Heart Disease
**La distinction est faite entre la CIV dans un canal atrioventriculaire et la CIV chez un patient ayant un
Staddling de la valve tricuspide

a. Les CIV péri-membraneuses centrales :

Les CIV périmembraneuses centrales sont situées au centre de la base de la masse
ventriculaire dans I'espace habituellement occupé par la partie interventriculaire du septum
membraneux. Cette CIV suscite la plus grande controverse en ce qui concerne I'emplacement
et le nom, principalement parce que le terme «périmembraneux» fait référence aux
frontieres et non a la localisation. Une marge de ces CIV implique généralement la zone de
continuité fibreuse entre une valve AV et une valve artérielle (semi-lunaire). Il est possible
que certaines CIV périmembraneuses centrales soient en continuité exclusivement entre les
feuillets des valves AV sans impliquer une valve artérielle. Il est également possible pour une
CIV centrale d'avoir des frontieres complétement musculaires, et certains les considérent
comme des CIV «musculaires centrales». Comme il n'y a toujours pas de consensus sur les
caractéristiques de cette entité anatomique, le terme «CIV musculaire centrale» n'est pas
actuellement inclus dans la CIM-11. (9)

Les défects périmembraneux centraux sont généralement situés au niveau de la

commissure antéroseptale derriére le feuillet septal de la valve tricuspide et en dessous de la
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commissure entre les cusps droite et non coronaire de la valve aortique. La valve aortique
peut se prolonger par une CIV dans le VD, avec une distorsion associée entrainant souvent
une régurgitation aortique. Ces défauts sont situés en dessous et derriere la partie postéro-
inférieure de la bande septale, contrairement aux CIV de sortie qui s'ouvrent dans le VD
entre les deux parties de la bande septale (18). La partie postéro-inférieure de cette bande
ne s'étend pas jusqu'au pli ventriculo-infundibulaire, ce qui permet généralement une
continuité fibreuse entre les valves tricuspide et aortique au bord postéro-inférieur de la
CIV. En conséquence, le systéme de conduction AV est vulnérable aux blessures lors de son
passage a travers l'apex du triangle de Koch dans le muscle juste en dessous de cette jante

fibreuse postéro-inférieure. (figure 31)

A A
Continuité fibreuse aorti-
tricuspide

Insertion normale de la
créte supraventriculaire

v
", Aortie-tricuspid continuity

F Triangle of Koch -

4 - s

Figure 31 : (A) lllustration d’une CIV centrale périmembraneuse. Le defect est situé

derriére le cusp septal de la valve tricuspide, en dessous du cusp aortique postérieur non-

coronaire ou antérieur droit coronaire, ou les deux, et en dessous de la partie inféro-
postérieure de labande septale. Notons que le tissu conductif en vert longe le bord inféro-
postérieur de la bande septale. (B) Specimen anatomopathologique d’une CIV
périmembraneuse centrale (9)

Les synonymes communs des défects péri-membraneux centraux sont les CIV
membraneuses, périmembraneuses, et paramembraneuses (12) et les conoventricules sans
mal-alignement septal conique [8]. L'ISNPCHD a créé cette nouvelle classification en raison

de l'utilisation conflictuelle et chevauchante de ces termes antérieurement cités, ce qui
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entraine fréquemment une mauvaise interprétation. Ces mémes motifs ont motivé la
publication des recommandations de la Society des chirurgiens thoraciques [12] qui
préconisent d'utiliser des termes neutres (types 1 a 4) pour décrire les CIV comme I'ont fait
Wells et Lindesmith (13).

Les défects périmembraneux avec extension au septum d’admission ont été classées
comme des CIV périmembraneuses (14) et les défects périmembraneux avec extension de
sortie antérieure, ainsi que les défects conoventriculaires avec extension au septum de

sortie, sont généralement classés comme CIV de sortie (outlet) (9).

b. Les CIV d’admission :

Les CIV d’admission sont situées a l'entrée du VD et s'étendent le long du feuillet
septal de la valve tricuspide. Elles sont situées sous le muscle papillaire médial, la partie
postéro-inférieur de la bande septale et la commissure antéroseptale de la valve tricuspide.
Les défects avec jonctions AV droite et gauche distinctes et séparées (valvule tricuspide et
mitrale distincte) sont également inclus dans cette terminologie, tandis que les variantes de
CIV impliquant une jonction AV commune sans shunt auriculaire significatif et avec shunt
ventriculaire exclusif doivent étre considérées comme la composante interventriculaire d'un
defect atrio-ventriculaire et non étiqueté comme «CIV d’admission avec jonction atrio-
ventriculaire commune» (15, 16). Les autres termes utilisés pour désigner les CIV
d’admission sont : défect de type canal AV (12), défect périmembraneux avec extension
d’admission postérieure et défect de type 3. (8)

Etant donné que le systéeme de conduction suit le rebord postéro-inférieur de la
bande septale, la fermeture chirurgicale doit impliquer des sutures le long de I'anneau du
feuillet septal de la valve tricuspide loin du bord postéro-inférieur pour éviter des troubles
de conduction (Fig 32) (15, 17). Les CIV d’admission musculaires sont dans un emplacement
similaire, mais elles ont des frontieres exclusivement musculaires et ne sont pas continues

avec le tissu valvaire AV (Fig 33). Contrairement aux CIV d’admission périmembraneuses, le
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systeme de conduction suit de prés mais ne longe pas I'extrémité supérieure de la

communication inter-ventriculaire (15, 17).

A Amern-uplll v | Antero-superior leaflet of
commissure 13 J tricuspid valve

Flap membraneux

 lnlet penmnnbmnm VSD

Continuité fibreuse aorto-
tncusplde

Insertion normale de la
créte supraventriculaire

Axe de conduction AV
deplacé vers le bas

-_—

CIV dadmission &5 H N LT Wil
Tri;ngl:—ol'Kochr Sﬁ:alhagm'mspm vabve | f
Figure 32 : (A) lllustration d’une CIV d’admission périmembraneuse. Notons la

positioninférieure du noeud atrio-ventriculaire. (B Specimen anatomopathologique d’une
CIV d’admission périmembraneuse (9)

'k Antero-septal ~_ Amtero-superior leaflet of
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Figure 33: (A) lllustration d’une CIV d’admission musculaire avec des bords

exclusivement musculaires. Notons que les voies de conduction atrio-ventriculaire sont

proches de la CIV mais ne longent par son bord supérieur.Cette illustration montre

également une CIV musculaire de sortie. Les CIV d’admission et de sortie musculaires ne

sont pas répértoriéescomme CIV trabéculaires. (B) Specimen anatomopathologique d’une

CIV d’admission musculaire (9)
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Les CIV d’admission sont en outre subdivisées en celles avec alignement de la cloison
auriculaire et la partie postéro-inférieure de la cloison ventriculaire musculaire et celles avec
mal-alignement. La premiere implique la zone de continuité fibreuse entre les valves
tricuspide et mitrale, tandis que la seconde est toujours associée a une valve tricuspide
chevauchante ou dominante, ou les deux, ou a des ventricules super-inférieurs avec un
septum auriculaire et un septum ventriculaire apparentés orthogonalement. En cas de mal-
alignement, I'axe de conduction provient d'un nceud AV anormal situé en bas et a droite ol

la cloison ventriculaire musculaire rejoint la rainure AV droite (Figure 34) (15).

D Antero-septal i ___| Antero-superior leaflet of
' commissure e 3 _ —  tricuspid valve

Valve tricuspide
chevauchante

A Medial papillary

muscle

2 P 3 - = -
Axe de conduction AV 5 v — o ==
anormal Septal leaflet of tricuspid valve 4
/" r / = “ L ~ Malalignment inlet
~ . " 5 5 . —— | perimembranousVSD
T Malalignement du septum p Y | site o srioventricular node

" =

Figure 34: A/ lllustration d’une CIV d’admission périmembraneuse avec défaut
d’alignementdu septum inter-auriculaire et la partie postéro-inférieure du septum

interventriculaire. Lesvoies de conduction sont situées au bord inférieur de la

communication. (B) Specimen pathologique d’une CIV périmembraneuse avec défaut
d’alignement.(9)

c. LesClIV trabéculaires :
Les CIV musculaires trabéculaires ont des frontiéres exclusivement musculaires et
sont situées dans la composante musculaire apicale de la cloison ventriculaire. Elles ne sont
pas synonymes des CIV type 4, car cette classification comprend également les CIV

musculaires d’admission et de sortie. De hombreux défects musculaires trabéculaires se
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ferment spontanément sans intervention. Certains sont complexes, avec de multiples entrées
et sorties des deux c6tés du septum ventriculaire. Les CIV musculaires trabéculaires sont les
moins controversées du point de vue nomenclature. Les défects musculaires d'entrée sont en
fait dans le septum musculaire trabéculaire apical, mais s'ouvrent dans l'entrée du VD. En
revanche, les CIV musculaires de sortie s'ouvrent dans la sortie VD et se forment en raison
d'une fusion échouée entre les coussins de sortie proximale musclée et le septum
musculaire trabéculaire apical. L'ISNPCHD fournit le commentaire suivant concernant cette
question (9) :

« Les défects dans la partie musculaire de la cloison ventriculaire qui s'ouvrent a
I'admission ou a la sortie du VD ont été considérés comme ceux se trouvant dans la partie
apicale de la cloison ventriculaire. Cependant, ces codes décrivant les défects de la partie
trabéculaire du septum ventriculaire ne doivent pas étre utilisés pour décrire les CIV
d’admission et de sortie, celles-Ci étant catégorisées a part entiere et ayant leurs propres
spécificités »

Ces CIV sont en outre classées en fonction de leur emplacement géographique dans
le septum musculaire trabéculaire (Fig 35). La sous-classification la plus couramment
utilisée comprend les termes : médio-septal, apical, postéro-inférieur et antéro-supérieur.
Cette approche nécessite une compréhension compléte des repéres spatiaux désignant les
emplacements antérieur, postérieur, inférieur et supérieur au sein du septum musculaire
trabéculaire, en particulier en termes de relation entre le défaut et les valves AV, la bande
modératrice, l'infundibulum sous-artériel et les valves artérielles. Par exemple, les défauts
musculaires apicaux sont distaux par rapport a la bande modératrice, tandis que les défauts
antérosupérieurs, médio-septaux et postéro-inférieurs sont proches de la bande
modératrice. Les défauts musculaires antéro-supérieurs sont antérieurs a la bande septale et
a ses membres par rapport aux autres défauts musculaires trabéculaires. Les défauts

musculaires médio-septaux se distinguent des défauts périmembraneux centraux, car les
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premiers sont encastrés au milieu du septum musculaire apical (Fig 8A), tandis que les

seconds s'ouvrent dans la partie centrale de la base de la masse ventriculaire (Fig 4).

A - - -~
ﬂ Bg‘. Repaired oval fossa defect 'yﬂ". Repaired perimembranous defect
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Figure 35 : (A) lllustration des CIV musculaires trabéculaires situées en médio-
septal, postéro-inférieur, apical et antéro-supérieur de la cloison trabéculaire musculaire.
(B) Spécimen antomopathologique d’une grande CIV trabéculaire musculaire postéro-

inférieure(9)

d. LesClV de sortie :

Les CIV de sortie s'ouvrent dans la sortie du VD entre les deux bras de la bande
septale (qui est sous forme de Y). Elles peuvent étre associées ou non a un malalignement
entre le septum de sortie et la partie apicale du septum musculaire (18). Elles peuvent étre
subdivisées en CIV périmembraneuses de sortie, CIV musculaire de sortie (défauts de sortie
musculaire) et les CIV de type doubly committed subarterial avec un rebord postéro-inférieur
musculaire ou fibreux (Fig 36). De nombreux systémes de classification des CIV de sortie
n'ont inclus que les CIV avec septum de sortie musculaire hypoplasique ou absent, en
utilisant une nomenclature comme infundibulaire, sous-artérielle, sous-artérielle
doublement engagée, septale conique (12), intraconale, type 1 (8), sous-pulmonaire.

Les CIV périmembraneuses de sortie sont généralement associées a un septum de

sortie mal aligné (Fig 37). Comme pour les CIV périmembraneuses centrales et d’admission,
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ces CIV impliquent généralement une discontinuité entre la partie postéro-inférieure de la
bande septale et le pli ventriculo-infundibulaire, permettant une continuité fibreuse entre les
valves tricuspide et aortique. Encore une fois, le systéme de conduction AV est vulnérable car
il suit le bord postéro-inférieur de la CIV. La fermeture chirurgicale utilisant la partie
postéro-inférieure de la bande septale ne doit donc pas perturber I'axe de conduction a

I’approche du systéme membraneux(17).

A — | Ventriculo-nfundibular o |
. g . Vi iculo-infundibular fold i TR
Continuité fibreuse Doubly-commited CIV et el Aortic-pulmonary continuity
aorto-pulmonaire 1

Muscular rim prnloct! mndunmn axis

Doubly committed juxta-arterial VSD 3 - Medial papillary muscle

Figure 36 : A/ illustration d’une CIV doubly committed sous-artérielle, B/
Specimen antomopathologique d’une doubly commited CIV (9)
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2. Anatomie du ventricule droit :

Importance du ventricule droit :

Le VD a longtemps été considéré comme accessoire en cardiologie, au point qu’il fut
longtemps appelé «the forgotten chamber» (la cavité oubliée) (19) (20). Depuis la découverte
de Fontan (21) en 1971, les cardiologues s’étaient habitués a cette hiérarchie des
ventricules, placant le VG en téte et le VD en retrait. Fontan avait montré qu’une simple
oreillette pouvait effectuer le travail d’un ventricule droit sous certaines conditions. En fait,
I’évolution des techniques chirurgicales a montré que le ventricule droit était tout a fait
facultatif dans ces mémes conditions et le traitement actuel des atrésies tricuspides
(cardiopathie congénitale avec ventricule droit hypoplasique) est un montage chirurgical,
appelé dérivation bi-cavopulmonaire, qui relie directement les veines caves aux artéres
pulmonaires sans passer par le coeur. Cette hiérarchie des ventricules s’appuie également
sur une réalité physiologique. Le fonctionnement hémodynamique du systeme circulatoire
est celui d’'un automate rétro-contrélé, dont I’élément controlé est le couple débit/pression
aortique. Les physiologistes présentent ainsi souvent le fonctionnement cardiaque comme
une échelle hiérarchique au sommet de laquelle se trouve l'aorte qui impose un couple
pression systolique/volume d’éjection au VG qui demande une pression de remplissage a
I’oreillette gauche, qui conditionne donc une pression artérielle pulmonaire imposée au VD
(22). Ce n’est que récemment que le VD a gagné en intérét, jusqu’a devenir une priorité dans
la recherche cardiovasculaire (23). Cette prise de conscience de lI'intérét du VD est advenue
lorsqu’a été démontré le role central de la dysfonction VD dans le pronostic et le devenir de
nombreuses cardiopathies acquises ou congénitales (24, 25) ou encore le lien établi entre
I’altération du VD et les troubles du rythme. L'importance de la préservation d’'une bonne
fonction ventriculaire droite et d’autant plus cruciale lorsqu’on sait que [I’arsenal

thérapeutique dont on dispose pour le VD est bien pauvre.
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Anatomie descriptive du VD :

Dans le coeur normal, le VD est la cavité cardiaque la plus antérieure, située
immédiatement en arriere du sternum, qui délimite le bord inférieur de la silhouette
cardiaque. Sa géométrie complexe est tres différente de la forme ellipsoide, concentrique du
VG et de ce fait plus diffcile a modéliser (26). En vue frontale, il a un aspect de pyramide
avec une base triangulaire longitudinale (27). Alors qu’en section transversale, la cavité VD
apparait comme un croissant convexe du co6té par sa paroi libre et concave du coté du
septum inter-ventriculaire, qui est incurvé par le ventricule gauche dominant (28). Ses voies
d’admission et d’éjection sont respectivement limitées par les anneaux valvulaires
pulmonaire et tricuspide. La cavité du VD peut étre subdivisée en 3 composantes: chambre
d’admission, trabéculée et d’éjection (29). Morphologiquement, le VD se caractérise par :

o la présence de trabéculations et d’une bandelette modératrice

o I’absence de continuité fibreuse entre les valves tricuspide et pulmonaire

o linsertion septale de la valve auriculo-ventriculaire (La valve mitrale normale n’a
pas d’insertion septale contrairement a la valve tricuspide)

o0 une distance apex-base plus courte que pour le VG du fait d’'un décalage
mitrotricuspidien. La valve pulmonaire se situe dans une portion libre de
I'infundibulum. La crista supraventricularis, cheminant entre cette zone et la valve

tricuspide, permet la contraction de la paroi libre vers le septum inter-ventriculaire.
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Figure 37 : Schéma d’un ventricule droit ouvert

Anatomie microscopique du VD :

Le myocarde est un réseau tridimensionnel de myocytes ayant une forme allongée qui
leur confére une orientation longitudinale prédominante permettant la constitution de
myofibres. Les études architecturales ont montré des différences entre VD et VG quant a
I’orientation des myofibres (30, 31) : contrairement au VG qui contient une couche médiane de
fibres contractiles circonférentielles génératrices de pression et responsables de la principale
force du VG par réduction de son diameétre, le VD ne contient pratiquement padilblees
circulaires (sauf une fine couche superficielle que certains auteurs négligent) et sa contraction
est donc plus dépendante du raccourcissement des fibres longitudinales. Les deux ventricules
sont étroitement liés sur le plan fonctionnel, d’une part, par des fibres communes cheminant a
des niveaux superficiels et profonds, d’autre part, par le septum inter-ventriculaire qui contient
des fibres longitudinales issues du VD et qui contribuent a la force d’éjection systolique des

deux ventricules (32).
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Anatomie fonctionnelle du VD :

a. Asynchronisme de la contraction du ventricule droit :

Selon Sheehan et Redington, le VD se contracte avec un mode péristaltique, de la
chambre d’admission, postérieure, ou I€ibres sont principalement orientées de facon
oblique avec un rayon de courbure moyen de 4 cm vers l'infundibulum, antérieur, ou les
fibres sont plus circonférentielles, avec un rayon de courbure plus petit, de 0,8 cm (31).

L’infundibulum se contracte ainsi 25-50ms aprés la chambre d’admission (32).

b. Différenciation précoce du ventricule droit :

Les différences entre la structure des deux ventricules apparaissent tres tot dans la
vie foetale (33) : en effet, selon Burell et al, le nombre total de myocytes et le nombre de
myocytes par gramme contenus dans le myocarde ventriculaire est, a tous les stades de la
gestation, plus faible dans le VD que dans le VG et la masse du VG augmente a un rythme
plus important que celui du VD (34). Ces différences ne sont pas liées aux conditions
hémodynamiques existant pendant la vie fcetale ou en post-natal, puisque celles-ci
privilégient le réle du VD qui est prépondérant durant la vie foetale avec une part estimée a
55% du débit cardiaque total (36). Les observations de Burrell et al. (35) expliquent
probablement une capacité moindre du VD, par rapport au VG, a supporter a long terme des
surcharges chroniques dans des conditions pathologiques. En outre, la composition
biochimique des fibres du VD est différente de celle du VG avec une proportion plus
importante en chaines lourdesx -myosine, résultant en une contraction plus rapide mais

moins effcace sur le plan énergétique (37).

c. Rappel de la fonction du ventricule droit :

Le role du ventricule droit est d’assurer un débit et une pression adéquats dans
I’artere pulmonaire (38). En ce sens, le ventricule droit remplit un réle de pompe qui peut
donc étre caractérisé par une courbe Pression-Débit. En cas de résistances pulmonaires
basses et de pressions auriculaires gauches normales, ce role peut étre totalement passif et

I’expérience acquise en cardiologie congénitale concernant les dérivations cavo-pulmonaires
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montre bien qu’en de telles circonstances, il est possible de remplacer le VD par une simple
connexion des veines caves aux arteres pulmonaires. L'importance du VD se révéle par
contre lorsque les résistances pulmonaires s’élévent ou en cas d’insuffsance cardiaque

gauche, lorsque la pression veineuse pulmonaire s’éleve.

I1l. Impact de la ClV sur le ventricule droit

Une CIV peut avoir essentiellement deux conséquences étroitement liées: une
altération de I'hémodynamique due a un shunt gauche-droite et une altération du lit
vasculaire pulmonaire.

Le shunt gauche-droite a travers la CIV est responsable d’un plus grand flux sanguin
vers la circulation pulmonaire que vers la circulation systémique (39). L'importance du shunt
gauche-droite dépend de la taille de la CIV et de I’état des résistances dans le lit vasculaire
pulmonaire. En effet, d’un point de vue hémodynamique, les CIV sont divisées en trois
groupes : petites, moyennes et larges (Tableau XV) (40, 41). Une CIV de petite taille restreint
le débit, empéchant ainsi I'égalisation de la pression entre les ventricules et préservant la
pression normale du ventricule droit. Une CIV de taille moyenne offre généralement une
certaine résistance a la pression mais peu de résistance au débit. En conséquence, elle
entraine une élévation variable de la pression du ventricule droit et un impressionnant shunt
gauche-droit. Une CIV large offre peu de résistance au débit ou a la pression. Elle entraine
une élévation des pressions au niveau du ventricule droit et un gros shunt gauche- droite.

En pratique, les CIV sont considérées comme larges dées lors qu’elles sont
responsables, apreés I'age de 1 mois, de signes de défaillance cardiaque et
d’hypertension pulmonaire avec égalisation des pressions entre les deux ventricules: Il
s’agit de CIV non restrictives, correspondant au type Ilb de Ila classification
hémodynamique classique (Tableau XV). A contrario, les CIV qui n’entrainent pas
d’élévation de la pression pulmonaire sont restrictives (type la, Ib ou lla de la

classification hémodynamique), car leur dimension limite le degré du shunt.
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Tableau XVI : Classification hémodynamique des CIV

Classification hémodynamigue des communications interventriculaires.

Situation clinigue Type échocardiographique  Classe Qr/Qs PAP/PAS RP/RS Gradient VD-AP
hémodynamique (mmHg)
Maladie de Roger Restrictive Ia I-1,5 <03 «<0,3 0
de petite taille
Maladie de Roger Restrictive Ib 1,5-2 <03 <03 0
de taille moyenne
CIV a gros shunt Restrictive ITa >2 0,3-0,65 <0,3 <25
large
CIV a gros shunt Mon restrictive b >2 0,65-1 <0,8 <25
large
Syndrome d'Eisenmenger Non restrictive il <1 1 >1 0
large
CIV i poumons protéges CIV avec sténose v 2 < 0,63 <03 >25

infundibulaire

Un shunt gauche-droite a travers une CIV large peut entrainer trois conséquences
hémodynamiques néfastes:
—Une surcharge volumétrique du ventricule gauche.
—Une hyper-circulation pulmonaire et une surcharge barométrique du ventricule
droit.

—Un débit cardiaque systémique potentiellement compromis.

L’augmentation de la précharge du ventricule gauche conduit a sa dilatation, qui
produit une élévation de la pression diastolique finale (Loi de Frank Starling) (42).
L'hypertrophie VG se développe comme un mécanisme compensateur, mais diminue
également la compliance ventriculaire, accentuant ainsi I'augmentation de la pression télé-
diastolique (43). Cette élévation de la pression diastolique entraine une augmentation de la
pression hydrostatique dans le lit capillaire pulmonaire, et ainsi une augmentation du liquide
interstitiel pulmonaire et éventuellement un cedéme pulmonaire (44).

Une CIV hémodynamiquement significative conduit & une «force d'éjection commune»,
ou la pression systolique artérielle pulmonaire et celle du ventricule droit sont systémiques (45).
Une augmentation du flux sanguin pulmonaire et une augmentation de la pression artérielle
pulmonaire peuvent altérer la maturation normale du lit vasculaire pulmonaire (46). A mesure
gue la résistance pulmonaire diminue au cours des premiéres semaines apres la naissance, le

shunt gauche a droite du sang augmente, entrainant une hyper-circulation pulmonaire. Cette
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situation évolue progressivement vers une augmentation de la résistance vasculaire pulmonaire
(RVP) et une diminution des symptomes (47). La structure histologique de |"'artériole pulmonaire
passe d'une paroi musculaire réactive a des changements structurels potentiellement
irréversibles consistant en une hypertrophie médiale et une prolifération intimale, qui se
manifestent par une augmentation de la RVP. Finalement, la RVP dépasse la résistance vasculaire
systémique, conduisant a un shunt de droite a gauche a travers le CIV (Syndrome

d’Eisenmenger).

. HTAP |
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Hyper débit Augmentai.:mn A Dilatation des .
2 retourveineux ot
pulmonaire: _ cavitesgauches
pulmonaire
Dilatationdel’'OD
etdu VD
Shunt G-Dt

Figure 38 : Physiologie de I'impact hémodynamique des CIV
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IV. Evaluation de la fonction du ventricule droit :

1. Cathétérisme cardiaque droit et mesure de la pente de la

droited’élastance :

Le cathétérisme cardiaque droit est le gold standard pour I’évaluation de la fonction
du ventricule droit. Le principe de cette technique invasive repose sur un cathétérisme avec
mesure simultanée de la pression et du volume par sonde a mesure de conductance (Figure
39). La courbe enveloppant les courbes Pression-Volume est linéaire selon la loi de Frank
Starling et s’appelle la droite d’élastance (Figure 40) .Cette méthode est la seule qui permet
une véritable mesure de I'inotropisme cardiaque (48, 49, 50) ; elle reste néanmoins peu
utilisée étant donné qu’elle est invasive. Elle garde toutefois tout son intérét chez les
patients atteints d’hypertension pulmonaire et dans le cadre du bilan pré-transplantation
cardiaque.

Q__

- - - - - - - -

Figure 39 - Exemple de cathéter utilisé pour la mesure de pression et de volume
parconductance. Cathéter Millar SPR-562.

Le cathéter est inséré en général par une des veines fémorales, puis empreinte la
veine cave inférieure et traverse l'oreillette droite pour pénétrer dans le ventricule droit.
L’opérateur positionne I'extrémité du cathéter a I’apex du VD. La mesure de pression sefait
directement par un canal a l'intérieur du cathéter qui aboutit sur un de ses bords ou a
sonextrémité (dite en queue de cochon). La mesure de volume utilise la mesure de

conductance entre deux électrodes consécutives, le long du cathéter.
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Figure 40 : Exemple de mesure de la droite d’élastance a partir de plusieurs courbes PV (a

y 7

lemieux I’ensembledes courbes PV obtenues a différentes conditions de pré/post-charge.
Sur la partie droite de I’écranfigurent les variations de Pressions et Volumes au cours du
cycle cardiaque.

2. L’échographie cardiaque :

L'étude de la fonction systolique ventriculaire droite fait appel a plusieurs parameétres

échocardiographie trans-thoracique (ETT).
Excursion systolique du Plan de I’Anneau Tricuspide (TAPSE) :

Le TAPSE est mesuré en mode TM et correspond au déplacement en millimetres de
I'anneau tricuspide latéral vers I'apex ventriculaire droit entre la fin de la diastole et le pic de
la systole. L'American Society of Echocardiography (ASE) et la « European Association of
Cardiovascular Imaging » (EACVI) considérent qu'un TAPSE inférieur a 17mm suggére une
altération de la fonction contractile ventriculaire droite (51). Méme s'il n'est qu'un marqueur
de la fonction systolique longitudinale du ventricule droit, le TAPSE est corrélé a la fraction
d'éjection ventriculaire droite (FEVD) isotopique et a I'IRM. En effet Kaul et Al. (52) ont
montré une bonne corrélation avec la FEVD mesurée par angiographie radio-isotopique
(r=0.92, p<0.001). Le TAPSE a également été validé comparativementa la FEVD mesurée en
IRM dans I'hypertension pulmonaire (53) (r=0.86, p<0.0001) et dans les conditions

d'ischémie (54) (r=-0.63, p<0.0001). Le TAPSE est aussi considéré comme un facteur
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pronostique indépendant chez les patients en insuffsance cardiaque (55). Les valeurs
normales du TAPSE chez la population pédiatrique sont obtenues en calculant le Z-score qui
confronte les valeurs obtenues a I’échographie a I’dge du patient. Koestenberger et al. ont
établi les valeurs normales en fonction de I’age a travers une étude regroupant 640 enfants

sains dont I’dge varie de 1 a 18 ans. (56)

Age 16 yr v

CHU Med VI HOI

Mean Range Z-Score
18-July-2019 U Meal...o . AP$E (cm): 2 2.39 1.98 - 2.80| -1.92
Update reset

TAPSE vs. Age

Figure 41 : Technique de mesure du TAPSE (A) confronté au Z-SCORE (B) chez une fille
del16 ans montrant une valur du TAPSE a la limite de la normale
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Figure 42: Technique de mesure du TAPSE (A) confronté au Z-SCORE (B) chez une fille de

5ans montrant une valeur normale du TAPSE

Vélocité systoligue de I’anneau tricuspidien au Doppler tissulaire (S’) :

La vitesse de I’anneau tricuspide est directement accessible par doppler tissulaire en
échographie ou par contraste de phase en IRM. La vitesse maximale pendant la systole

correspond au pic de I’onde dite S’ (5’ comme Systole) sur le tracé obtenu. Cette variable est
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assez bien corrélée a la FE mesurée en IRM. Meluzin et al ont montré qu'une onde S
inférieure a 11,5 cm/s était prédictive d’une dysfonction VD (FE < 45%) avec une sensibilité
de 90% et une spécificité de 85% (57). Tuller et al ont proposé d’utiliser 2 seuils 9 cm/s et 12
cm/s pour distinguer 3 groupes (dysfonction sévere, modérée ou fonction normale) (58). Le
facteur prédictif de I'onde S a été étudié dans de nombreuses situations pour sa valeur
diagnostique ou pronostique (55,57, 59). Les valeurs normales de l'onde s’ chez la
population pédiatrique sont obtenues en calculant le z-score qui confronte les valeurs
obtenues a I’échographie a I'dge du patient. Koestenberger et al ont établi les valeurs
normales en fonctions de I’dge a travers une étude regroupant 860 enfants sains dont I’age

varie de 1 a 18 ans (60)

i Koestenberger et al., Am J Cardiol
2012

Age-adjusted z-scores of RV systolic function using tricuspid annular peak
systolic velocity (TAPSV), perhaps better known as RV TDI s.

Patient Demographics

Age:|12 years -
Measurements

Site Z-Score Range
RVTDIS (cm/s): -0.60 9.96-16.33

Figure 43 : Technique de mesure de S’ confronté au Z-SCORE chez une patiente de 12 ans

Accélération isovolumique (IVA) (m/s?) :

Les courbes de vélocité tissulaire de I'anneau tricuspide comportent en proto-systole
un premier pic positif qui précéde I'onde S. Ce pic correspond au mouvement de I’anneau
pendant la phase de contraction isovolumétrique, aprés la fermeture de la tricuspide mais
avant l'ouverture de la valve pulmonaire. La pente de ce pic, c’est-a-dire I’accélération
moyenne de I'anneau pendant la phase de contraction isovolumétrique a été proposée et
validée expérimentalement comme indice de fonction ventriculaire droite qui semble

indépendant de la précharge et de la postcharge du VD et qui est bien corrélé a la pente de
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la courbe d’élastance (étude animale) (61). Cet indice a été validé chez ’'Homme et semble
dans les meilleures équipes assez reproductibles et bien corrélé aux mesures invasives de
contractilité et aux pressions de remplissage du VD (62,63,64). Cependant, la mesure de cet
indice semble nécessiter un apprentissage certain et en pratique courante n’atteint pas

toujours les bons résultats rapportés dans les études.

CHU Med VI HOPTTAL ARRAET

26-December-2819 4i3

=15 '

Figure 44 : Accélération isovolumétrique chez un patient de 8 ans opéré pour CIV en 2015

Strain par speckle tracking :

La variation locale de longueur d’une paroi appelée strain (déformation) en anglais peut se
mesurer facilement en échographie soit indirectement par l'intermédiaire du Doppler
Tissulaire (TissueDoppler Imaging) (TDI) soit directement par post-traitement sur les images
avec suivi des échos dans une série d’images, avec bonne résolution temporelle (cadence
des images supérieure a 70/seconde). Cette méthode de suivi d’échos dite «speckle
tracking» permet grace a des logiciels maintenant bien validés et intégrés dans les appareils
modernes de mesurer le strain (la déformation) de la paroi libre du VD a partir d’'une coupe
4-cavités (ou grand axe horizontal). Ces mesures ont été validées expérimentalement par
ultrasonomicrométrie chez I’animal (65, 66).

Le Pic Systolique du Strain longitudinal = (Ls - Ld) / Ld, est un raccourcissement (systole), le

strain normal est donc négatif, exprimé en %.
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Les valeurs normales de strain de la paroi libre du VD sont plus élevées que celles du VG
avec une normale proche de -30% .Un seuil de -20% chez I’adulte permet de détecter les
dysfonctions du VD avec une sensibilité de 91% et une spééicité de 63% selon Urheim et al

(67). Il existe un gradient de strain le long du grand axe du cceur avec un strain plus
important en apical qu’en basal dans les conditions normales de fonctionnement. L’analyse
des courbes de strain est aussi tres intéressante pour quantifier les dysfonctions localisées
et les asynchronismes de contraction. La mesure du strain du VD n’a pas été validée dans
d’autres dimensions qu’en longitudinal. Pourtant et notamment chez I’enfant qui présente
une meilleure échogénicité, le strain circonférenciel est accessible a I’échographie, mais avec

une faisabilité restreinte (de I'ordre de 2/3).

Chez I’enfant, une méta-analyse regroupant 10 études a montré que la valeur normale du
pic sytsolique du strain longitudinal global du VD chez la population pédiatrique est entre -

20.80% et -34.10% (Moyenne= -29,03%, 95% Cl, -31.52% to -26.54%) (68)

GMARDUR ABID, CHU M HOPITAL ARRAZI N@RJRSed VINIMOQPITAL ARRAZ
291101 57 UsS 4 Vivid 56

eri pael 1 ] = R 1
Figure 45 : Mesure du strain longitudinal du ventricule droit en coupe 4 cavités chez
unenfant de 5 ans opéré pour CIV en 2016 avec fonction systoligue du VD conservée
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Figure 46: Mesure du Strain longitudinal du ventricule droit en coupe 4 cavités chez
un patient avec dysfonction ventriculaire droite, notons I’asynchronisme d’élongation des

fibresdu VD

Figure 47 : Mesure du Strain longitudinal du ventricule droit en coupe 4 cavités chez
unpatient en dysfonction systolique du ventricule droit avec cartographie en il de boeuf
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Figure 48 : Mesure du Strain longitudinal du ventricule droit en coupe 2 cavités chez
unpatient en dysfonction systolique sévére du ventricule droit

Fraction de raccourcissement :

La mesure de la fraction de raccourcissement des surfaces est utilisable en pratique
qguotidienne. Elle correspond au rapport entre la différence des surfaces télédiastolique et
télésystolique sur la surface télédiastolique ventriculaire droite mesurée en coupe apicale 4
cavités. Elle est corrélée avec la FEVD IRM chez des sujets sains et insuffisants cardiaques
(r=0.71, p<0.001) (69). Une valeur inférieure a 35% témoigne d'une dysfonction systolique
ventriculaire droite. Elle chute en moyenne a 37% dans la population de patients avec

hypertension pulmonaire (70).
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Figure 49 : Méthode de calcul de la fraction de raccourcissement du VD

Indice de performance myocardique (IPM) ou indice de Tei:

Egalement appelé I'indice de Tei, décrit la premiere fois par Tei et al en 1975. Il
quantifie la part du temps systolique pré- et post-éjectionnel sur le temps d’éjection. Il était
initialement calculé a partir de deux enregistrements doppler sur la valve tricuspide (pour
mesurer le délai inter-diastole : Did) et sur la valve aortique (pour mesurer le temps
d’éjection : Dej). Il se définit par le rapport : MPI = (Did—Dej)/Dej (71)

Cet indice caractérise a la fois la contraction et la relaxation du myocarde .lI
augmente en cas de dysfonction ventriculaire a la fois par raccourcissement du temps
d’éjection et par allongement des temps de contraction et de relaxation isovolumiques. Avec
la généralisation du doppler tissulaire, le MPI est maintenant mesuré sur une seule courbe de
doppler tissulaire a I’anneau tricuspide ce qui évite les variations inter-cycle et améliore la
reproductibilité (72, 73)

Cependant, cet indice est trés sensible aux variations de mesure des deux délais Did
et Dej et majore par conséquent la variabilité inter-observateur. Par exemple, une variation
de 20ms dans la mesure de Dej (soit Dej1 = 285 et Dej2 = 305ms) pour une méme valeur de
Did =400ms (correspondant a une systole a 40% d’'un cycle de 1s), correspond a une

variation de MPI conséquente (MPIT =0,40 et MPI2 =0,31).
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Figure 50 : Mesure de I'IPM a partir d’un

enregistrementde I’anneau tricuspide en doppler
tissulaire

Tableau XVII : Tablau récapitulatif des valeurs moyennes et pathologiques des parameétres

del’étude de la fonction VD

Indice échographique Valeurs moyennes normales Valeurs pathologiques
Z-score TAPSE Entre -2DS et +2DS <-2DS

Z-score S’ Entre -2DS et +2DS <-2DS

IVA (m/s?) >2,2 m/s2 <2,2 m/s2

Indice de performance | Doppler pulsé : 0,26 >0,43

myocardique (IPM) Doppler tissulaire : 0,38 >0,54

FRVD (%) 49% <35%

Strain longitudinal | -34.10% et - 20.80% >-20%

global du VD

-71 -




Evaluation de la fonction du ventricule droit chez les enfants opérés pour CIV

3. Echocardiographie 3D :

L’échographie 3D apporte depuis peu cette fonctionnalité (74). Elle permet de
reconstruire la forme du VD et de calculer le volume ventriculaire et la FEVD (75, 76). Le
développement de cette technique et I'apparition de I’échographie 3D « en temps réel » ont
permis une meilleure analyse de la fonction du ventricule droit. La plupart des méthodes
calculent les volumes a partir d’'une pile de coupes en petit—-axe mais certains auteurs
préferent utiliser plusieurs vues paralléles au grand-axe (77). L’adaptation des logiciels a la
morphologie du VD a donné récemment des résultats de trés bonne qualité (78). Toutefois,
cette technique présente quelques limites :

- La mauvaise détection du bord antérieur du VD et la présence des trabéculations
rend sa faisabilité assez basse comparativement aux autres techniques, elle
avoisinerait 85% (79, 80).

- Les volumes mesurés en échographie 3D sont souvent sous-estimés par rapport
aux volumes en Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) et ce, d’autant plus que

le VD est dilaté (81).
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Figure 51 : Exemple de vue 3D obtenue en échographie 3D. Sont repérées sur
I'image |'oreillette droite (OD), le ventricule droit (VD) et I'artere pulmonaire (AP). La fleéche
indigueune déhiscence du septum interventriculaire (malformation congénitale
appelée communication inter-ventriculaire) (Image échographique du CHU de Toulouse).

4. IRM cardiaque :

L’IRM cardiaque est actuellement considérée comme la technique de référence dans
I’estimation des parameétres fonctionnels du VD (82, 83) car il s’agit d’'une technique
d’imagerie non irradiante, non invasive et multiplanaire, éliminant la nécessité de
toute hypothese géométrique dans le calcul des volumes.

De nombreuses études se sont intéressées a la mesure de la reproductibilité de cette
mesure qui, bien qu’imparfaite (limite de concordance proche de 10% pour la FE), reste
néanmoins meilleure que les autres méthodes.

Il N’y a pas d’intérét a réaliser un petit axe du ventricule droit pour estimer les

paramétresfonctionnels du VD en pratique clinique par rapport au PAVG.
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La variabilité inter-observateur relative augmente lorsqu’il existe une régurgitation
droite ou gauche, une cardiomyopathie dilatée ou une dysfonction systolique ventriculaire.
Dans ces situations, une attention plus importante est nécessaire dans la mesure et dans
I’interprétation d’une modification des parametres fonctionnels du ventricule droit pendant
le suivi. L'utilisation d’un logiciel de post-traitement semi-automatique plus sophistiqué
permettrait certainement une meilleure reproductibilité et un gain de temps dans la mesure

de la fonction ventriculaire droite. (84)

Figure 52 : Série de coupes petit axe permettant de mesurer le volume et la FE
desventricules (Images du CHU Brabois).

5. Anaqio-scintigraphie cardiaque :

La scintigraphie permet depuis de nombreuses années une quantification des
volumes ventriculaires avec une faible irradiation. Ces méthodes reposent toutefois le plus

souvent sur des enregistrements 2D planaires, sans determination précise du volume. Pour
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le ventricule droit, on utilise le plus souvent une ventriculographie de premier passage apres
injection d’un bolus de 99Tc. La qualité du bolus est importante car un passage trop rapide
du traceur dans la cavité réduit le signal capté (signal proportionnel au produit
volume xtemps) et peut réduire la précision de la méthode. Les fractions d’éjection mesurées
ainsi sont un peu plus basses qu’en IRM avec une moyenne normale a 52% et une valeur
limite de la normale a 40% (85). Il existe aussi une méthode d’angioscintigraphie a
I’équilibre, utilisant des traceurs du pool sanguin (albumine ou hématies marquées par le
Tc-99m), mais qui pourrait étre moins précise du fait d’une diffulté accrue a séparer

I’oreillette droite du ventricule droit (86, 87, 88)

EXAMEN NORMAIL

Figure 53 : Ventriculographie droite normale au 99tc (Images du Service de
médecinenucléaire, hopital Bichat, AP-HP, Paris)
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V. Discussion des résultats de notre étude

La fonction ventriculaire droite (VD) a été largement étudiée chez la population adulte
et dans differentes situations pathologiques comme [I'infarctus de myocarde (89),
I'insuffisance cardiaque (89, 90) ou apres une chirurgie cardiaque congénitale ou acquise
(91, 92, 93, 94, 95,96). Il est actuellement admis qu’elle constitue un marqueur pronostique
majeur. Méme si certaines études ont rapporté la dysfonction ventriculaire droite aprés des
chirugies cardiaques congénitales, ce terrain reste peu exploité chez la population
pédiatrique et encore moins chez les enfants opérés pour des CIV (97, 98). En effet, la CIV a
été longtemps considérée  comme une cardiopathie curable, dont la cure chirurgicale
permet de restaurer une anatomie normale avec un bon pronostic au long terme surtout
chez les enfants opérés précocément. De ce fait, son évaluation post-opératoire se limitait
généralement a I'étude de la fonction VG et de I’hypertension arterielle pulmonaire.
L’évaluation de la fonction VD quant a elle est basée sur une panoplie de parametres
échocardiographiques conventionnels et reste tres chronophage ce qui limite leur utilisation
en pratique courante.

La déformation myocardique mesurée par speckletracking (Strain par speckle tracking
ou déformation bidimensionnelle [2D]) constitue une méthode largement validée chez les
patients adultes et dans differentes situations pathologiques. Elle semble fournir des
informations supplémentaires (99) comparée au strain par doppler tissulaire ; elle est semi-
automatisée, indépendante de l'angle (100), plus reproductible et donc plus fiable
(101).Cependant, peu d’études se sont interessées a valider cette technique chez la
population pediatrique dans des situations pathologiques comme le post opératoire des CIV.
Ainsi I'objectif principal de notre étude est I’évaluation de la fonction ventriculaire droite
chez les enfants opérés pour CIV par les parametres conventionnels de ['étude
échocardiographique du ventricule droit et par Strain longitudinal global du VD, avec I'étude

des corrélations entre ces différents parameétres.
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Secondairement, nous avons essayé d’étudier la faisabilité du strain longitudinal
global du VD par speckle tracking et les facteurs associés a la dysfonction ventriculaire

droite chez les enfants opérés pour CIV.

1. Fonction du ventricule droit apres le traitement chirurgical des CIV :

La forme du VD change considérablement apres la réparation chirurgicale des CIV
avec une dilatation et une déformation apicale (102, 103). Ce changement de géométrie est
en partie expliqué par les sutures du péricarde et des parois du VD qui résistent moins aux
contraintes contrairement au VG a cause de sa paroi plus mince (104).

Un certains nombre d’études se sont intéressées a la fonction du ventricule droit
chez les enfants opérés pour cardioapthies congénitales et pour des CIV isolées plus
particulierement, mais ces études concernaient la plupart du temps un nombre limité de
patients.

A notre connaissance, 4 études ont été menées pour I’évaluation de la fonction du
ventricule droit chez les patients opérés pour CIV isolées. Notre étude est la premiere en
Afrique et dans le monde Arabe a se pencher sur cette question.

- Heiberg et Al. ont constaté une altération structurale et une dysfonction du ventricule
droit chez une cohorte de 27 patients opérés pour CIV au service de chirurgie
cardiovasculaire du CHU d’Aarhus, au Danemark. La moyenne d’age de la chirurgie
était 1,9 an (95% CI 1.1 -2.8 ans) et celle au moment du controle de la fonction du VD
post-chirurgie était 20.5 ans (95% ClI 19.6- 22.1 ans). Les patients ont bénéficié d’une
IRM cardiaque et d’une étude échocardiographique. En comparaison avec les cas
témoins, les patients opérés pour CIV avaient des ventricules droits plus dilatés
(36.849.0 vs. 30.4+6.4 cm2 en télédiastolique, p=0.01, et 21.3+5.9 vs. 16.0+3.9
cm2 en télésystolique, p=0.01). La fraction de raccourcissement était également
altérée chez le groupe des patients opérés pour CIV (0.42+0.07 vs. 0.47+0.05, p=

0.01) et la masse du VD mésurée par IRM cardiaque était augmentée par rapport au
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groupe témoin (p<0,001). Toutefois, aucune différence significative du Strain
longitudinal global du VD n’a été observée (-20.1+/- 3.8% chez les patients opérés
pour CIV vs. -21.5+/-4.7% chez le groupe témoin p=0,01) (105)

- Meijboom et al. ont suivi 107 patients opérés pour CIV isolées a partir d’une cohorte
initiale de 174 patients opérés entre 1968 et 1980 avec une moyenne de suivi de 14,5
ans. L’évaluation de ces patients s’est basée sur des parameétres cliniques, biologiques,
électriques et échographiques. Aucun patient n’avait une hypertension pulmonaire
résiduelle. Par ailleurs, 7% des patients avaient des CIV résiduelles, 11% des lAo
modérées, et 10% une dilatation des cavités gauches. Roos-Hesselink et al. ont
continué le travail de Meijboom et al. (106) et ont suivi 95 patients de la cohorte
initiale avec une moyenne de suivi de 26 ans. 4% ont développé une hypertension
pulmonaire, 13% une dilatation du VD et 9% avaient une dysfonction du VD. Par ailleurs
8% avaient une CIV résiduelle et 16% une IAo moyenne a modérée (106) (107). Menting
et al. ont repris le travail de Meijboom et al. et Roos-Hesselink et al. (106, 107), et ont
évalué 91 patients opérés pour CIV avec une moyenne de suivi de 35,6 années. Le taux
de survie était de 86% .Parmis ces patients, 4% ont developpé une insuffisance
cardiaque, 17% une dysfonction systolique du VD, et 19% une hypertension

pulmonaire. (108)
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CEMTRAL ILLUSTRATION Outcome Up to 40 Years After Surgical VSD Closure

b Surgical V5D Closure bl U 10 410 Veurs After Surgical WSO Closure®

Before Surgical V5D Closure

Perimembranous VS0 1% l Survhval BE%
Leaft ventricular Violume Overload 100% Symptomatic Arhythmias 13%
Opi0s Ratio 20 [1.7-2.8] Early Post-operative | | Cardiac Relnterventions 12%
Right Ventricular Systolic Pressure 70 [47-83] Mortallty 0% | | Endocarditis 4%
{mmtig) Haart Failure A%

Echocandiagraphy

= Systodic Left Ventricular Dysfunction 2%
= Systolic Right Ventdoutar Dypsfimction. 17%
= Mild or Moderate dortic Requrgitation  21%

Estimated Right Vantricular Systolic 9%
Fressuve =36 mmHg

Slightly Elevated NT-pro8hE 3B%

Previous Pulmanary Artery Banding (9%}

Closure with Patch {B9%)
Primary Closure (1194)

Right Ventriculotomy (47% *Excluding early post-cperative mortality (within 30 days)

Mean Follow-up diration of 38 + 3 years

Menting, WUE etal 1 Am Coll Cardiol. 2015; B5{18}:3547-81.

A coheet of 174 consecutive pateents who underwent surgical cdoswre of 2 ventricular septal defect (VED) between 1968 and 1980 were examined. The sungecal
characteristics and the findings on clinical cutcome up to 40 years are depicted in thes figure. NT-proBNP = N-termanal pro-B-type natriuretic peptide.

Figure 54 : Suivi des patients opérés pour CIV de la cohorte initiale de Meijboom et al.
aprés40 ans (108)

- Rafieyian et al. ont mené une étude chez 25 patients opérés pour défects congénitaux
entre Avril 2013 et Avril 2014. La population de I’étude comptait seulement 6 cas de
ClV, la fonction du ventricule droit et gauche ont été évaluées par Strain rate un jour
avant la chirurgie, une semaine et un mois aprés la chirurgie. Comparativement aux
mesures pré-opératoires, la fonction du VD évaluée par Strain rate était altérée en
post-opératoire immédiat (p value = 0.001 pour les 9 segments). Toutefois, une nette
amélioration a été constatée un mois apres la chirurgie. Aucune différence significative
par rapport a la fonction post-opératoire du VD selon le type de cardiopathies
(cardiopathies congénitales cyanogénes vs cardiopathies congénitales non cyanogenes)
n’a été constatée.L’amélioration des valeurs du Strain rate était plus significative chez

les patients ayant un temps de CEC réduit. (109)

-79-



Evaluation de la fonction du ventricule droit chez les enfants opérés pour CIV

- Kwok et Al. ont étudié la fonction du VD apreés traitement chirurgical des CIV chez une
cohorte de 46 patients. La population de I’étude (75 patients au total) a été divisée en
3 groupes comme suit :
o Groupe |: 29 patients opérés pour CIV sous-artérielles (moyenne du suivi :
11,7 années)
o Groupe Il: 17 patients opérés pour CIV péri-membraneuses (moyenne du
suivi : 15,9 années)
o Groupe lll : 29 patients sains (groupe témoin)
Comparés au groupe lll, les groupes | et Il avaient une dysfonction ventriculaire droite
constatée par calcul du: TAPSE, S’, IVA, Strain longitudinal (Tous les parameétres p <
.05). Les valeurs moyennes du Strain longitudinal global du VD chez les groupes | et |l
étaient significativement plus altérées que celle du groupe témoin. (110)
- Matsuhisa et al. ont évalué la fonction du ventricule droit chez 16 enfants opérés pour
CIV multiples. Apres la chirurgie, I'indice de Tei était altéré par rapport au groupe
témoin 0.33+/-0.15 vs 0.25+/- 0.09 (p=0.06). Le strain longitudinal de la paroi libre

du VD était également altéré : -20.1 +/- 7.8 vs - 22.2+/-6.4 (p=0.39). (111)

- Dans notre étude, 20,4 % de la population avaient une dysfonction systolique du
ventricule droit et 51% avaient une hypertension pulmonaire aprés le traitement
chirurgical de leur CIV. Des anomalies structurales étaient également objectivées

notamment une dilatation du VD chez 14,3% de la population étudiée.
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Tableau de XVII1I : Comparaison des résultas de I’étude de la fonction et la taille du ventricule droit chez les patients opérés pour CIV

avec les données de la littérature

Etude Nombre de patients Moyenne du | Age moyen | Fonction VD Taille VD HTP Autres
suivi (années) des patients
(années
Notre  étude | 49 305 +/-1.98 8,9 +/- TAPSE <-2DS : 20,4%- | Dilatation du VD : | PAPs CIV résiduelle : 4%
(Maroc, 2019) ' ’ 3,8 S'<-2DS : 20,4% 14,3% moyenne :
IPM altéré :16,3% 28,45 mmHg
FRVD altérée: 20,5%
IVA (m/s?) altérée:
24,5% HTP
résiduelle :
Strain moyen : 51%
-21,943%
Meijboom et | 107 14,5+/-2,6 | 19,2 - - HTP CIV résiduelle : 6%
al. (Pays Bas, résiduelle : 0% | IAo0 moyennes a
1994) modérées : 11%
Dilatation du VG :
10%
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Roos- 95 26 29,2 Dysfontion systolique | Dilatation du VD HTP CIV résiduelle : 8%
Hesselink et du VD : 6% : 13% résiduelle : 4% |IAo moyennes a
al. (Pays bas, Dilatation de I’OD modérées : 16%
2004) 1 19%
Menting et al. | 97 35,8 39,6 TAPSE moyen : | - PAPs >36 | A0 résiduelle=
(Pays bas, 19mm mmHg  chez | 21%
2012) FRVD moyenne : 40% 19%
Dysfonction Insuffisance
systolique du VD: cardiaque=4%
17%
Matsuhisa et | 16 3 mois 2,1+/-1 IPM moyen : 0,33 - - -
al. (Japon, (p=0,06)
2013) Strain longitudinal
moyen : -20,1 +/-
7,8% (p=0,39)
Heiberg et al. | 27 20 20,5 FRVD : 0.42 + 0.07, | Dilatation du VD : Hypertrophie  du

(Danemark,
2015)

(p< 0.01)
Strain longitudinal
moyen : -20.1 =+

3.8% (p=0.01)

STDVD= 36.8 +
9.0, (p < 0.01)
STSVD : 21.3 =
5.9, (p < 0.01)

VD
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Kwok et al.
(Hong Kong,
Chine, 2017)

75 patients :
Gl : 29 npatients
opérés pour CIV

sous-artérielles

GIl : 17 patients
opérés pour CIV
péri-membraneuses

Glll : 29 patients
sains

11,7+/-7,7

15,9 +/-6,4

23,5+ /-7

20,2+/- 8,7

20,4+ /-7

TAPSE= 11,6 +/-2,4(mm)
S'=9+/-1,5 (cm/s)

IVA (m/s?)=1,2 + /- 0,5
Strain longitudinal global
du VD= 19,2 +/-2,8%
(p<0.05)

TAPSE= 11,6 +/-2,5(mm)
S'=7,8+/-1,5 (cm/s)
IVA (m/s?)=1,2 + /- 0,5
Strain longitudinal global
du VD= 18,8 +/-2,5%
(p<0.05)

TAPSE= 14,4 +/-3,8(mm)
S'=10,1+/-1,3 (cm/s)
IVA (m/s?)=2,1 + /- 0,8

Strain longitudinal global
du VD= 21,5 +/-3,2%
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2. Corrélation entre le Strain_longitudinal global du VD et les

parametres conventionnels de I'analyse de la fonction systolique du VD

chez la population pédiatrique :

L’analyse par Strain Speckle Tracking permet d’évaluer le raccourcissement
longitudinal desfibres du VD qui correspond a la composante systolique dominante. La
faisabilité de ce nouveau parameétre a été peu étudiée en cardiologie pédiatrique et les séries
comptent peu de patients.

Dans notre étude la faisabilité du Strain longitudinal global était estimée a 98%. Nous
avons constaté une corrélation significative entre I’ensemble des parameétres conventionnels
de I’étude de la fonction systolique du VD (Z-score TAPSE, Z-score S’, IVA, IPM, FRVD) et le
Strain longitudinal global du VD.

C.Karsenty et al. S ont évalué la faisabilité et la reproductibilité du strain VD par
speckle tracking chez des enfants opérés d’une cardiopathie congénitale. Le pic systolique
de strain (PSS) de la paroi libre du VD a été mesuré prospectivement par speckle tracking
chez 37 enfants inclus consécutivement. L’analyse du PSS-VD était possible pour 92,9 % (IC
95 % : 86,0—97,1) des acquisitions. Le coefficient de variation intra-observateur était de 9,7
% (IC 95 % : 7,4—11,9) et inter-observateur de 15,1 % (IC 95 % : 12,7—17,6). Les corrélations
entre le PSS-VD, le z score du TAPSE et I'Onde S tricuspide étaient bonnes (r=-0,71,
p<0,0001;r=-0,70, p<0,0001). lls ont conclus que la mesure du Strain longitudinal global
du VD par Speckle Tracking est faisable et reproductible pour évaluer I’évolution de la
fonction systolique VD apres chirurgie cardiaque pédiatrique (112).

Levy et al. ont également prouvé la faisabilité et reproductibilité du Strain
longitudinal global du VD chez une cohorte de 50 nouveau-nés prématurés. La faisabilité
était estimée a 84%. La reproductibilité intraobservateur (biais 3%; 95% limites fixées : de
1.6 a +1.6; coefficient de variation=2.7%; coefficient de corrélation intraclasse=0.97; p =

.02) et interobservateur (biais 7%; 95% limites fixées de 4.8 a +4.73; coefficient de
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variation : 3.9%; coefficient de corrélation intraclasse =0.93; p<0 .05) étaient excellentes
avec une bonne corrélation linéaire entre les deux mesures (r = 0.97 ; p< .01 et r = 0.93 p<
0.05, respectivement)(113).

Kwok et al.précédemment cités ont étudié la fonction ventriculaire gauche et droite
chez des enfants opérés pour CIV sous-artérielles et périmembraneuses en utilisant les
parameétres conventionnels de I'étude échographique du VD (TAPSE, S’, FRVD, IVA, RVOT SE)
ainsi que le Strain longitudinal global du VD. Ils ont par ailleurs étudié les corrélations entre
ces différents parametres. Les valeurs de [I'excursion systolique de [I'infundibulum
pulmonaire (RVOT SE) et de la FRVD étaient corrélées a celles du Strain longitudinal global du
VD avec respectivement (r=0,22, p=0,07 ; r=-0,21, p=0,08) (110) .

Tableau XIX : Comparaison des résultats de la faisabilité du Strain et des corrélations entre

leStrain et les parametres conventionnels de I’étude du VD avec les données de la littérature

Etude Faisabilité Corrélations du Strain
du Strain Z-score Z-score Indice de IVA FRVD(%0) RVOT SE FEi (%6)
TAPSE s'(cm/s) | performance | (M/S?)
(mm) myocardique
Notre étude | ggy r=-0,594 r= -0,562 | r= 0,613 | r=-0,567 | r= -05| _
(p<0,001) (p<0,001) (p<0,001) | (p<0,001)
(Maroc (p<0,001)
2019)(N=49)
Levy et al. (USA, | 84% - - - - - - -
2013)(N=30)
Karsenty et al | 97 g9 r=-0,71 |r=-0,7 - - - - -
(France, 20]7) (p<0 ’00]) (p<0,00'|)
(N=37)
Kwok et al. _ _ - - - r=-0,21 r=0,22 -
(Hong Kong, (p=0,08) (p=0.07)
Chine, 2017)
(N=75)
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3. Facteurs associés a la dysfonction du ventricule droit chez les

patientsopérés pour CIV :

Les mécanismes de dysfonction du ventricule droit apres la réparation chirurgicale
des CIV n’ont pas été totalement élucidés. Toutefois, quelques facteurs peuvent expliquer
cette dysfonction.

Klitsie et al ont constaté que le ventricule droit était plus vulnérable a la CEC apres la
réparation chirurgicale des CIV que le ventricule gauche (114).Ceci peut étre expliqué par
une plus grande susceptibilité des parois fines du ventricule droit a la cascade inflammatoire
post-chirurgicale (115, 116), les effets de la péricardectomie, les adhésions péricardiques
post-chirurgicales, et enfin par la surcharge volumétrique (117).

L’existence d’une HTP avant I'acte chirurgical est un facteur primordial a prendre en
considération pour expliquer la dysfonction du VD apres traitement chirurgical des CIV. Dans
notre série 80% des patients avaient une HTP avant la chirurgie et 51% apres la chirurgie.
Moller et al. ont rapporté une élévation de la pression pulmonaire a I’effort chez les enfants
ayant une HTP avant la chirurgie, méme s’ils n’ont pas une HTP résiduelle post-opératoire
(118). Menting et al. ont rapporté une hypertrophie résiduelle et un défaut de remodelage du
ventricule droit objectivé par IRM cardiaque chez des patients opérés pour CIV avec HTP pré-
opératoire(108).

L’existence d’une IAo résiduelle chez les patients opérés pour CIV est également un
facteur conditionnant la fonction du VD aprés la chirurgie (119). L’étude de Kwok et al
intéressant 46 patients opérés pour CIV sous-artérielles et périmembraneuses a objectivé
une altération de la fonction systolique du VD calculée par Strain longitudinal chez les
patients avec |IAo post-opératoire (p=0 ,009) (109). Dans notre étude, aucun patient n’avait

une |IAo post-opératoire.
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La dysfonction du ventricule droit aprés la réparation chirurgicale des CIV peut
également étre imputée aux troubles de conduction post-opératoires. La relation entre la
durée des QRS et la fonction du VD et du VG a été objectivée chez les patients opérés pour
tétralogie de Fallot (121), les cardiopathies congénitales a ventricule unique(122) et les
enfants opérés pour maladie d’Ebstein (123). Karadeniz et al. ont rapporté une diminution
de la fraction de raccourcissement du ventricule droit chez les patients ayant un bloc de
branche droit apres traitement chirugical de leur CIV (124). Kwok et al. ont également
constaté que les patients opérés pour CIV sous-artérielles avec blocs de branches droits ont
également un strain rate altéré (0.95 0.09/s vs 1.07 0.17/s, p = 0.048) (110)

Les facteurs prédictifs d’une dysfonction du ventricule droit chez les patients opérés
pour CIV dans notre étude n’ont pas pu étre clairement établis du fait que la population de
I’étude est hétérogene et que I’échantillon n’est pas tres grand. Les enfants avec dysfonction
ventriculaire droite avaient toutefois un retard diagnostique et de prise en charge plus
marqués (p=0,06). Ceci peut-étre expliqué par plusieurs éléments : Selon I’Enquéte
Nationale sur la Population et la Santé Familiale (ENPSF) - 2018, 73% des accouchements se
font dans des établissements de santé, de ce fait un nombre non négligeable des
accouchements se font a domicile, limitant ainsi la possibilité de dépistage néonatal des
cardiopathies congénitales. Dans notre étude, la majeure partie de la population venait du
milieu rural.

De surcroit, les femmes ne bénéficient pas systématiquement d’échographies
obstétricales lors des consultations prénatales dans le but du dépistage in-utéro des
cardiopathies congénitales. L’examen systématique du nouveau-né dans notre contexte ne
se fait pas toujours par un médecin limitant ainsi les chances d’auscultation d’un souffle
cardiaque.

Le niveau d’instruction des parents est également responsable du retard

diagnostique des cardiopathies congénitales dans notre contexte. Selon le rapport du Haut-
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Commissariat au Plan, 44% de la population marocaine n’ont jamais fréquenté un
établissement scolaire ou sont illettrés.

Enfin, les difficultés d’accés aux soins et les engrenages de notre systeme de santé
notamment la saturation des urgences, les rendez-vous qui dépassent 6 mois, le nombre
réduits de pédiatres (459 pédiatres en 2019) sont incontestablement responsables de ce
retard diagnostique.

Certaines pistes doivent étre mieux exploitées dans des études plus larges pour
exliquer la dysfonction du VD en post opératoire des chirurgies de CIV : la dilatation du VD,
le degrés d’HTP en pré-opératoire, les troubles de conduction en pré et en post-opératoire
(Holter ECG de 24h réguliers), ainsi que le dépistage de I'insuffisance aortique en pré et en
post-opératoire.

4. Points forts et limites de I’étude :

> Points forts de I'étude

- 1¢re étude en Afrique et dans le monde Arabe qui évalue la fonction ventriculaire droite
chez les enfants opérés pour CIV.

- Parmis les rares études a démontrer la faisabilité et la corrélation du Strain longitudinal
avec les parameétres conventionnels de I'étude de la fonction systolique du VD chez la
population pédiatrique apres chirurgie cardiaque.

- La seule étude a évaluer la corrélation entre le plus grand nombre de paramétres
échographiques conventionnels de I’étude du VD et le strain longitudinal global du VD.

- Taille de I’échantillon est faible mais reste parmi les plus importantes dans la
littérature.

> Limites de I’étude

Les objectifs de I’étude auraient été mieux appréciés si :
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— Tous les patients avaient bénéficié d’une ETT avec mesure du Strain longitudinal avant
la chirugie, et aprés la chirurgie avec des délais courts et uniformisés a I’ensemble de
la population de I'étude.

— Comparaison des valeurs du Strain aux données de I'IRM cardiaque qui reste le gold

standard pour I’évaluation de la fonction du ventricule droit.
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CONCLUSION
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La fonction du ventricule droit est un élément pronostique important a mesurer et

surveiller dans la prise en charge des patients ayant une communication inter-ventriculaire.

A la lumiére de notre étude et de la littérature, les enfants opérés pour
communications inter-ventriculaires peuvent présenter une dysfonction du ventricule droit
secondaire au remodelage ventriculaire, a la surcharge volumétrique/barométrique, au délai

entre le diagnostic et la chirurgie, et a I'iatrogénicité du traitement chirurgical.

L’étude de la fonction systolique du ventricule droit par Stain longitudinal global a
montré une bonne corrélation avec les parameétres usuels que nous utilisons dans notre
pratique quotidienne pour I'étude de la fonction systolique du ventricule droit. Sa faisabilité
est par ailleurs excellente, indépendante de I'angle de mesure, semble mieux adaptée a la
géométrie du ventricule droit, et reste moins chronophage. De ce fait, il est un parametre a
prendre en compte dans le suivi et la prise en charge des enfants ayant des cardiopathies

congénitales.

Toutefois, cette technique doit étre comparée a I'IRM cardiaque qui demeure le gold

standard pour I’évaluation de la fonction du ventricule droit.
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RESUMES
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Résume :

La fonction du ventricule droit (VD) est un déterminant pronostique majeur dans la
prise en charge des communications inter-ventriculaires. L'échocardiographie est la
modalité d’imagerie la plus utilisée en routine pour I’évaluer. Des parametres de fonction
systolique régionale sont le plus souvent utilisés. L’analyse par Strain Speckle Tracking
permet désormais d’évaluer le raccourcissement longitudinal des fibres du VD qui
correspond a la composante systolique dominante. La faisabilité et la validité de ce nouveau
parameétre ont été peu étudiées en cardiologie pédiatrique.

L'objectif principal de notre étude est I’évaluation de la fonction ventriculaire droite
chez les enfants opérés pour CIV par les parameétres conventionnels de [’étude
échocardiographique du ventricule droit et par Strain longitudinal global du VD, avec I’étude
des corrélations entre ces différents parameétres. Secondairement, nous avons essayé
d’étudier la faisabilité du strain longitudinal global du VD par speckle tracking et les facteurs
associés a la dysfonction ventriculaire droite chez les enfants opérés pour CIV.

Notre étude est observationnelle, intéressant 49 enfants opérés pour CIV et convoqués
au laboratoire des explorations fonctionnelles du service de cardiologie du CHU Mohamed VI
entre Janvier et Décembre 2019. L’étude écho-cardiographique de la fonction du ventricule
droit par parametres conventionnels (TAPSE, S’, IVA, Indice de Tei, FRVD) a objectivé une
dysfonction systolique chez 20,4% de la population étudiée. La mesure du pic systolique du
strain du ventricule droit était possible chez 98% des patients. 25% avaient un Strain
longitudinal global du VD altéré. Le Strain longitudinal global du VD était corrélé a
I’ensemble des parametres usuels de I’étude de la fonction systolique du ventricule droit. Il
n’y avait pas de corrélation entre le Strain longitudinal global du VD et la PAPs. Chez les
patients présentant une dysfonction systolique du VD en post-opératoire, I’dge moyen de la
chirurgie était 6,4 +/- 4,6 ans, aucun n’a bénéficié d’un cerclage de I’artére pulmonaire,
80% de ces patients avaient une HTP pré-opératoire, 30% avaient une CIV large et 20%
avaient un retentissement sur les cavités gauches. La voie d’abord était une atriotomie droite
chez tous ces patients, 50% ont bénéficié d’une fermeture de la CIV par patchs péricardiques
et 50% par points séparés. Le délai entre I'apparition des symptomes et la cure chirurgicale
totale était plus élevé chez les patients avec une dysfontion systolique du VD par rapport a
ceux avec une fonction VD conservée (3,5 années en moyenne vs 2,05 années) (p=0,06).
C’est le seul paramétre a la limite de la significativité qu’on a pu objectiver dans notre étude.

Une dysfonction VD peut-étre observée chez les patients opérés pour CIV, méme
plusieurs années apres la cure chirurgicale. D’ou la nécessité d’une bonne étude du VD en
pré et en post opératoire. L’analyse de celle-ci par Strain speckle tracking est une méthode
faisable, reproductible, fiable et peu chronophage. Des études plus larges sont nécessaires
pour expliquer les facteurs prédictifs d’'une dysfonction du VD chez les patients opérés pour
Clv.
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Abstract:

Right ventricular function (RV) is a major prognostic marker in the management of
ventricular septal defect. It is most commonly accessed with echocardiography parameters of
regional systolic function. Speckle Tracking analysis allow to assess longitudinal shortening
of right ventricule fibres, which corresponds to the dominant systolic component. The
feasibility and validity of this new parameter have been poorly studied in pediatric
cardiology.

The objective of our study is to evaluate the RV function in children operated for VSD,
to assess the feasibility of longitudinal strain as well as its correlation with other echographic
conventional methods of RV function. Secondly, we tried to explain right ventricular
dysfunction in the light of our results and data from literature.

Our study is observational, involving 49 children operated for VSD and followed up in

the Echocardiography Laboratory of cardiology department in Mohamed VI University
Hospital between January and December 2019. The echo-cardiographic study of the RV
function with conventional parameters (TAPSE, S ', IVA, Tei Index, RVSF) showed systolic
dysfunction in 20.4% of the study population. Measuring the systolic peak of the strain of the
right ventricle was possible in 98% of patients. 25% had altered PSS-RV. PSS-RV was
correlated with all the usual parameters for the study of systolic function of the right
ventricle. There was no correlation between PSS-RV and PAPs.In patients with post-operative
RV systolic dysfunction, the average age of surgery was 6.4 +/- 4.6 years, none had a
pulmonary artery banding, 80% of these patients had high pulmonary heprtension, 30% had
a large VSD and 20% dilated left ventricle before surgery. Right atriotomy was performed in
all patients, 50% underwent VSD closure with pericardial patches and 50% with separate
sutures.
The time from symptom onset to full surgical recovery was longer in patients with RV
systolic dysfunction compared to those with normal RV function (mean 3.5 years versus 2.05
years) (p = 0.06). This is the only parameter at the limit of significance that we were able to
objectify in our study.

RV dysfunction may be observed in patients operated for VSD, even several years after
surgery. Consequently, a good study of the RV function is highly important before and after
surgery. The analysis of RV function with Strain speckle tracking is a feasible, reproducible,
reliable and not very time-consuming method. Larger studies are needed to explain the

predictor factors of RV dysfunction in patients operated for VSD.
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ANNEXES
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Fiche d’exploitation

IDENTIFICATION

N°= Date :

Nom : Prénom : Age :
Origine : Habitat : Tel :

Sexe : Masculin O Féminin O

Poids :

ANTECEDENTS PERSONNELS :
Syndrome polymalformatif :

Non O Oui O Si Oui, quel type :
Anomalies chromosomiques :
Non O Oui O Si Oui, laquelle :

Age de début des symptémes :
Age de |la premiéere consultation :

Motif de la premiere consultation :

Détresse respiratoire néonatale O Cyanose O Fatigabilité lors des tétées
O
Dyspnée O Souffle O Infections respiratoires a répétition O
Retard staturo-pondéral O Dans le cadre du bilan d’un syndrome polymalformatifo
Autres
ANTECEDENTS FAMILIAUX :
Consanguinité : Oui O Non O
Cardiopathie congénitale :
Non O Ouio Si oui : Pere O MéreO Fratrie O Autre O
Anomalies chromosomiques :
Non O Ouio Si oui : Quel type : ;  Pere OMeéreOFratrie O Autre O
Antécédents maternels :
Diabete : Non O Ouio
Maladie du systeme : Non O Ouio Si oui, préciser :
Tabagisme : Non O Ouio Si oui, durée :
Prise d’alcool : Non O OuioSi oui, durée :
Rubéole : Non O Ouio
Traitement tératogene : Non O OuiO Si oui, préciser :
Traitement anticonvulsivant : Non O Ouio Si oui, préciser :
Irradiation au cours de la grossesse : Non O Ouio Si oui, quel semestre :

DONNEES CLINIQUES :
» Avant la chirurgie :
Poids : Taille :
Sa02 : Alair libre = Sous O02=
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FC= , Pouls : Présent : non O oui Osymétrique : non O oui O
Auscultation : souffle : non doui O , si oui préciser : ,Eclat de B2 : non O oui O
TA: ,Hépatomégalie: non O oui O

» Aprés la chirurgie :
Délai apreés la chirurgie :

Poids : Taille :

Sa02 : Alair libre = Sous O02=

) S oo o T o YU T o

FC= , Pouls : Présent : non O oui Osymétrique : non O oui O

Auscultation : souffle : non Ooui O , Si oui préciser : , Eclat de B2 :
non O oui O

TA: ,Hépatomégalie: non O oui O

DONNEES ECHOGRAPHIQUES :

Avant la chirurgie Apreés la chirurgie

Date

Nombre de CIV
Type anatomique de CIV

DTSVG (mm)

DTDVG(mm)

VTDVG

FeVG (%)

SOD (cm?)

Diam VD basal (mm)

Diam VD médian(mm)

Diam VD antéro-postérieur (mm)

STSVD(cm?)

STDVD(cm?2)

FRVD(%)

S’(cm/s)

TAPSE(mm)

IVA (m/s?)

IPM

E/A

E/E

Vmax IT (m/s)

PAPs (mmHg)

VCI (mm)

Strain longitudinal global du VD

Strain paroi libre du VD

Strain paroi inférieure du VD

Valvulopathie
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DONNEES CHIRURGICALES :

Age de la chirurgie :

Date de la chirurgie :

Centre de chirurgie :

Voie d’abord :

Technique chirurgicale :
Durée de CEC :

Durée de clampage aortique :
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