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Le bloc auriculo-ventriculaire est défini par le retard ou l’interruption 
complète de la transmission des impulsions atriales aux ventricules.  

Il peut être classé en deux types : les blocs d'origine organique, qui peuvent 
être temporaires secondaires à une étiologie aigue réversible, ou chroniques 
permanents ou paroxystiques dont le diagnostic est plus difficile, et les blocs 
d'origine fonctionnelle physiologique, qui permettent de protéger les ventricules 
des fréquences auriculaires rapides.  

Les étiologies des blocs auriculo-ventriculaires chroniques sont multiples et 
des avancées significatives ont été réalisées grâce aux progrès en génétique. Il 
est possible de diagnostiquer ce trouble de conduction chez l'adulte, l'enfant, 
voire même avant la naissance. 

Le bloc auriculo- ventriculaire complet (BAVC) chez l’enfant et l’adulte 
jeune est une entité rare. Quand il est authentiquement congénital, il est la 
généralement dû à une anomalie anatomique des voies conductrices ou à un 
passage à travers le placenta d’anticorps d’origine maternels à l’origine d’une 
myocardite fœtale suivie par une fibrose des voies de conduction. Quand cette 
anomalie est découverte plus tardivement dans l’enfance, et n’est pas en rapport 
avec une myopathie ou une cardiomyopathie, ou une séquelle de myocardite, 
son étiologie reste pour l’instant indéterminée. Dans certains cas, le bloc 
auriculo-ventriculaire peut également résulter de lésions chirurgicales du tissu 
de conduction. 

Quel que soit l’âge de l’enfant ou de l’adulte jeune, le traitement principal 
du bloc auriculo ventriculaire est l’implantation d’un stimulateur cardiaque 
indiqué formellement en cas de défaillance cardiaque ou de syncope. La 
stimulation cardiaque a changé nettement le pronostic en améliorant la qualité 
de vie des patients et en diminuant le risque de mort subite, grâce à des 
stimulateurs plus performants mimant une stimulation physiologique.  
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Dans cette étude, une série d’enfants et de jeunes adultes porteurs d’un bloc 

auriculo ventriculaire congénital ou malformatif ont été recueillis au 

département de rythmologie du service de cardiologie B, Hôpital Maternité 

Souissi, Centre Hospitalier Universitaire IBN SINA.  

Cette étude avait comme objectif de décrire les circonstances de 

découverte, les manifestations cliniques, les éléments de diagnostic, les 

caractéristiques échocardiographiques et rythmiques, ainsi que le pronostic et les 

différents traitements à envisager chez les patients présentant cette anomalie de 

conduction cardiaque. 
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I) Embryologie :  

La compréhension du bloc auriculo ventriculaire chez l’enfant et l’adulte 

jeune nécessite une connaissance de certaines bases du développement 

embryologique du cœur et du système de conduction. Le développement du 

cœur débute à la 3eme semaine par la formation du tube cardiaque primitif. A 

partir d’un stade précoce de la vie intra utérine, on commence à avoir des 

battements cardiaques rythmées, dès la 3e semaine, bien avant le développement 

du système de conduction intracardiaque. [1] 

La formation de la boucle cardiaque également appelé « looping », survient 

au 23ème jours de vie intra-utérine et représente le premier signe de la 

latéralisation de l’embryon. Ses anomalies de développement sont à l’origine de 

malformations cardiaques très complexes. De nombreux processus aboutissent à 

la septation cardiaque, la formation des valves auriculoventriculaires et semi-

lunaires, le développement du pôle veineux et du pôle artériel cardiaques. [2]  

 

Figure n°1: Développement du système de conduction.[3] AO : aorte ; AP : artère 

pulmonaire.1. Anneau auriculoventriculaire droit ; 2. zone du nœud 

auriculoventriculaire ; 3. tronc du faisceau de His ; 4. branche septale ; 5. bifurcation du 

faisceau de His ; 6. septum interventriculaire ; 7. conotruncus ; 8. anneau primitif ; 9. 

courbure externe ; 10. courbure interne. 
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En 2001, la compréhension de l’embryologie cardiaque a été révolutionné 

par la découverte d’un second champ cardiaque, ajoutant des cellules 

myocardiques aux deux pôles, veineux et artériel, du tube cardiaque primitif (ou 

1er champ cardiaque). Les perturbations de formation du pôle artériel 

(comprenant la transposition des gros vaisseaux et les cardiopathies 

conotruncales) sont à l’origine de la majorité des cardiopathies congénitales. 

Le développement du système à conduction rapide permettant la 

coordination des contractions des deux ventricules, représenté pas le tronc du 

faisceau de His et ses branches, dépend principalement du processus de 

septation ventriculaire. Le système de conduction ventriculaire est formé à partir 

du myocarde interventriculaire qui se trouve autour du foramen ventriculaire 

primitif. L’hypothèse communément admise jusqu’à une époque récente était 

celle de l’existence de 4 anneaux myocardiques spécialisés localisés au niveau 

des 4 zones de transition entre les segments myocardique embryonnaire.  

Ce sont :  

• L’anneau sinoatrial ou sinusal, dans l’oreillette ; 

• L’anneau auriculoventriculaire, localisé au niveau de la jonction 

atrioventriculaire primitive ; 

• L’anneau primitif, situé au niveau du foramen interventriculaire primitif ; 

• L’anneau artériel, entre le truncus et la voie d’éjection . 

Seulement 3 de ces anneaux sont à l’origine du système conductif, la 

formation de la boucle et le processus de septation cardiaque les amenant au 

contact les uns des autres au niveau de la courbure interne. Le nœud sinusal 

prend naissance de l’anneau sinoatrial, le nœud atrio ventriculaire de l’anneau 
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sinoatrial et de l’anneau auriculo ventriculaire. Quant au tronc du faisceau de 

His et sa branche gauche, ils prennent naissance de l’anneau auriculo 

ventriculaire et de l’anneau primitif alors que la branche droite du faisceau de 

His et la partie ramifiée du tronc naissent de l’anneau primitif.  

Le système de conduction cardiaque naît à partir des deux zones de 

transition ne contenant pas de bourgeons endocardiques, le sinus venosus et 

l’anneau primitif. Ces zones sont identifiées à partir des marqueurs 

immunohistochimiques comme l’HNK1.  

Plusieurs gênes sont impliqués dans la formation de ce système de 

conduction, tel que le gène Nkx2.5 qui est essentiel au développement du nœud 

sinusal. Ce dernier ainsi que le Tbx5 sont indispensables pour la formation du 

nœud atrioventriculaire et du faisceau de His. Ainsi, une mutation dominante au 

niveau du gène Nkx2.5 entraine un BAV associé à des cardiopathies 

congénitales (communication inter auriculaire) ou à une cardiomyopathie. 
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II) Anatomie fonctionnelle cardiaque :  

Le cœur est un organe musculaire creux qui permet de pomper le sang à 

travers les vaisseaux sanguins et le système cardiovasculaire permettant ainsi 
d’apporter de l’oxygène et les nutriments nécessaires à l’ensemble de 
l’organisme. Il se situe dans la cage thoracique entre les poumons, légèrement en 

arrière et à gauche du sternum et repose sur le diaphragme.  

Le cœur est formé d’une paroi comportant trois couches tissulaires : le 
péricarde, qui représente la couche la plus externe qui est une double enveloppe 
entourant le cœur, le myocarde qui correspond au muscle cardiaque strié et 

l’endocarde qui représente une membrane endothéliale recouvrant la face interne 
du cœur.  

Le cœur est constitué́ de plusieurs types cellulaires qui contribuent aux 

propriétés électriques, mécaniques et structurelles du cœur. Les cardiomyocytes 
représentent environ 70% du volume cardiaque mais occupent seulement 20% 
du nombre total des cellules. Ils assurent les propriétés contractiles du 

myocarde. Les fibroblastes sont responsables la synthèse de la matrice 
extracellulaire (MEC). Les cellules endothéliales recouvrent la paroi interne des 
vaisseaux sanguins et des cavités cardiaques et permettent essentiellement le 

contrôle du tonus vasculaire et de l’hémostase. Les cellules pacemaker et les 
cellules des fibres de Purkinje sont des cardiomyocytes spécialisés qui 
permettent la génération et la conduction de l’influx électrique.  

Le système de conduction est responsable de l’initiation et de la 

coordination des battements cardiaques. Une aberration de ce système conduit à 
l’apparition d’arythmies. Il est donc utile de rappeler sa constitution et ses 
propriétés fonctionnelles afin de mieux comprendre cette pathologie du tissu 

conductif.  
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Figure n°2: Coupe latérale du cœur montrant les différents éléments du système de 

conduction intra cardiaque. [5] 

 

1-Le nœud sinusal (nœud de Keith et Flack) :  

Décrit par Keith et Flack en 1907 [6], le nœud sinusal est situé à la partie 

supérieure de l’oreillette droite, près de l’abouchement de la veine cave 

supérieure, il assure la formation du stimulus. Ce dernier est long de 15 

millimètres, alors que sa partie la plus large ne dépasse pas 5 millimètres, il a la 

forme d’une massue à grosse extrémité supéro-gauche et à extrémité plus mince 

inféro-droite, s’étend sur la paroi latérale de l’oreillette droite par une queue 

effilée, se dirigeant, sans l’atteindre, vers la veine cave inférieure[7]. C’est le 

centre d’automaticité le plus haut situé du tissu conductif, il représente le 

pacemaker physiologique. Son activité est modulée par des fibres sympathiques 
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qui augmentent la fréquence de dépolarisation et des fibres parasympathiques 

qui diminuent la fréquence de dépolarisation. Le front de dépolarisation est 

transmis de proche en proche dans un tissu conductif constituant 3 voies 

préférentielles dans l’oreillette droite et un faisceau de Bachman vers l’oreillette 

gauche pour dépolariser les 2 oreillettes.  

 

Figure n°3: Coupe latérale du cœur montrant les rapports anatomiques du nœud 

sinusal[8] 

 
 

2-Les voies de conduction inter-nodale : 

Ces voies de conduction inter-nodale sont des voies mal individualisées, 

qui ne constituent pas une structure cardionectrice bien définie. Elles sont 

organisées en trois faisceaux et permettent la transmission cardionectrice de la 

dépolarisation du nœud sino-atrial au nœud atrioventriculaire. 
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On distingue :  

- Un faisceau antérieur : nait au niveau du pole antérieur du nœud sino-

atrial, suit le septum inter atrial et descend vers le nœud AV. Il donne 

naissance à un faisceau de conduction spécialisé « Bachmann », celui-

ci destiné à la dépolarisation de l’oreillette gauche.  

- Un faisceau moyen : prenant naissance du pôle postérieur du nœud 

sino-atrial. 

- Un faisceau postérieur : qui épouse le trajet de la crête terminale (crista 

terminalis) jusqu’au bord postérieur du septum inter-atrial et du nœud 

AV.  

 
Figure n°4: Coupe latérale du cœur montrant les voies de conduction inter-nodale.[9] 
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3-La jonction atrio-ventriculaire : 

Les oreillettes sont isolées des ventricules par une charpente fibreuse qui 

empêchent la propagation de l’influx électrique. La transmission de la 

dépolarisation provenant du nœud sino atrial et allant vers les ventricules, doit 

passer obligatoirement par cette jonction atrio- ventriculaire. 

a- Les voies d’entrée dans le nœud atrio-ventriculaire :  

Les fibres atrio-nodales se divisent en deux groupes : 

* Le groupe postérieur représenté des fibres horizontales et des fibres 

verticales. Ce groupe postérieur passe à proximité du sinus coronaire. 

* Le groupe supérieur composé par des fibres verticales qui se détachent 

des fibres inter nodales moyennes et antérieures et rentrent dans le 

bord supérieur du nœud AV. [10] 

b- Le nœud atrio-ventriculaire (NAV) : 

C’est une structure tridimensionnelle complexe, encore mal connue à ce 

jour, située à la partie inférieure du septum inter auriculaire, et qui possède des 

voies anatomiques d’entrée antérieures et des extensions postérieures. De forme 

ovalaire, il mesure environ 6 millimètres de long, 3 millimètres de haut et 2 

millimètres de large[11].  

D’un point de vue fonctionnel, on distingue 3 zones : atrio-nodale, nodale 

et nodo-hissienne, qui sont différentes des voies anatomiques. La conduction y 

est très inhomogène, c’est-à-dire que les vitesses de conduction et les périodes 

réfractaires diffèrent selon la zone fonctionnelle.  

Cette dissociation fonctionnelle longitudinale permet d’expliquer plusieurs 

niveaux de blocs pouvant entrainer une réentrée intra-nodale. Le nœud auriculo-
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ventriculaire génère un retard d’activation qui permet le remplissage 

ventriculaire et contribue à l’adaptation du débit cardiaque (synchronisme 

auriculo-ventriculaire). Il filtre ainsi les influx atriaux pour éviter une fréquence 

ventriculaire trop importante.  

Le NAV est également sous la dépendance du système nerveux autonome.  

L’atteinte la plus fréquente du noeud AV est l’infarctus ou la fibrose secondaire 

à une lésion de l’artère coronaire droite qui fournit son artère nourricière.il peut 

également être lésé lors de la chirurgie valvulaire aortique ou atrio ventriculaire 

lorsque la zone correspondante du nœud est incluse dans les sutures de 

prothèses.  

c- Le Faisceau de His : 

Se formant à partir de fibres provenant du pôle antérieur et inférieur du 

nœud AV, le tronc du faisceau de HIS a un trajet court, se dirige en antérieur et 

en inférieur vers le centre du corps fibreux central, le long du bord postérieur 

puis inférieur du septum inter ventriculaire vers le sommet du septum 

musculaire. De section triangulaire, le tronc prend progressivement un aspect 

triangulaire. Il a la forme d’un cordon régulier, arrondi ou aplati. Ce tronc à une 

longueur qui varie entre 10 à 15 mm et une largeur de 3 à 5 mm. Son épaisseur 

varie entre 2 à 3 mm. Le NAV et le faisceau de His sont vascularisés par les 

artères septales postérieures issues de l’artère coronaire droite. Plus rarement, la 

vascularisation se fait à partir du réseau circonflexe (10%).  



14 

d) Les branches du faisceau de His :  

 

 

Figure n°5: Coupe latérale du coeur montrant les branches du faisceau de His et ses 

rapports anatomiques.[8] 
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Le système His-Purkinje se divise juste après le faisceau de His en branches 

gauche et droite pour chaque ventricule. La branche droite, dont l’épaisseur est 

de 1 à 2 mm, descend à travers le septum jusqu’à la bande modératrice puis se 

ramifie dans la région sous-endocardique du ventricule droit. C’est ce trajet intra 

myocardique qui la rend plus vulnérable. Sa vascularisation est assurée par 

l’artère du pilier antérieur de la tricuspide, qui nait de l’artère inter ventriculaire 

antérieure. La branche gauche, qui est plus volumineuse (4 à 5 mm) se divise de 

manière prématurée dans la région basale du septum, en un réseau de fibres 

multi-fasciculaires postérieure et antérieure permettant une contraction 

coordonnée du VG. Comme la branche droite, elle se termine par un fin réseau 

de Purkinje. Cette branche est vascularisée dans sa portion haute par l’artère 

coronaire gauche à travers les artères septales antérieures et dans sa portion 

basse par l’artère coronaire droite à travers les artères septales postérieures. 
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III) Physiologie des voies de conduction :  

1-Les centres d’automaticité :  

Si le nœud sinusal perd sa fonction de pacemaker, les centres secondaires 

formés de cellules automatiques, pouvant être appelés Pacemakers secondaires, 

comme le nœud auriculo ventriculaire, ou tertiaires comme le système His-

Purkinje, peuvent prendre le relais avec une cadence d’échappement 

généralement plus basse: 40 à 60/min pour le nœud auriculo ventriculaire et 20 à 

40/min en moyenne pour le réseau de Purkinje, qui est souvent mal tolérée à 

l’origine de syncope ou malaises lipothymiques.  

2-La conduction antérograde et rétrograde :  

La conduction ventriculo-atriale (VA) est rétrograde, alors que la 

conductionauriculo-ventriculaire (AV) est dite antérograde. La conduction 

rétrograde est déclenchée dans la plupart du temps par une extrasystole 

ventriculaire ou la stimulation ventriculaire d’un Pacemaker. Elle est 

possible même en présence d’un bloc auriculo-ventriculaire complet 

antérograde.  

3-Les périodes réfractaires :  

La période réfractaire absolue représente la durée pendant laquelle le 

myocarde ne peut pas être stimulée. Elle est suivie directement par une période 

réfractaire relative. Le nœud auriculo ventriculaire, l’oreillette et les ventricules 

ont des périodes réfractaires différentes.  
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A- Les réentrées :  

Il s'agit d'un réexcitation d’une région cardiaque par un influx qui revient à 

son origine après avoir réalisé une boucle plus ou moins grande. Ce mécanisme 

explique la physiopathologie de plusieurs troubles du rythme. 

Ce phénomène est rencontré lorsqu’un influx éléctrique est bloqué 

transitoirement dans un circuit de conduction en raison d’une petite prolongation 

de la période réfractaire, retourne par un circuit lent et réactive la région 

redevenue excitable. Ce retour de l’influx électrique est à l’origine d’une 

d’une arythmie pouvant être complexe si le phénomène se pérennise. 

 

 B- Le phénomène d’Ashman :  

Il se définit par un bloc intra ventriculaire transitoire observé en cas 
d’accélération de la cadence cardiaque. 

L’aberration ventriculaire s’explique par le fait que la période réfractaire des 
cellules du faisceau de His est dépendante de la durée du cycle cardiaque 
précédent : lorsque la cadence cardiaque est lente, la période réfractaire des 
cellules du faisceau de His est longue et inversement quand la cadence cardiaque 
est rapide, la période réfractaire des cellules du faisceau de His raccourcit. Et 
donc après un intervalle R-R relativement long, une dépolarisation ventriculaire 
prématurée peut arriver pendant la période réfractaire d’une partie du faisceau 
de His (branche droite, faisceau de la branche gauche ou branche gauche) et 
serait donc responsable d’une dépolarisation ventriculaire et un complexe QRS 
aberrant et large. 
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IV) Classification et progression des BAV selon le degré croissant 
de gravité :  

1- BAV du 1er degré :  

BAV 1er degré est défini par un allongement de l’intervalle P-R en rythme 
sinusal au-delà de 200 ms (0,20 sec) en une dérivation quelconque de 
l’éléctrocardiogramme. 

L’intervalle P-R est parfois si long (400 voire 700 ms ) que l’onde P peut 
être masquée dans l’onde T précédente. Dans ce cas, elle peut être démasquée à 
l’occasion d’une extrasystole décalante ou un bloc AV provoqué par un massage 
sino-carotidien. 

Ce bloc est le plus souvent bénin car il siège généralement dans le nœud 
AV .  

Une prolongation même minime de l’intervalle P-R long associée à un bloc 
de branche (surtout le BBG) peut traduire une lésion sévère du réseau de His-
Purkinje lorsque la prolongation du PR est la conséquence du ralentissement de 
conduction dans la branche de conduction controlatérale. 

2- BAV du 2ème degré :  

il est défini par une interruption complète de la conduction AV après 
certaines impulsions atriales. Le tracé électrique montre plus d’ondes P que de 
complexes QRS (« QRS manquant »). 

 - Mobitz I : Il se caractérise par l’allongement progressif de l’intervalle 
PR (période de Wenckebach) jusqu’à l’apparition d’une onde P bloquée après 
laquelle une autre séquence commence. En effet, ce bloc est généralement 
intranodal, et son aggravation lente. 
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 Mobitz II ou BAV de haut degré : Il se définit par le blocage intermittent 
d’une onde P sans allongement de l’intervalle PR, qui peut survenir de 
façon régulière (1 fois sur 2, 2 fois sur 3, respectivement pour un BAV 
2/1 ou un BAV 3/1), ce bloc est généralement situé dans le tronc 
du faisceau de His ou ses branches et son aggravation peut être soudaine 
vers un BAV III. 

 

 
Figure n°6 : BAV 2/1 avec QRS fins 
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3- BAV du 3ème degré ou complet :  

Il est défini par une interruption complète et permanente de la transmission 

des impulsions atriales aux ventricules. La lésion responsable du blocage est 

située soit dans le nœud AV, dans les branches ou plus rarement dans le tronc 

du faisceau de His. 

Un foyer automatique sous-jacent, pacemaker physiologique hissien ou 

ventriculaire selon le niveau de blocage, prend la commande du cœur (rythme 

d’échappement) et permet que la tolérance soit plus ou moins bonne. Certains 

blocs AV sur cœur sain avec rythme d’échappement ≥ 50/min sont bien tolérés. 

En l’absence d’échappement, ce BAV peut conduire à une mort subite. 

 

 

Figure n°7: BAV complet avec échappement ventriculaire à 36/min à QRS fins 
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L’aspect électrique classique en rythme sinusal est celui d’une dissociation 

AV complète avec des complexes QRS plus ou moins larges et une fréquence 

d’échappement plus ou moins rapide selon la hauteur de l’échappement. 

 Lorsque le foyer d’échappement est proximal (au-dessus de la bifurcation 

du faisceau de His), les complexes QRS sont “fins” (< 120 ms) et la 

fréquence d’échappement environ 40-50 batts/min. 

 Lorsqu’il est distal, le cas le plus fréquent, ces complexes sont “larges” (≥ 

120 ms) et la fréquence d’échappement environ 40-20 batts/min. 

L’étiologie qui domine est la dégénérescence fibreuse du réseau de 

conduction (maladie de Lenègre). 

Le bloc auriculo ventriculaire complet paroxystique peut être responsable 

de syncopes secondaires à des pauses ventriculaires. Le diagnostic peut être 

évident si l’électrocardiogramme est enregistré au moment de la syncope mais 

peut être plus difficile en dehors des périodes symptomatiques.  

Les mécanismes exacts du développement progressif d’une conduction 

cardiaque normal au BAV complet ne sont pas bien élucidés de manière claire 

jusqu’à présent. On estime qu’il s’agit d’un processus progressif passant par de 

nombreuses étapes.  
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V) Epidémiologie :  

Tout d’abord, le BAV se défini comme congénital si diagnostiqué in utéro, 

à la naissance ou au bout du premier mois de vie, alors que le BAV de l’enfant 

survient entre l’âge de 1 mois allant jusqu’à 18 ans [14]. 

La fréquence du BAVC congénital dans la littérature varie entre 1/10 000 

et 1/15 000 naissances vivantes [15]. 

Le BAV congénital peut apparaître en présence de malformation cardiaque 

congénitale concomitante ou sur un cœur de structure normal, ce dernier est 

fortement associé à la présence d’auto-anticorps anti-SSA et anti-SSB chez la 

mère. Le rôle pathogénique de ces auto-anticorps dans l’apparition du BAVc a 

été bien établi par de nombreuses études [16].  

La fréquence du bloc chez les nouveau-nés des femmes ayant des anticorps 

est inférieure à 3 % et le risque de récurrence est de 15 à 20 % quand une femme 

a déjà un enfant atteint [17]. 
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VI) Etiologies et physiopathologie du BAV chez l’enfant :  

Rarement sont les situations dans lesquelles les troubles de la conduction 

cardiaque sont diagnostiqués chez les nouveaux nés, les enfants, et les adules 

jeunes. Ces blocs auriculo ventriculaires sont secondaires à de nombreuses 

étiologies qui peuvent survenir sur un cœur de structure normal ou en présence 

d’une cardiopathie congénitale concomitante. Le BAV congénital (identifié in 

utéro sur un cœur d’écho structure normale) garde un pronostic plus péjoratif 

avec un risque plus important de complications à long terme.  

1- BAV sur cœur de structure normale :  

BAV d’origine immunologique :  

Bien que certaines données nécessitent plus d’études et de recherches, la 
physiopathologie, la prise en charge thérapeutique et le pronostic du bloc 

auriculo ventriculaire immunologique ont été bien élaborés dans plusieurs 
études, et constitue la principale étiologie du BAV congénital.  

En absence d’anomalie structurale congénitale, le bloc auriculo 

ventriculaire est dit comme authentiquement congénital. Il est généralement 
diagnostiqué avant la naissance ou très précocement pendant la période 
anténatale, et généralement lié à la présence chez les mères de ces enfants 

d’anticorps anti- SSA/Ro et anti- SSB/la, qui peuvent être isolés ou s’intègrent 
dans le cadre d’une connectivite notamment un lupus ou un syndrome de 
Gougerot- Sjögren[18][19] 

Les mères d’enfant atteints de lupus néonatal peuvent être classées en deux 
catégories, la première est celle des mères atteintes d’une maladie de système, 
généralement un lupus ou un syndrome de Gougerot-Sjögren ou une autre 
connectivite; et une deuxième classe des mères asymptomatiques, mais dont la 
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pathologie auto immune peut apparaitre qu’après cinq ou dix ans de la naissance 

du nouveau née atteint du lupus néonatal [20] 

D’autres auteurs ont montré que les mères porteuses des anticorps anti-La, 
notamment à des titres élevés dans le sang ou ayant une prédominance 

d’anticorps anti-Ro, sont les plus susceptibles d’avoir un nouveau-né atteint 
d’un BAV si on les compare avec des mères ayant seuls les anti-Ro. Plusieurs 
molécules Ro (SS-A) ont été identifiées, les deux principales sont Ro 60 kD 

(kiloDalton) et surtout Ro 52 kD qui est se trouvent surtout dans le tissu 
cardiaque [21].  

On estime que le BAV congénital apparait dans 1/10 000 et 1/15 000 
naissances vivantes [22].La fréquence du bloc auriculo ventriculaire chez les 

nouveau-nés des mères ayant des anticorps ne dépasse pas les 3 % avec un 
risque de récurrence chez une mère avec déjà un enfant atteint estimée entre 15 à 
20 %. Cette variabilité de l’atteinte fœtale n’est toujours pas élucidée, ainsi que 

l’atteinte discordante retrouvée chez certains cas de vrais jumeaux. Récemment, 
Jaeggi et al. ont prouvé que l’incidence des anomalies cardiaques était liée au 
taux d’anticorps anti- Ro [23].  

Le système de conduction fœtal se développe entre la 4e et la 6e semaine 
d’aménorrhée aboutissant à l’union entre les branches du tronc du faisceau de 
His et le nœud AV. les blocs d’origine immunologiques paraissent s’installer 

après la maturation du faisceau de His et sont diagnostiqués à partir la 16eme 
semaine de gestation, alors que les BAV associés aux cardiopathies congénitales 
de type double discordance, s’installent plus précocement, et le diagnostic se fait 
autour de la 11eme semaine de gestation.  
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Bien qu'une composante auto-immune a été établie, des mécanismes 

spécifiques reliant les auto-anticorps aux lésions cardiaques sont encore en cours 
d’étude. Entre la 13e et la 16e semaine de gestation, les anticorps maternels 
passent la barrière transplacentaire et vont se fixer sur le myocarde fœtal. 

Plusieurs études montrent que les auto anticorps maternels, mis en présence des 
antigènes fœtaux intracellulaires par un mécanisme d’apoptose, entrainent une 
réaction inflammatoire et une « myocardite fœtale » ; la sécrétion de cytokines 

par les macrophages telle que le TGF- β induit une transdifférenciation des 
fibroblastes cardiaques en myofibroblastes entrainant une fibrose cicatricielle 
des tissus cardiaques et donc un bloc définitif constatés chez ces enfants 
[24][25]. On a aussi démontré qu’une des cibles des anticorps était les canaux 

calciques, dont l’altération va intervenir dans le mécanisme de la défaillance 
cardiaque du fœtus et de l’apoptose cellulaire mettant en contact antigènes et 
anticorps [26][27] 

Les antigènes Ro et La ont été retrouvés à la surface des cœurs fœtaux avec 
BAV immunologique. Cela implique que l’expression ou la migration à la 
surface des myocytes fœtaux de ces antigènes Ro et La sont responsable d’une 

réaction cytotoxique à médiation cellulaire avec des immunoglobulines G 
d’origine maternel anti-Ro ou anti-La, qui peuvent traverser le placenta et 
rentrer dans la circulation fœtale dès la 16eme semaine puis massivement à 

partir de la 18eme semaine afin de se fixer sur les tissus myocardiques ou les 
tissus de conduction foetaux [28]. Cette hypothèse a été confirmé sur un modèle 
expérimental de rat où l’injection d’immunoglobulines G anti-Ro et anti-La a 
abouti à l’installation de bloc auriculo ventriculaire secondaire à une 

détérioration des canaux calciques et leurs protéines régulatrices [29]. De 
nombreuses hypothèses impliquant une apoptose des cellules du faisceau de 
conduction, une anomalie des canaux calciques, voire une anomalie génétique 
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ont été proposées. La première a démontré que l’interaction entre des anticorps 

anti-Ro et anti-La et des myocytes en apoptose dont les antigènes ont été 
transférés à la surface membranaire, permettant une action antigène-anticorps 
directe, ce qui serait à l’origine d’une réaction inflammatoire des macrophages 

avec formation d’une fibrose ainsi qu’une calcification du nœud AV. Une 
deuxième hypothèse consiste à une intrication des anticorps maternels 
interagissent directement avec les canaux calciques de type L entrainant un bloc 

des courants calciques indispensables pour un fonctionnement cellulaire normal. 
L’enchainement de ce phénomène provoquerait la mort cellulaire, une fibrose et 
une calcification du nœud auriculo ventriculaire. Les tableaux cliniques peuvent 
aller d’une atteinte myocardique fatale et sévère à l’origine de mort in utéro, à 

un nouveau-né naissant avec avec BAV congénital qui serait un survivant d’une 
myocardite plus bénigne avec des séquelles de fibrose sur les voies de 
conduction, ceci explique la grande variabilité des tableaux rencontrés en 

pratique clinique[30][31].  

Le typage maternel human leucocyte antigen (HLA) représente également 
un facteur incriminé dans la survenue du BAV immunologique. En effet, on a 

remarqué que la majorité des mères porteuses d l’antigène HLA DR3 ont un 
risque relatif de développer un lupus néonatal multiplié par 8, voire par 24 
lorsqu’il s’agit des haplotypes HLA B8, DR3, DRW52 et DQW2 [32]. En 

contrepartie, les groupes HLA DR2 sont reconnus comme protecteurs de lupus 
néonatal. Les études anatomopathologiques faites chez les nouveau-nés décédés 
de BAV congénital ont trouvé une fibrose du nœud sinoatrial, du nœud AV et 
souvent associé une fibroélastose de l’endocarde. Des dépôts de facteurs du 

complément et d’immunoglobulines de type G mais aussi de type A et M ont été 
mis en évidence dans ces zones de fibrose. 
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Figure n°8:interaction des auto anticorps maternels avec les cellules  

myocardiques [33] 

 

Ainsi, des traitements anti-inflammatoires de type corticoïdes ont été 

proposés à partir la 17e semaine de gestation chez les mères enceintes ayant un 

groupe HLA DR3, porteuses des anticorps anti-Ro et anti-La positifs avec déjà 

eu un enfant ou un fœtus avec un BAV complet ou incomplet, définitif. 

Pourtant, il n’a jamais été publié de régression de BAV immunologique in utero 

après ces traitements jusqu’à présent. Cependant, le traitement par corticoïdes a 

permis la diminution de certains épanchements sériques associés à des blocs 

auriculo ventriculaire in utero [34].  
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En revanche, des études ont permis de démontrer l’efficacité de l’utilisation 

de corticoïdes fluorés pendant la grossesse quand l’échocardiographie fœtale 

met en évidence un bloc partiel afin d’obtenir la stabilité voire la réversibilité du 

bloc ; mais ces thérapeutiques ne sont pas dénués d’effets secondaires sur le 

fœtus et donc ne sont pas de pratique courante. 

L’échocardiographie fœtale reste le gold standard dans le diagnostic du 

bloc auriculo ventriculaire congénital à travers les modes temps mouvement et 

Doppler qui sont très utiles pour détecter la dissociation auriculo ventriculaire.  

Le taux de mortalité néonatal dans le BAV auto immun est considérable. 

Le taux de mortalité en absence de stimulation cardiaque est d’environ 8 à 16% 

chez les nouveaux nés et de 4 à 8 % chez les enfants et adultes jeunes [35][36]. 

En revanche, l’apparition d’une dilatation ou une dysfonction ventriculaires au 

long terme menace et les patients implantés et les non implantés. Généralement, 

la prévalence de la cardiomyopathie dilatée dans le BAV congénital est estimée 

de 5 à 30% [37][38].  

BAV héréditaire :  

Le bloc auriculo ventriculaire héréditaire survient chez les sujets moins de 

50 ans, ayant le plus souvent des antécédents familiaux de troubles conductifs, 

présentant un trouble de conduction progressif inexpliqué avec un cœur d’écho 

structure sans anomalies. Cette entité n’inclue pas les myopathies et les 

dystrophies musculaires. 

Un grand progrès dans la compréhension des aspects génétique, 

moléculaire et cliniques du bloc auriculo ventriculaire héréditaire a été noté 

depuis l’étude de MORQUIO sur la ségrégation familiale des blocs auriculo 
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ventriculaire en 1901, dans laquelle l’existence d’une mutation génétique à 

pénétrance incomplète et expression variable a été prouvée. Cette mutation 

intéresse particulièrement des gènes codant pour des canaux ioniques et pour des 

connexions protéiniques comme SCN5A, SCN1B, SCN10A, TRPM4, et 

KCNK17.  

La mutation intéressant le gène SCN5A tend à exposer les canalopathies 

intéressant les canaux sodiques, et ainsi mettre en évidence les syndromes reliés 

à la mutation du gène SCN5A (Syndrome du QT long et Syndrome de 

BRUGADA) [39][40][41] . 

Actuellement, il a été bien établi que le bloc auriculo ventriculaire 

héréditaire est associé à des mutations génétiques, dont probablement d’autres 

mutations non encore prouvées. Les examens génétiques représentent un outil 

intéressant pouvant aider à la détermination du risque de progression de ce 

trouble de conduction et permet de préciser le moment adéquat et optimal pour 

la mise en place d’un stimulateur cardiaque.  

BAV d’origine infectieuse :  

Le un bloc auriculo ventriculaire complet secondaire à une myocardite aiguë est 

une entité rare chez l’enfant [42][43]. Les signes cliniques révélateurs les plus 

fréquents sont une syncope ou un malaise, cependant on ne peut infirmer que 

certains des blocs diagnostiqués chez l’enfant soient secondaires à une 

myocardite passée inaperçue. Le diagnostic repose essentiellement sur l’IRM 

cardiaque à la phase aiguë, qui permet de mettre en évidence des signes 

d’inflammation myocardique et sur la détection de l’agent pathogène en cause.  
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Le BAV dans l’endocardite bactérienne est dû à des lésions au niveau du 

tissu de conduction ou d’un abcès septal envahissant la région nodo-hissienne ou 

sa bifurcation. Il est surtout observé en cas de localisation aortique plus que 

mitrale. Cette situation grave impose une prise en charge chirurgicale urgente.  

 La maladie de Lyme est une spirochétose due à Borrelia burgdorferi. Elle est 

transmise par une piqûre de tique infectée, l’atteinte cardiaque se manifeste au 

stade secondaire, habituellement trois semaines après sa transmission. L’atteinte 

peut intéresser toutes les structures cardiaques notamment : le myocarde, les 

voies de conduction, l’endocarde ainsi que le péricarde. Les anomalies de la 

conduction sont la complication la plus fréquente avec une sévérité qui dépend 

du degré de l’atteinte. Des anomalies mineures comme une bradycardie sinusale 

ou un bloc auriculo ventriculaire du premier degré sont souvent infra cliniques, 

ce qui rend ainsi la prévalence de la maladie de Lyme difficile à estimer. La 

prévalence du BAV complet dans la cardite de Lyme est de 50%. Cette atteinte 

des voies de conduction est le plus souvent progressive, imposant idéalement un 

monitoring rythmique prolongé ou la réalisation des ECG répétés afin de 

déterminer la véritable sévérité de cette atteinte. 

 Au cours du stade précoce de la maladie de Lyme (premiers jours), les 

tests sérologiques seront négatifs du fait que la réponse immunitaire n’est 

toujours pas activée, par conséquent, le diagnostic est essentiellement clinique. 

Ce n’est que pendant la phase secondaire ou tertiaire de la maladie, que les 

sérologies sont essentielles. Ces tests sérologiques se font en deux étapes, 

successivement par ELISA puis par Western blot.  
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La diphtérie est une pathologie infectieuse secondaire au Corynebacterium 

diphtheriae, qui sécrète une toxine pouvant être à l’origine d’une myocardite, 

polyneuropathie, et autres atteintes systémiques. La prévalence de l’atteinte 

myocardique chez les patients atteints de la diphtérie est de 10 à 25%, l’atteinte 

des voies de conduction peut se manifester soit dans la phase aiguë ou à long 

terme et peut être très variable. 

La myocardite secondaire à la maladie de Chagas est la principale cause de 

blocs auriculo ventriculaire chroniques en Amérique latine. C’est une pathologie 

infectieuse dû au Trypanozoma cruzi, transmise par une piqure d’insecte de type 

punaise. Ces insectes résident essentiellement en Amérique du Sud et en 

Amérique centrale, où ils abritent les fissures des vieux murs.  

La maladie de Chagas comporte deux phases, la phase aiguë,dure environ 2 

mois, qui est le plus souvent asymptomatique et se caractérise par une 

parasitémie très élevée (risque transfusionnel). Les signes évocateurs les plus 

précoces peuvent être un œdème violacé des paupières, ou simplement une 

lésion cutanée. Pendant la phase chronique (10 à 20 ans), les parasites colonisent 

essentiellement le muscle cardiaque et le système digestif. Environ 30% des 

patients présentent des atteintes cardiaques et jusqu’à 10% de troubles digestifs 

(généralement méga-œsophage ou mégacôlon) et neurologiques (atteinte du 

système nerveux périphérique).  

Le BBD est l’anomalie électrocardiographique la plus observée, mais les 

BAV sont également fréquemment rencontré ;  

Sur le plan histologique, ces infections induisent une réaction 

inflammatoire avec une infiltration de lymphocytes activés et monocytes dans le 

myocarde associée à une destruction du stroma interstitiel ce qui va être 
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responsable d’une atteinte des voies de conduction. Ces atteintes inflammatoires 

peuvent être réversible avec possibilité de récupération.  

Le BAV d’origine infectieuse peut se voir également dans : la rougeole, la 

mononucléose infectieuse, la varicelle, les oreillons, la typhoïde, la 

toxoplasmose, etc.  

Le diagnostic biologique en cas de BAV infectieux repose principalement 

sur des techniques immuno-histologiques : des techniques de biologie 

moléculaire : détection de l’ADN bactérien dans le myocyte, marquage des 

lymphocytes par des anticorps monoclonaux. L’imagerie cardiaque peut être 

utile pour déterminer l’étiologie du bloc auriculo ventriculaire infectieux. Quant 

à la scintigraphie myocardique, elle peut mettre en évidence des myocardites 

infectieuses par une fixation sur les myocytes nécrotiques. L’IRM cardiaque, 

peut détecter un œdème à la phase aiguë, et une fibrose plus tardivement, mais 

son utilisation reste limitée chez l’enfant.  

De nos jours, la prise en charge thérapeutique repose essentiellement sur 

l’administration de corticoïdes et d’immunoglobulines, avec la mise en place 

d’une sonde de stimulation si nécessaire. Lorsque le bloc auriculo ventriculaire 

persiste (chez environ 21 %des patients), l’implantation d’un pacemaker est 

formellement indiquée [44].  

Pathologie inflammatoire et coronarienne  

Fièvre rhumatismale  

C’est une atteinte inflammatoire réactionnelle à l’infection streptococcique. 

Cet inflammation intéresse principalement les articulations, le cœur, la peau et le 

système nerveux. La majorité des patients atteints de cette pathologie en 
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guérissent, mais l’atteinte cardiaque peut être irréversible. 

La cardite rhumatismale peut toucher les trois couches du cœur, 

l’endocarde (valvulopathie sténosante ou fuyante), le myocarde et le péricarde et 

peut être à l’origine d’une insuffisance cardiaque. Sur le plan rythmique, les 

anomalies peuvent aller d’une simple tachycardie sinusale à un BAV complet.  

Sarcoïdose  

Granulomatose inflammatoire systémique qui touche essentiellement les 

poumons, les organes lymphoïdes, la peau, le foie.... Et en cas d’atteinte 

cardiaque, la sarcoïdose peut engendrer des anomalies de conduction allant d’un 

simple bloc de branche jusqu’au BAV complet qui peut être définitif nécessitant 

une implantation d’un stimulateur cardiaque.  

Syndrome de Reiter  

La maladie de Reiter fait partie des arthrite réactionnelle. C’est une 

spondylarthrite qui peut être associée à une pancardite ou une aortite associée à 

une insuffisance aortique.  

Dégénérescence des voies de conduction et ischémie coronaire 

L’ischémie secondaire à une coronaropathie acquise telle que la maladie de 

Kawasaki peut transitoirement ou de manière irréversible entrainer des lésions 

des voies de conduction, qui seraient responsables de l’apparition de degrés 

variables du BAV.  

Le rétrécissement aortique et l’hypertension artérielle peuvent aboutir à la 

dégénérescence du système conductif par la formation de calcifications ou de 

fibrose.  



34 

Pathologie neuromusculaire  

Sclérose tubéreuse de Bourneville (STB)  

C’est une phacomatose génétique autosomique dominante secondaire à des 

mutations des gènes TSC1 (9q34) et TSC2 (16p13.3) pouvant toucher plusieurs 

organes. Cliniquement, elle se manifeste par l’apparition des hamartomes multi 

systémiques principalement au niveau cutané; du cerveau ; des reins ; des 

poumons ; du cœur. Au niveau cardiaque, les rhabdomyomes pouvent envahir le 

nœud auriculo ventriculaire entrainant un BAV ou être responsable d’autres 

types de trouble de rythme tell qu’une tachycardie ventriculaire quand celui-ci 

siège au niveau des ventricules.  

Kearns-Sayre syndrome  

Cette une maladie génétique secondaire à des délétions de l’ADN 

mitochondrial. C’est une atteinte neuromusculaire qui se manifeste avant l'âge 

de vingt ans par un ptosis, une ophtalmoplégie et une rétinite pigmentaire. 

D’autres anomalies cliniques peuvent survenir dans cette pathologie tels une 

myopathie, une surdité, une ataxie cérébelleuse, avec une hyperprotéinorachie 

sur le plan biologique. L’atteinte cardiaque s’exprime par une cardiomyopathie 

ou des troubles de la conduction qui conditionnent le pronostic.  

Dystrophie myotonique  

C’est une maladie héréditaire autosomique dominante dont l’atteinte 

cardiaque intéresse principalement la conduction AV.  

Sur le plan génétique, elle se traduit par une mutation du gène codant pour 

la protéine DMPK (myotonic dystrophy protein kinase), qui se trouve sur le bras 

long du chromosome 19 (19q13, 3). Bien que l'atteinte cardiaque est assez 
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fréquente, elle est souvent asymptomatique, pouvant aller d’une simple 

prolongation du PR au BAV complet ; De ce fait, elle représente un élément 

pronostic majeur et justifie le taux élevé de mort subite rencontré dans cette 

pathologie.  

Tumeur intracardiaque  

Les tumeurs intracardiaques représentent une étiologie rare du BAV; Ce 
bloc est généralement dû à une invasion des voies de conduction. Chez l’enfant, 

la prévalence des tumeurs intracardiaque est très faible ; de ce fait les séries 
pédiatriques sont rares et les publications sur les tumeurs cardiaques se 
rapportent le plus souvent à des populations adultes ou mixtes. 

Les lésions primitives de l’enfant sont le plus souvent bénignes : 
McAllister sur série autopsique en 1979 rapportait ainsi 91 % de lésions 
bénignes [45] et Chan et al. En 1985 décrivaient 15 tumeurs bénignes sur 16 cas 

de TCP. 

Les lymphomes primitifs du cœur, caractérisés par leur localisation 
cardiaque unique ou principale, sont également rares. La littérature rapporte 

ainsi 10 cas chez l’enfant [46][47]. Il s’agissait le plus souvent de lymphomes de 
Burkitt (4 cas), puis de lymphomes lymphoblastiques et à grandes cellules de 
type B (3 cas de chaque type) ; la présence d’un éventuel trouble conductif chez 
ces patients serait le résultat de l’infiltration du nœud AV. 

BAV idiopathique :  

Le bloc auriculo ventriculaire idiopathique est défini comme un BAV 
d’origine inconnue qui apparait dans l’enfance, en absence d’anticorps chez la 

mère et en absence de malformations structurales du coeur, ou autres. Rares sont 
les études qui s’intéressent à cette entité de BAV. Baruteau et Al ont déduit, 



36 

dans une large étude en France qui s’est intéressée à l’aspect héréditaire dans le 

BAV idiopathique, qu’un degré élevé d’hérédité et une forte composante 
génétique ont été observés dans ce type de BAV. De ce fait, un dépistage 
génétique familial est essentiel afin de mettre en évidence des arguments pour 

consolider cette hypothèse héréditaire [48][49] .  

2- BAV associé à une cardiopathie structurale congénitale :  

Cardiopathie congénitale native :  

Dans des études récentes, l’association des cardiopathies congénitales au 

mutations génétiques a été estimée de 10% [50]. Des mutations intéressant les 

gènes codant pour la transcription de facteurs indispensables à la formation des 

cavités cardiaques, au développement du des voies de conduction, tel que le 

NKX2.5 et Tbx5, peuvent être à l’origine d’anomalies de conduction associés à 

des malformations structurales congénitales. Des mutations NKX2.5 ont été 

incriminées dans de nombreuses cardiopathies congénitales, telles qu’une 

tétralogie de Fallot, une CIA OS, Ventricule droit à double issue, Transposition 

des gros vaisseaux...[51] . Le Holt-Oram Syndrome est une pathologie génétique 

autosomique dominant héréditaire secondaire à une mutation au niveau du 

TBX5, se manifestant par des anomalies du rayon radial (malformations de l’os 

carpien), des communication interauriculaire, communication interventriculaire, 

ainsi que des anomalies conductifs qui peuvent exister même en absence de 

malformations cardiaques[52].  

L'association entre la BAV c et les cardiopathies congénitales a été bien 

établie. Actuellement, avec l’avènement du diagnostic prénatal ,ces 

cardiopathies congénitales associées à un BAV congénital sont retrouvées dans 

environ 53% des cas[53] . 
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Chow et coll.[54]et Anderson et coll.[55] ont rapporté des exemples 

d’anomalie de communication entre le nœud auriculo ventriculaire et le tissu 

musculaire atrial , ou bien une discontinuité entre le nœud auriculo ventriculaire 

et son faisceau. 

On distingue dans ce groupe 3 entités principales : la transposition corrigée 

des gros vaisseaux, autrement appelée 'double discordance artérielle', dans 

laquelle la conduction auriculo ventriculaire est affectée par la position 

excessivement antérieure du nœud; une anomalie des bourgeons endocardiques 

entrainant un déplacement postérieur du nœud AV; et enfin, les anomalies 

septales inter atriales.[56][57] 

 

 

Figure n°9: Schéma expliquant la L transposition des gros vaisseaux et ses rapports 

anatomiques. 
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Post opératoire BAV :  

L’incidence du bloc auriculo ventriculaires après chirurgie cardiaque est de 

1 à 3 %, et intéresse principalement les chirurgies complexes telles qu’une 

chirurgie des cardiopathies congénitales (fermeture de CIV, correction d’un 

canal AV...) ; Il s’agit principalement d’un BAV complet ou d’un BAV de haut 

degré irréversible ou parfois un BAV complet transitoire persistant plus de 48 

heures en postopératoire, avec des troubles conductifs résiduelles pouvant 

évoluer d’une façon brutale vers le bloc complet d’où le risque de syncope voire 

même une mort subite. Une implantation de stimulateur cardiaque doit être 

envisager chez tous patients présentant un bloc post opératoire de haut degré au 

bout de 7 à 10 jours après la chirurgie. Durant cette phase, des sondes de 

stimulation épicardiques temporaire doivent être mise en place. Ce bloc peut 

survenir à distance de la chirurgie, d’où l’importance d’un suivi précoce et 

rigoureux des patients vu le risque de l’évolution vers un bloc auriculo 

ventriculaire au long terme [58][59].  

3- BAV associé à une cardiopathie acquise :  

Le BAV à l’âge jeune peut également apparaitre comme complication au 

cours des maladies infectieuses, coronaires, métaboliques, et infiltratives.  

Dans la maladie de Kawasaki, l’incidence de la dysfonction du nœud AV 

est élevée. Elle est principalement due à une myocardite ou une atteinte de la 

circulation de l’artère du nœud auriculo ventriculaire. La cardite rhumatismale 

doit également figurer dans la liste des étiologies à évoquer devant un BAV chez 

l’enfant.  
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La maladie de Chagas représente une endémie dans l’Amérique latin, et 

environ un tiers des patients affectés développent des anomalies de conduction 

nécessitant une implantation de stimulateur cardiaque.  

Des procédures interventionnelles peuvent aussi être à l’origine du BAV 

complet telle que la fermeture percutanée de la communication 

interventriculaire, l’ablation du nœud AV dans des tachycardies par réentrée ou 

en cas de faisceaux accessoires.  
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VII) Diagnostic du BAV anté et post natal :  

1- Circonstances diagnostiques : 

En période anté-natal :  

Le BAV peut être diagnostiqué lors de la surveillance d’une grossesse à 

risque :  

- Chez une patiente porteuse d’une connectivite (lupus érythémateux 

aigu disséminé, syndrome de Gougerot-Sjögren, connectivite 

indifférenciée) et des anticorps anti-SS-A et/ou SS-B : l’incidence du 

BAV est de l’ordre de 1 a 2%[60][61];  

- chez une patiente avec un antécédent identique: le risque de récurrence 

est estimée à 16 % [62].  

Sa découverte peut être fortuite lors d’une échographie de surveillance de 

la grossesse au 2ème ou 3ème trimestre puisqu’on estime que 40 % des patientes 

sont asymptomatiques lors du diagnostic [63].  

Chez l’enfant et l’adulte jeune :  

Le bloc auriculo ventriculaire peut se manifester chez le patient enfant ou 

l’adulte jeune sous forme de plusieurs tableaux cliniques incluant une syncope, 

des vertiges, une crise tonico clonique...  

L’examen physique chez l’enfant porteur d’un BAV est souvent pauvre. La 

bradycardie est le signe le plus évocateur. Cependant, un BAV 1er degré peut 

avoir une fréquence cardiaque quasi normale. A la différence du BAV de bas 

degré, les enfants porteurs d’un bloc auriculo ventriculaire complet peuvent 

présenter un pouls paradoxal associé à des signes de mauvaise tolérance 
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notamment des signes d’insuffisance cardiaque gauche et /ou droite (râles à 

l’auscultation pulmonaire, tachypnée, hépatomégalie, fatigabilité, cyanose, 

difficulté à téter...) 

L’examen clinique doit obligatoirement rechercher des signes associés aux 

maladies systémiques (arthralgies), infectieuses (ruch cutané, fièvre, grippe), 

neurologiques (céphalées, développement psycho moteur) pouvant orienter le 

diagnostic étiologique. 

Toutefois, le bloc auriculo ventriculaire chez l’enfant ou adulte jeune peut 

être totalement asymptomatique et de découverte fortuite retardant ainsi le 

diagnostic positif et étiologique. 

L’interrogatoire doit aussi comporter l’histoire familiale afin de rechercher 

des pathologies héréditaires pouvant être à l’origine de ces anomalies de 

conduction (cardiomyopathie, syndrome du QT long...)  

La recherche d’une prise médicamenteuse, herbes ou plantes médicinales, 

peut orienter l’enquête étiologique du bloc auriculo ventriculaire.  

2- Evaluation diagnostique :  

Échocardiographie fœtale  

Le diagnostic anténatal de BAVc repose essentiellement sur 

l’échocardiographie généralement à partir de la 20e semaine d’aménorrhée (SA). 

En présence une bradycardie en fin de grossesse, en dehors du bloc auriculo 

ventriculaire congénital, il est essentiel de rechercher d’autres causes notamment 

une souffrance fœtale aiguë. Dans de tels cas, une extraction fœtale urgente peut 

être nécessaire. 
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Le BAV du troisième degré (BAV III) est classiquement décrit comme un 

une dissociation des activités mécaniques auriculaire et ventriculaire, une 

fréquence auriculaire généralement normale et une fréquence ventriculaire 

inférieure à 100 battements par minute [64] . La surveillance des grossesses à 

risque a retrouvé des cas où le BAV n’est que du premier ou deuxième degré 

(BAV I ou II), pouvant évoluer vers un BAV complet, y compris après la 

naissance[65][66] . L’intérêt du diagnostic de ces BAV intermédiaires est très 

important, puisqu’il peut permettre d’initier un traitement à une phase non 

irréversible de la maladie [67][68].  

Les deux modes utilisés sont le mode temps-mouvement (TM) et le 

Doppler pulsé. Des études expérimentales [69] et cliniques [70] ont montré la 

supériorité du Doppler pour mesurer l’intervalle AV (temps de conduction 

auriculoventriculaire considéré comme l’équivalent fonctionnel [71] de 

l’intervalle PR électrocardiographique) afin de permettre le diagnostic de BAV 

I. Deux méthodes sont classiquement décrites pour sa mesure en Doppler 

[72][73] : 

 Sur une coupe des cinq cavités, le volume d’échantillonnage est placé 

dans le ventricule gauche (VG) afin d’enregistrer les flux sanguins à 

travers la valve mitrale et l’origine de l’aorte. L’intervalle AV est 

mesuré entre l’intersection des ondes E et A du flux mitral et le début 

du flux d’éjection ventriculaire (Fig. 10). Cette incidence n’est 

utilisable que pour des fréquences <160–170 bpm en raison, au-delà, 

d’un chevauchement des ondes E et A. Glickstein et al. ont rapporté 

avec cette méthode une valeur normale de l’intervalle AV de 120 ± 20 

ms. Elle ne variait pas avec la fréquence cardiaque ou l’âge 
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gestationnel. Andelfinger et al. ont retrouvé une corrélation des 

valeurs de cet intervalle avec l’âge gestationnel et la fréquence 

cardiaque sur de plus larges effectifs (n = 243) (Tableau n°1) ;  

 

Tableau n°1: Tableau montrant les valeurs de l’intervalle AV mesurées en étude 

doppler de la chambre du VG[74] 
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Figure n°10: Mesure de l’intervalle AV par enregistrement Doppler des flux mitral et 

aortique (l’intervalle est délimité par deux traits verticaux) [74] 

 

 Sur une coupe sagittale visualisant la veine cave supérieure et l’aorte 

ascendante (rotation de 908 à partir de la coupe des quatre cavités 

cardiaques), l’intervalle AV est mesuré entre le début du flux 

rétrograde veineux (onde a) marquant le début de la contraction 

auriculaire et le début du flux d’éjection ventriculaire (Fig. 11). Cette 

méthode nécessite un apprentissage mais est utilisable pour des 

fréquences > 200 bpm, l’onde a restant visible quelle que soit la 

fréquence cardiaque. Fouron et al. ont rapporté avec cette incidence 

une valeur normale de l’intervalle AV de 110 ± 16 ms à 111 ± 17 ms. 

Pour Andelfinger et al., les valeurs de cet intervalle sont corrélées a` 

l’âge gestationnel seulement (Tableau n°2). Pour cette raison, les 

auteurs estiment que l’utilisation de cette incidence est à privilégier.  
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Tableau n°2: Tableau montrant les valeurs de l’intervalle AV mesurées en étude 

doppler de la coupe veine cave supérieure/aorte ascendante. [74] 

 

 

Figure n°11: Mesure de l’intervalle AV par enregistrement Doppler des flux dans la 

veine cave supérieure et l’aorte ascendante (l’intervalle est délimité par deux traits 

verticaux) [74] 
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Les valeurs de l’intervalle AV mesurées par ces méthodes sont étroitement 

corrélées aux intervalles PR électrocardiographiques. Toutefois, elles incluent 

les délais de conduction électromécaniques et les temps de contraction 

isométrique. Cette surestimation de l’intervalle PR par les deux méthodes 

Doppler a été confirmée chez des nouveau-nés [75]. Afin de la limiter, une 

troisième méthode a été proposée [75]. Elle prend pour repère final la fermeture 

de la valve mitrale (fin de l’onde A mitrale) et non le flux d’éjection 

ventriculaire (Fig. 12), excluant ainsi de l’intervalle AV le temps de contraction 

isovolumétrique du ventricule. Cette étude du flux mitral est, selon les auteurs, 

plus simple à utiliser et mieux corrélée à la valeur de l’intervalle PR qu’elle a 

toutefois tendance à sous-estimer lorsque celui-ci s’allonge. Dans cette situation 

et chez un fœtus tachycarde [76][75], la mesure dans la veine cave et l’aorte 

ascendante semble être la plus adaptée.  

 

Figure n°12: Mesure de l’intervalle AV par enregistrement Doppler des flux mitral 

(l’intervalle est délimité par deux traits verticaux) le tracé ECG apparaît également sur 

la figure. [74] 
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Plus récemment encore, Carvalho et al.[77] ont proposé une méthode 

d’analyse des troubles du rythme cardiaque fœtal par tir Doppler pulse ́ d’une 

veine et d’une artère pulmonaires. Le volume d’échantillonnage est placé dans le 

parenchyme pulmonaire de façon à enregistrer simultanément une branche de 

l’artère pulmonaire et une veine pulmonaire. La systole auriculaire (« A », 

correspondant à la réduction du flux sanguin dans la veine pulmonaire vers 

l’atrium gauche) est repérée sur le tracé veineux tandis que la systole 

ventriculaire («V», correspondant au flux d’éjection dans l’artère pulmonaire) 

est repérée sur le tracé artériel (Fig. 13). Le tracé veineux est un tracé 

triphasique[78] , où sont identifiées l’onde « S » (systole ventriculaire), l’onde « 

D » (phase précoce de la diastole) et l’onde « A » (systole auriculaire). Cette 

technique peut être utilisée quelle que soit la position du fœtus, en raison de la 

multiplicité des fenêtres de tir offerte par ces vaisseaux dans le parenchyme 

pulmonaire. Les auteurs signalent toutefois des difficultés à identifier la systole 

auriculaire (« A ») dans les BAV fœtaux complets. Dans ce cas, l’onde «A» est 

difficile a` différencier des ondes « S » et « D », en raison des faibles vélocités 

au niveau de la veine pulmonaire dans les différentes phases du cycle cardiaque. 

Ils suggèrent pour faciliter l’interprétation d’enregistrer le signal Doppler a` 

faible vitesse.  
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Figure n°13: Mesure de l’intervalle AV par enregistrement Doppler des flux veineux et 

artériel pulmonaire (l’intervalle est délimité par deux traits verticaux) [74] 
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Cette bradycardie fœtale évoquant le diagnostic du BAVc révèle le plus 

souvent une cardiopathie structurale liée à une pathologie de la concordance 

auriculo ventriculaire ou des isomérismes gauches. Dans une étude 

multicentrique récente, il a été prouvé que l’association entre un BAVc et une 

cardiopathie complexe était observé dans plus de 40 %des cas[79]  

Dans cette étude, une forte mortalité a été enregistrée avoisinant les 43%. 

Les éléments de mauvais pronostic étaient principalement l’existence d’un 

hydrops, d’une cardiopathie complexe, d’une cadence auriculaire inférieure à 

120/min et surtout d’une cadence ventriculaire ne dépassant pas les 55/min. 

Toutefois, le pronostic anténatal du BAVc isolé est meilleur. Néanmoins, il est 

obligatoire que tout BAVc diagnostiqué ait une prise en charge en milieu 

spécialisé dès la naissance.  

La majorité des enfants du groupe de diagnostic anténatal avaient des 

mères ayant des anticorps positifs et avaient des fibroélastoses endocardiques 

qui aggravant le pronostic. Ceci explique le fait qu’une analyse morphologique 

rigoureuse par une échocardiographie fœtale est nécessaire lors du diagnostic 

d’un BAVc avec un suivi au moins bimensuel, voire même hebdomadaire, à la 

recherche d’un hydramnios ou d’une dysfonction ventriculaire [79].  
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Électrocardiogramme de surface  

Le diagnostic de certitude de BAVc est obtenu par l’électrocardiogramme 

(ECG) de surface. Il permet d’objectiver une dissociation complète entre 

l’activité électrique auriculaire et ventriculaire avec une cadence ventriculaire 

généralement plus lente. La mesure des fréquences ventriculaire et auriculaire 

permet d’estimer la gravité du bloc. Il est obligatoire de préciser si 

l’échappement ventriculaire est fin ou large, c’est-à-dire plus bas situé et donc 

de pronostic plus grave. Il permet également de mesurer l’intervalle QT corrigé 

par la fréquence cardiaque en utilisant la formule de Bazett. Ainsi, 

immédiatement après la naissance, sur un simple tracé ECG 12 dérivations, le 

diagnostic est obtenu : dissociation des activités auriculaire et ventriculaire avec 

une activité auriculaire qui est plus rapide que l’activité ventriculaire. Ainsi, on 

peut évaluer la sévérité du BAVc en calculant la fréquence ventriculaire, le QT 

corrigé et en évaluant le siège du bloc.  

Holter-électrocardiogramme 

L’enregistrement Holter-ECG des 24 heures permet d’apprécier les 

cadences auriculaire et ventriculaire diurnes, nocturnes et moyennes des 24 

heures. Celui-ci permet également de mettre en évidence des pauses 

ventriculaires qui ont un pronostic plus péjoratif. Cet enregistrement recherche 

aussi des troubles du rythme ventriculaire et apprécie l’adaptation de la cadence 

d’échappement ventriculaire à l’activité de l’enfant.  
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Figure n°14: Image montrant un enfant bénéficiant d’un holter ECG [80] 

 

Épreuve d’effort cardiorespiratoire  

Cette épreuve peut être réalisée chez l’enfant de plus de 7 ans mesurant 

plus de 1,20 m et permet de mettre en évidence des troubles du rythme 

ventriculaire adrénergiques et une inadaptation à l’effort. Elle permet également 

d’objectiver l’aggravation de l’anomalie de conduction et l’absence de variation 

du rythme ventriculaire durant l’activité. Dans une étude récente, il a été 

démontré une VO2 sous maximale inférieure dans le groupe BAVc en 

comparaison à un groupe témoin apparié à l’âge et au sexe. Actuellement, 

l’étude électro physiologique n’est plus utile pour rechercher le niveau du bloc 

ainsi que le cathétérisme cardiaque qui était utilisé à la recherche de 

malformation cardiaque associée. 
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Biologie 

De nombreux troubles conductifs peuvent être dus à des Plusieurs 
pathologies infectieuses, toxiques ou inflammatoires peuvent être la cause de 
certaines anomalies de conduction, notamment les maladies de système tel que 

la sarcoïdose, le lupus, la sclérodermie, certains processus inflammatoires 
comme les myocardites, la maladie de Lyme, fièvre rhumatismale, ainsi que les 
intoxications qui doivent être évoquées devant un BAV de l’enfant et les 

troubles hydro électrolytiques. 

La fièvre rhumatismale représente une étiologie classique du BAV 1er 
degré, surtout dans les pays en voie de développement où elle engendre 
plusieurs atteintes cardiaques. Le diagnostic sérologique repose sur la recherche 

des Ac anti-DNase B, anticorps antistreptolysin O et antihyaluronidase, ainsi 
que les marqueurs inflammatoires (CRP, VS...) 

Les dosages des médicaments comme la Digoxine, l’Aspirine... ou de 

certains toxiques comme la cocaïne peuvent participer à l’enquête étiologique du 
Bloc auriculo ventriculaire. Un screening sanguin et urinaire sont dans certains 
cas obligatoires.  
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VIII) Evolution et pronostic  

1- Evolution du trouble conductif:  

Nombreuses sont les publications qui existent dans la littérature concernant 

l’histoire naturelle des BAV congénitaux isolés à l’âge adulte. Des études 

anciennes ont montré un pronostic favorable des BAVc isolés. D’autres études 

plus récentes ont démontré une évolution moins favorable associée à une 

morbidité considérable [82].Effectivement, la bradycardie peut être mal tolérée, 

et entrainer une limitation de l’activité physique et une asthénie. Le risque d’une 

mort subite imprévisible est toujours présent. 

En 1995,l’étude de Michaëlsson, s’est intéressée à un suivi prospectif sur 

de nombreuses décennies pour comprendre l’histoire naturelle de cette 

anomalie[83] . Cette étude comprenait 102 patients asymptomatiques durant les 

15 premières années de leur vie, qui avaient tous des électrocardiogrammes 

répétés durant l’enfance et l’adolescence mettant en évidence la permanence du 

bloc.  

Dans cette série, une comparaison entre les groupes implantés ou non 

implantés a démontré que la mortalité était significativement plus basse chez les 

patients avec une stimulation définitive, et avec un suivi de plus de 30 ans, seuls 

10 % des patients sont asymptomatiques sans stimulation cardiaque définitif. 

Ainsi, certains auteurs recommandent la stimulation prophylactique chez les 

patients porteurs de BAVc congénitaux isolés même en absence de symptômes 

[52].  
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La régression spontanée du bloc vers un bloc de degré moindre chez les 

patients non appareillés n’est survenue que chez moins de 5 % des cas dans la 

plus grosse série mondiale actuelle [81]. Devant ces exceptionnelles 

observations de forme régressive se pose un problème sur l’authenticité du 

diagnostic de bloc initial. En contrepartie, on peut souligner le caractère évolutif 

de certains BAV partiels qui évoluent vers un BAVc. 

2- Cardiomyopathie au cours des blocs AV congénitaux 

immunologiques :  

 Plusieurs séries de suivi au long cours ont démontré l’installation d’une 

cardiomyopathie dilatée particulièrement chez les patients porteurs d’un BAVc 

immunologiques. Les principaux facteurs de risque identifiés étaient une 

cadence ventriculaire fœtale et néonatale lente, une anasarque fœtale, un faible 

poids à la naissance, le sexe masculin, et des complications néonatales 

secondaires à la prématurité ou au lupus néonatal. Sur le plan histologique, la 

biopsie myocardique avait mis en évidence des anomalies non spécifiques sans 

processus inflammatoire, ni immunoglobuline en immunofluorescence.  

Malgré que la stimulation prolongée à la pointe du VD a été incriminée 

dans le mécanisme physiopathologique de cette cardiomyopathie dilatée [84], la 

mise en évidence d’une fibroélastose très précoce, s’installant même avant 

l’implantation d’un pacemaker chez les enfants ayant un bloc immunologique a 

permis de renforcer l’hypothèse de séquelles d’une myocardite immunologique 

fœtale. De ce fait, un suivi échocardiographique rigoureux et prolongée est 

nécessaire en particulier pour les BAVc immunologique.  
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IX) Traitement  

En cas de diagnostic de BAVc établi en anténatal, certaines écoles 

préconisent l’administration de corticoïdes chez les mères porteuses des 

anticorps SSA entre 20 et 24 semaines d’aménorrhée. Dans ce sens, une série 

canadienne récente de 37 BAVc diagnostiqués in utéro avait comparé les fœtus 

non traités à un autre groupe ayant reçu des corticoïdes et un b-stimulant, et 

avait conclu à un pourcentage de survie à la naissance significativement plus 

important pour le groupe traité (80 vs 47 %) avec une confirmation à 1 an (90 vs 

46 %).  

En outre, il a été démontré que les conséquences des maladies immunitaires 

(myocardite , hépatite , cardiomyopathie) sont plus fréquentes dans le groupe 

n’ayant pas reçu de traitement comparé au groupe traité par corticoïdes [85]. De 

nombreuses équipes françaises procèdent, au moment du diagnostic du BAVc, à 

l’introduction de la Bêtaméthasone 4 mg par jour pendant quatre à six semaines 

avec une surveillance clinique et échocardiographique fœtal hebdomadaire et 

tous les 15 jours entre 16 et 24 semaines d’aménorrhée. En cas d’amélioration 

de la myocardite, de la cardiomyopathie ou des anomalies de conduction, le 

traitement est maintenu jusqu’à la fin de la grossesse avec une diminution 

progressive des doses dans les dernières semaines avant l’accouchement afin de 

diminuer la morbidité propre des corticoïdes, essentiellement sur la maturation 

pulmonaire. En contrepartie, lorsque le BAV est bien toléré sans 

cardiomyopathie ni myocardite avec une cadence ventriculaire qui dépasse les 

55 bat/min, il n’y a pas de consensus clair et la majorités des écoles 

recommandent l’abstention thérapeutique et la surveillance rigoureuse [85] 
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En présence d’une mauvaise tolérance du bloc auriculo ventriculaire 

congénital en anténatal, le seul traitement est l’extraction fœtale si le terme le 

permet et la mise en place rapide d’un stimulateur cardiaque.  

Devant le risque présent dès les premiers jours de vie, tout nouveau-né ayant un 

BAVc doit être acheminé en urgence à une unité de soins intensifs cardio 

pédiatriques. Aucun traitement médical n’a prouvé d’efficacité en cas de BAVc 

mal toléré.  

1- Voies de stimulation utilisées :  

On peut procéder à une implantation d’un stimulateur cardiaque dès la 

période néonatale, tout en ayant un risque opératoire faible et des résultats 

satisfaisants. Ceci est possible grâce à la taille, les performances et la durée de 

vie des stimulateurs sont actuellement bien adaptés aux contraintes pédiatriques. 

Il existe deux voies de stimulations qui peuvent être utilisées : la voie 

endocavitaire et la voie épicardique.  

Voie épicardique 

Cette voie est particulièrement adaptée aux nouveau-nées et les nourrissons 

avec un faible poids (moins de 10 kg) permettant ainsi de préserver le capital 

veineux. Les voies d’abord sont multiples, et peuvent être soit une thoracotomie 

gauche ou une lombotomie avec implantation sur l’épicarde d’électrodes après 

un pelage ventriculaire. Les électrodes poreuses à diffusion de stéroïdes offrent 

une stimulation correcte et stable, sans rupture d’électrodes. L’appareillage est 

enchâssé à travers l’insertion latérale du diaphragme dans le péritoine postérieur 

(loge lombaire), permettant ainsi une meilleure protection chez le nourrisson.  

Les stimulateurs dont la durée de vie est longue sont favorisés, capables de 

stimuler à 8 volts et surtout d’entraîner à des fréquences cardiaques jusqu’à 180 
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battements par minute. L’implantation des stimulateurs double chambre est 

possible par cette voie.  

On estime que la stimulation épicardique procure des résultats satisfaisants 

permettant généralement d’attendre au moins cinq ans avant de stimuler les 

enfants par voie veineuse[86].  

 

 

Figure n°15: Radiographique thoracique d’un nourisson stimulé. les électrodes atriale 

et ventriculaire sont raccordées au stimulateur abdominal. 
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Voie endocavitaire  

Cette voie de stimulation est utilisée surtout chez les enfants avec un poids 

supérieur à 10 kg. Les voies d’abord utilisées sont noubreuses, la voie axillaire 

représente une alternative complexe et difficile du fait de l’existence du plexus 

brachial. Cependant, la veine sous Clavière gauche reste la voie la plus facile 

avec le moins de risque la plus utilisée en pratique courante. 

Cette intervention se fait sous anesthésie générale. La procédure commence 

par une ponction de la veine sous-clavière, l’introduction des sondes qui seront 

par la suite vissées sur le myocarde et puis raccordées au boitier. Ce dernier 

serait introduit dans la poche prépectorale. 

Au cours de l’implantation, il est important qu’une boucle soit faite dans la 

cavité stimulée pour que la sonde s’adapte à la croissance de l’enfant. Cette 

boucle doit être harmonisé dans l’oreillette et l’absence de tension dans le 

ventricule doit être vérifiée sur une radiographie du thorax. Par cette voie, on 

peut utiliser des stimulateurs simple ou double chambre [87].  

2- Modes de stimulation :  

Il a été démontré que le seuil de stimulation des enfants ayant un bloc 

auriculo ventriculaire complet est habituellement plus élevé et surtout plus 

fluctuant que celui des adultes. De ce fait, il est nécessaire de programmer les 

stimulateurs avec des marges de sécurité suffisante. Le nœud sinusal des enfants 

porteurs du BAVc étant habituellement normal, un synchronisme 

auriculoventriculaire piloté par le sinus peut être utilisé et ceci grâce à une 

stimulation double chambre.  
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Il est important que la programmation des paramètres du stimulateur soit 

adaptée au jeune âge des patients qui ont des fréquences spontanées maximales 

élevées (180 battements par minute) avec un délai auriculo ventriculaire court et 

adaptable. Parfois, chez les enfants les plus jeunes, la petite taille des veines 

impose la mise en place d’un seul électrode ventriculaire. On procède alors à 

une stimulation simple chambre asservie à l’activité, puisque, chez l’enfant, 

l’augmentation du débit cardiaque à l’effort est due principalement à une 

accélération de la cadence ventriculaire à l’effort. De ce fait, les capteurs les 

mieux adaptés pour l’accélération de la fréquence cardiaque sont les capteurs 

d’activité qui permettent de détecter les mouvements de l’enfant. 

Habituellement, on procède à l’épreuve d’effort et de l’holter 

électrocardiogramme pour régler d’une manière optimale les différents 

paramètres du stimulateur cardiaque chez chaque enfant.  

Généralement, le premier stimulateur est implanté par voie épicardique 

avec une double stimulation, puis la voie endocavitaire est utilisée avec une 

stimulation ventriculaire asservie. L’atrialisation sera préférée avec une 

stimulation double chambre par voie endocavitaire à partir de 20 kg. 

Effectivement, la stimulation simple chambre est à l’origine d’un asynchronisme 

auriculoventriculaire qui va participer au long terme à l’installation d’une 

dysfonction ventriculaire gauche pouvant aller jusqu’à une authentique CMD.  

3- Indications thérapeutiques  

Quel que soit l’âge, les syncopes et défaillance cardiaque représentent des 

indications formelles à la stimulation.  
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Pour les enfants plus âgés, les symptômes liés à une insuffisance 

chronotrope pourront être une indication à l’implantation. En2002, les critères 

de stimulation cardiaque permanente dans le bloc auriculo ventriculaire complet 

isolé ont été actualisés. Néanmoins, les critères de stimulation définitive chez le 

sujet asymptomatique restent un sujet de controverse. Il est actuellement bien 

établi que lorsque la cadence d’échappement ventriculaire devient inférieure à 

un certain seuil variable en fonction de l’âge, le risque de syncopes et de mort 

subite augmente. Par conséquent, chez les patients asymptomatiques, les 

recommandations d’implantation prophylactique doivent être respectées : 

• Chez les nourrissons moins de 2 ans, une stimulation cardiaque est 

obligatoire si la cadence ventriculaire instantanée inférieure à 50-55 battements 

par minutes (70 battements par minutes en cas de malformation cardiaque 

congénitale);  

• Chez l’enfant de plus 2 ans, une fréquence instantanée moins de 40-45 

battements par minute, une cadence ventriculaire moins de 50 battements par 

minute, ou l’existence de pauses ventriculaires de 2 à 3 fois le cycle de base sur 

les enregistrements Holter représentent une indication à la stimulation définitive;  

• Chez l’enfant plus âgé, le risque de syncope, de mort subite ou 

d’altération de la fonction ventriculaire gauche ont élargi les indications de la 

mise en place d’un pacemaker. Un contrôle de programmation du stimulateur 

cardiaque est systématique et se fait chaque 6 mois quel que soit le mode de 

stimulation. Un électrocardiogramme, une échocardiographie et le contrôle du 

stimulateur et doivent être réalisé au cours de ces contrôles, ce qui permet le 

dépistage d’une cardiomyopathie à long terme particulièrement chez les enfants 

de mère lupique, malgré l’implantation d’un pacemaker.  
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I) Logistique du travail : 

Notre étude était descriptive, rétrospective et analytique portant sur des 

patients enfants et jeune adulte colligés au service de cardiologie B à l’Hôpital 

Maternité Souissi, CHU Ibn Sina, sur une période de 23 ans entre janvier 2000 

et janvier 2023.  

Notre étude était descriptive, rétrospective et analytique, et elle a été menée 

sur une période de 23 ans, de janvier 2000 à janvier 2023. Nous avons collecté 

les données de patients enfants et jeunes adultes qui étaient suivis au service de 

cardiologie B de l'Hôpital Maternité Souissi, au sein du Centre Hospitalier 

Universitaire Ibn Sina.  

 

II) Objectifs de l’étude :  

L'étude que nous avons menée représente l'une des premières séries au 

Maroc sur cette pathologie. L'objectif était de décrire les différents aspects 

cliniques, les caractéristiques échocardiographiques et rythmiques du BAV chez 

l'enfant et l'adulte jeune. En identifiant les populations à haut risque, notamment 

celles chez qui une thérapeutique peut être envisagée en période péri 

conceptionnelle, nous espérons contribuer à une meilleure prise en charge de ces 

patients. 

  

III) Population étudiée :  

Les patients inclus dans notre étude étaient répartis en trois groupes 

distincts. Le premier groupe comprenait des individus atteints de bloc auriculo-

ventriculaire (BAV) congénital découvert en anténatal, à la naissance ou au 

cours du premier mois de vie, en dehors de toute cardiopathie congénitale ou 
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infection associée. Le deuxième groupe était constitué de nourrissons et 

d'enfants âgés de moins de 15 ans, hospitalisés dans notre service de cardiologie, 

en unité de soins intensifs ou en secteur clinique, pour des lipothymies ou de 

syncopes liées à un BAV complet. Enfin, le troisième groupe comprenait des 

adultes jeunes âgés de moins de 40 ans, suivis en consultation de cardiologie en 

raison de symptômes tels que syncope, lipothymie ou dyspnée, associés à un 

bloc auriculo ventriculaire complet. 

Notre étude incluait également des cas de BAV post chirurgie, des BAV 

secondaire à une myocardite, à un trouble neuromusculaire ou métabolique, 

ainsi que de BAV survenant dans le contexte d'une malformation cardiaque 

congénitale non opérée. 

On avait aussi inclus dans notre étude le BAV post opératoire, le BAV 

secondaire à une myocardite, à un désordre neuromusculaire ou métabolique, et 

le BAV compliquant une cardiopathie congénitale non opérée.  

Les données de l'étude ont été collectées à partir des archives du service de 

cardiologie B. Chaque patient inclus a été soumis à un interrogatoire approfondi, 

visant à rechercher des antécédents de malformation cardiaque congénitale, de 

mort subite dans la famille, ainsi que des informations sur les maladies 

systémiques chez la mère. Des examens complets ont été réalisés, comprenant 

un électrocardiogramme à 12 dérivations effectué lors du diagnostic de 

l’anomalie de conduction et après l'implantation du stimulateur cardiaque. 

Chaque électrocardiogramme fournissait des informations sur la fréquence 

atriale et ventriculaire, l'intervalle PR, la durée du complexe QRS, l'intervalle 

QT et le QT corrigé. Une radiographie thoracique et une échocardiographie ont 

également été réalisées pour évaluer le type et l'impact d'une éventuelle 

malformation cardiaque congénitale. 
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IV) Critères d’inclusion et d’exclusion :  

Notre série comprenait des enfants et des jeunes adultes atteints de bloc 

auriculo-ventriculaire de premier, deuxième ou troisième degré, qu'il soit 

régressif ou persistant, et nécessitant ou non l'implantation d'un stimulateur 

cardiaque permanent. Aucun critère d'exclusion n'a été appliqué dans notre 

étude, ce qui signifie que tous les patients répondant aux critères d'inclusion ont 

été pris en compte. 

 

V) Limites de l’étude :  

Il est important de noter que notre étude présente un biais de recrutement 

car elle s'est concentrée sur les patients hospitalisés ou ceux suivis en 

consultation, ce qui limite le nombre de participants et exclut d'emblée les sujets 

asymptomatiques atteints de bloc auriculo-ventriculaire (BAV). De plus, toutes 

les mères des enfants atteints de BAV n'ont pas fait l'objet d'un dépistage 

clinique et biologique complet, y compris la recherche des anticorps SSA/Ro et 

SSB/La, au moment du diagnostic. 

 

VI) L’étude statistique :  

Les données de notre étude ont été recueillies par une analyse rétrospective 

des dossiers hospitaliers. Afin d'obtenir des résultats à moyen et long terme, 

nous avons également examiné les fiches de consultation et convoqué les 

patients pour des consultations ultérieures comprenant un interrogatoire, un 

examen physique et une interrogation du stimulateur. Toutes les données 

collectées ont été saisies et analysées à l'aide du logiciel statistiqueSPSS13.
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Un groupe de 45 patients ont respecté les critères d’inclusion de notre 

étude. Toutefois, nous avons été contraints d’exclure 7 patients en raison d’un 

manque de renseignements cliniques, échocardiographiques et de suivi ce qui a 

laissé un total de 38 patients pour l’analyse.  

 

 

 

Graphique n°1 : Nombre de patients répartis en 3 bras : BAV congénital, BAV 

compliquant une cardiopathie congénitale structurale et le BAV pédiatrique et de 

l’adulte jeune 
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I) Age au moment du diagnostic :  

L’âge moyen était de 8,16 +/- 2,1 ans avec une fourchette allant du 

diagnostic néonatal jusqu'à trente ans. Le bloc auriculo ventriculaire congénital a 

été objectivé chez 5 patients (13,16%) dont un diagnostiqué en anténatal à 36 

semaines d’aménorrhée. Le BAV compliquant une cardiopathie congénitale 

opérée a été observé chez 13 cas (34,21%), tandis que le BAV associée à une 

cardiopathie congénitale non opéré était diagnostiqué chez 3 cas soit 7 ,89%. Le 

BAV pédiatrique et chez l’adulte jeune était observé chez 11 patients (28,95%) 

dont l’âge est inférieur à 15 ans et chez 6 patients (15,79%) âgés entre 15 et 30 

ans. 

 

 

Graphique n°2: Les 38 patients répartis selon les tranches d’âge. 
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II) Tableau clinique lors du diagnostic :  

Parmi les cas étudiés, le BAV était symptomatique chez 24 cas (63,16%). 

Les différents symptômes retrouvés sont les syncopes chez 13 patients 

(34,21%), la dyspnée était présente chez 12 patients (31,58%), lipothymie chez 

10 patients (26,32%). Le BAV s’est installé dans les suites opératoires 

immédiates chez 10 cas soit 26,32%, tandis que 8 cas (21%) ont été 

diagnostiqués de manière fortuite, sans présenter de symptômes. La plupart des 

patients symptomatiques présentaient à la fois deux ou plusieurs symptômes.  

Un nouveau-né était extrait à 36 SA en urgence suite à une bradycardie lors 

de la surveillance du rythme cardiaque fœtal. 

 

 

Graphique n°3: Répartition des patients selon les symptômes 
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III) Notion de consanguinité et les antécédents maternels et 

familiaux :  

Parmi les patients étudiés, la consanguinité était retrouvée chez 3 patients 

dont les parents étaient cousins de 1er degré. Deux mères étaient atteintes d’un 

syndrome de Gougerot-Sjögren, trois mères étaient connues porteuses d’un 

lupus érythémateux recevant un traitement et deux mères asymptomatiques 

avaient des Anticorps SSA/Ro et SSB/La positifs. Les anticorps SSA/Ro et 

SSB/La n’ont pas été détectés chez 5 mamans. 

Malheureusement, le statut immunologique était indéterminé chez le reste 

des 26 mères.  

Il convient également de noter la présence de 4 frères aînés qui étaient porteurs 

d'un stimulateur cardiaque. 
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IV) Troubles de conduction au moment du diagnostic :  

La quasi-totalité de nos patients ont eu la confirmation du bloc auriculo-

ventriculaire (BAV) grâce à l'électrocardiogramme de surface. 

Deux patients présentaient un BAV de haut degré 2 pour 1, tandis que deux 

autres cas présentaient un bloc tri-fasciculaire, caractérisé par une association de 

BAV de premier degré, un bloc de branche droit incomplet (BBDt) et un bloc 

hémibloc antérieur gauche (HBAG). 

Le bloc auriculo ventriculaire était paroxystique chez 7 patients, confirmé 

par l'enregistrement de l'holter ECG. Parmi eux, 5 présentaient un BAV de 

deuxième degré de type Mobitz 2, tandis que les 2 autres patients ont connu des 

passages en BAV complet. Les autres patients présentaient un BAVc permanent, 

identifiable sur l’ECG. 

 

Graphique n°4: Répartition des patients selon les données électrocardiographiques 
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La fréquence ventriculaire et atriale  

La fréquence ventriculaire moyenne était de 45 battements par minute et la 
fréquence atriale moyenne était de 80 battements par minute. Des 
électrocardiogrammes répétitifs ont été effectués afin de détecter les variations 
de la cadence et rythme ventriculaire. Une diminution de la cadence 
ventriculaire a été notée chez 6 patients, tandis que la fréquence cardiaque est 
restée stable chez le reste des patients.  

Parmi les patients présentant des syncopes, 9 d'entre eux avaient une 
fréquence cardiaque ne dépassant pas 40 battements par minute. Aucune 
corrélation n'a été observée entre l'âge des patients et leur fréquence cardiaque, 
ni entre la présence ou l'absence de cardiopathie et la fréquence cardiaque. 

Durée et aspect du QRS  

La durée de l’espace PR variait chez les patients en bloc auriculo 
ventriculaire premier degré entre 210 à 296 ms, chez les 2 patients présentant un 
bloc tri fasciculaire qui comprenait également un bloc de branche droit complet.  

La durée du complexe QRS variait quant à elle entre 120 et 170 ms. Vingt-
et-un enfants présentaient un BAV avec des complexes QRS fins, mesurant 
moins de 120 ms, soit 55,26% des cas. Dix enfants avaient des complexes QRS 
larges, dépassant les 120 ms, représentant ainsi 26,32% des cas. Parmi ceux-ci, 
un enfant atteint d'une cardiopathie congénitale non opérée (canal 
atrioventriculaire partiel) a présenté une torsade de pointe. Enfin, 7 patients 
présentaient des complexes QRS de durée limite. 

Parmi les patients étudiés, nous avons identifié un retard de conduction de 

type gauche chez 2 d'entre eux. En revanche, 6 patients présentaient un retard de 

conduction de type droit. Un adulte jeune atteint d'une cardiopathie congénitale 

non opérée de type discordance auriculo-ventriculaire et ventriculo-artérielle 
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présentait un retard de conduction de type gauche. Le deuxième retard de 

conduction de type gauche a été détecté chez un enfant de 8 ans, qui présentait 

un bloc auriculo-ventriculaire complet et une fréquence ventriculaire de 25 

battements par minute. 

L’intervalle QT  

Un QT long (supérieur à 450 ms) était décelé chez 7 cas ce qui représente 

18,42% de l'ensemble des patients. Les autres patients présentaient des 

intervalles QT mesurés et corrigés normaux. 

Il s’agissait de deux enfants porteurs de malformations cardiaques 

congénitale complexe ayant bénéficiés d’une intervention chirurgicale, un 

nouveau-né admis pour bloc auriculo ventriculaire congénital décédé avant 

l’implantation de pacemaker, chez un nouveau-né admis pour bloc auriculo 

ventriculaire congénital implanté, chez un adulte jeune atteint d’une cardiopathie 

congénitale non opéré, et deux enfants admis pour bloc auriculo ventrciulaire 

complet pédiatrique, La cadence ventriculaire chez ces 7 patients ne dépassait 

pas les 40 battements par minutes.  

V) Epreuve d’effort :  

L'épreuve d'effort a été réalisée chez 4 patients paucisymptomatiques, ce qui 

a permis d'observer différentes réponses en fonction de leur situation clinique 

spécifique. Voici les résultats obtenus : 

- Chez un adulte jeune atteint d'un bloc auriculo-ventriculaire (BAV) de 

deuxième degré de type Mobitz 2 compliquant une malformation 

cardiaque congénitale ayant bénéficié d’une intervention chirurgicale, 

l'épreuve d'effort a montré la résolution du BAV de deuxième degré avec 

une accélération de la cadence cardiaque. 
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- Chez un enfant de 12 ans présentant un BAVc pédiatrique, l'épreuve 

d'effort a révélé la persistance du BAVc sans augmentation significative 

de la cadence cardiaque. 

- Chez un enfant de 4 ans admis pour un BAVc compliquant une 

malformation cardiaque congénitale opérée, l'épreuve d'effort a montré un 

raccourcissement de l'intervalle PR avec une augmentation de la cadence 

cardiaque. 

- Chez un enfant de 7 ans présentant un BAVc, l'épreuve d'effort a montré 

une augmentation de la cadence cardiaque, mais le BAV complet est resté 

présent. 

Ces résultats soulignent l'importance de l'épreuve d'effort pour évaluer la 

réponse du système de conduction cardiaque lors de l'effort physique chez les 

patients atteints de troubles de la conduction auriculo-ventriculaire. 

VI) BAV compliquant une cardiopathie structurale congénitale :  

Parmi l'ensemble des patients, les cardiopathies congénitales représentent 

42,11% des étiologies du bloc auriculo-ventriculaire (BAV) chez les enfants et 

les adultes jeunes. Cela se traduit par 3 cas (7,89%) de cardiopathies 

congénitales non opérées et 13 cas (34,21%) de BAV post-chirurgie de 

cardiopathie congénitale. Parmi les patients atteints de cardiopathie congénitale, 

on compte 3 patients suivis pour un canal auriculo-ventriculaire (2 opérés et 1 

non opéré), 3 patients opérés pour une tétralogie de Fallot, 4 cas de 

communication interventriculaire (CIV) opérés, et 3 cas de double discordance 

auriculo-ventriculaire et ventriculo-artérielle (1 opéré et 2 non opérés). De plus, 

2 cas de transposition des gros vaisseaux ont été opérés, ainsi qu'un cas de 
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ventricule unique de morphologie droite à double issue avec malposition des 

gros vaisseaux et une sténose pulmonaire opéré. Parmi ces patients, 14 

présentaient un BAV complet et 2 patients présentaient un bloc trifasciculaire. 

En ce qui concerne les signes cliniques du BAV, un patient était 

asymptomatique lors du diagnostic, tandis que les 15 autres patients présentaient 

des syncopes et des malaises lipothymiques. 

Quant au mode d'installation du BAV, 10 patients ont développé un BAV 

complet immédiatement après une chirurgie cardiaque (représentant 76,93% des 

patients atteints de BAV compliquant une cardiopathie congénitale opérée), 

tandis que les autres patients ont développé un bloc auriculo-ventriculaire tardif, 

soit 23,07% des cas.  

L'évolution du bloc auriculo-ventriculaire complet (BAVc) post-opératoire a 

été variable. Chez un enfant de 14 ans atteint de trisomie, opéré pour une 

communication interventriculaire péri-membraneuse, le BAVc post-opératoire 

s'est régressé en un BAV premier degré. Cependant, le BAV complet a réapparu 

3 ans plus tard, ce qui a nécessité l'indication d'une implantation de pacemaker. 

En ce qui concerne le délai d'implantation du stimulateur cardiaque par 

rapport à la chirurgie, parmi les 16 patients ayant une malformation cardiaque 

congénitale opérée ou non opérée, 14 ont bénéficié d'une implantation définitive 

d'un stimulateur cardiaque. Dans notre série, le délai entre la date du diagnostic 

du BAV et l'implantation varie, allant d'une implantation immédiate à un délai 

d'implantation pouvant aller jusqu'à 21 jours, avec un délai moyen de douze 

jours. 
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Cependant, 2 patients n'ont pas été implantés. Le premier patient, un enfant 

de quatre ans opéré pour un canal atrioventriculaire partiel avec fermeture de la 

fente mitrale et fermeture de la communication interauriculaire, présente un bloc 

auriculo-ventriculaire asymptomatique. L'épreuve d'effort a montré une 

accélération de la cadence ventriculaire avec raccourcissement de l'espace PR 

chez ce patient. Le deuxième patient, un jeune adulte opéré à l'âge de 11 ans 

pour une communication interventriculaire péri-membraneuse avec 

rétrécissement pulmonaire, présente un BAV de deuxième degré Mobitz 2 non 

syncopal avec retour au rythme sinusal et accélération de la cadence cardiaque 

lors de l'effort. 
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VII) BAV congénital :  

Le bloc auriculo ventriculaire congénital était observé chez 5 patients, le 

premier cas était un nourrisson âgé de deux mois, d’une mère atteinte d’un 

lupus, ayant des anticorps anti SSA positif, décédé à l’âge de 2 mois. Le 

deuxième cas diagnostiqué en anténatal à 36 semaines d’aménorrhée d’une mère 

ayant une sérologie lupique positive à l’aide d’une échographie fœtale qui a 

permis de mettre en évidence une anasarque foeto placentaire avec hydramnios 

avec une bradycardie, ce qui a nécessité une extraction en urgence avec 

implantation au troisième jour de vie d’un stimulateur épicardique compliquée 

d’infection de loge, puis fut adressé en France pour ablation de matériel et 

implantation de pacemaker par voie endocavitaire. Le troisième cas était un 

nouveau née de 6 mois ayant présenté plusieurs malaises lipothymiques, 

implanté d’un Pacemaker épicardique. Le quatrième cas était un nouveau née 

d’une mère atteinte du syndrome de Gougerot-Sjögren diagnostiqué à la 

naissance non implanté suivi régulièrement ; et le cinquième cas d’un nouveau 

née diagnostiqué à la naissance d’une mère asymptomatique ayant des anticorps 

SSA et SSB positifs, implanté à l’âge de 15 ans. 
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VIII) BAV pédiatrique :  

Le bloc auriculo ventriculaire pédiatrique était observé chez 17 cas, soit 11 
enfants moins de 15 ans et 6 patients adulte jeune dont l’âge variait entre 15 et 
30 ans. 

 Trois mères étaient atteintes de maladies auto immunes, une mère était 
porteuse d’un lupus érythémateux disséminé un an avant l’accouchement, 
stabilisé sous traitement médical, chez qui l’enfant était diagnostiqué d’un bloc 
auriculo ventriculaire congénital à l’âge de 5 ans, implanté d’un stimulateur 
cardiaque définitif. La deuxième mère était atteinte d’un syndrome de Gougerot 
sjörgen chez qui l’enfant était diagnostiqué d’un bloc auriculo ventriculaire 
complet depuis l’âge de treize ans, et qui s’est compliqué d’une cardiomyopathie 
dilatée biventriculaire ayant nécessité l’implantation d’une CRT-P à l’âge de 
quatorze ans. La troisième mère était aussi suivie pour un lupus et chez qui 
l’enfant a été diagnostiqué à l’âge de 7 ans, non implanté, avec à l’épreuve 
d’effort une régression du BAVc avec une accélération de la cadence 
ventriculaire à l’effort. La sérologie lupique maternelle était indéterminée chez 
13 malades soit 76,47% des patients ayant un BAVc pédiatrique, négatif chez 
une mère. 

Un jeune adulte porteur d’un bloc auriculo ventriculaire complet 
diagnostiqué à l’âge de 25 ans, sans notion de malformation cardiaque 
structurale, et chez qui le statut immunologique maternel était indéterminé, avait 
évolué après implantation de pacemaker en cardiomyopathie dilatée 
biventriculaire symptomatique. 

Trois patients avaient une notion de BAVc dans le cadre de la maladie de 
Kearns Sayre, 2 patients avaient un BAV familiale et aucun de nos patient 
n’avait une notion de BAVc d’origine infectieux ou coronarien.  
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IX) Voie, type et mode d’implantation :  

Dans notre série de 38 patients, 33 soit 86,84% des patients ont bénéficié 

d’une implantation d’un stimulateur cardiaque. Ces derniers étaient porteurs 

d’un bloc auriculo ventriculaire complet symptomatique avec une cadence 

ventriculaire moyenne ne dépassant pas les 50 battements par minute. La voie 

épicardique était adoptée chez 9 patients dont l’âge variait entre le troisième jour 

de vie et trois ans (Age moyen est de 14 mois). Cependant, 24 de nos patients 

ont bénéficié d’une implantation par voie endocavitaire. 

Le stimulateur cardiaque endocavitaire adoptée était un stimulateur double 

chambre implanté chez 9 patients, soit 37,5%, composée de deux sondes atriale 

et ventriculaire. Un stimulateur mono chambre composé d’une seule sonde 

ventriculaire utilisé chez 15 patients soit 62,5%, programmé en mode VVIR.  

Deux patients sur les 9 enfants implantés par voie épicardique ont eu un 

stimulateur double chambre, alors que le reste des 7 patients ont été implanté par 

un stimulateur mono chambre.  

 
Graphique n°5: Répartition des patients selon la voie d’implantation du PM 
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X) Complications post implantation de PM :  

L’évolution après implantation du stimulateur cardiaque étaient non 

compliquées chez 26 des 33 patients implantés. Un nouveau-né implanté au 

troisième jour de vie avait développé une infection de loge épicardique ayant 

nécessité son transfert en France pour complément de prise en charge. Trois 

patients avaient présenté durant leur évolution une cardiomyopathie dilatée en 

dysfonction bi ventriculaire, deux patients avaient bénéficié d’une implantation 

de CRT-P, un enfant porteur de BAV associé à une cardiopathie congénitale non 

opérée s’est compliqué d’un syndrome de Pacemaker cinq ans après 

l’implantation ayant nécessité un ajustement de son délai A. Un patient de 14 

ans implanté à l’âge de 7 ans avait présenté une infection de la loge du 

pacemaker non compliquée ayant bénéficié d’une extraction du matériel avec 

réimplantation d’un Pacemaker controlatéral avec bonne évolution. Un jeune 

adulte implanté pour bloc auriculo ventriculaire complet associé à une 

cardiopathie congénitale non opéré type double discordance auriculo 

ventriculaire et ventriculo artérielle qui avait présenté d’un hématome de loge 

localisé résorbé spontanément après implantation de pacemaker. 
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XI) Suivi et contrôle du Pacemaker :  

La programmation du stimulateur cardiaque est systématique et se fait tous 

les 6 mois. La détection de l’activité spontanée, l’impédance et le seuil de 

stimulation sont mesurés à chaque contrôle du pacemaker de manière 

systématique. Le suivi était normal chez la plupart des patients, en dehors d’un 

cas d’un jeune adulte implanté pour bloc auriculo ventriculaire complet à QRS 

fins sans cardiopathie sous-jacente qui avait présenté au contrôle de son 

pacemaker des accès de tachycardie ventriculaire et supraventriculaire. Un autre 

cas d’un jeune adulte de 20 ans implanté pour BAVc sans notion de 

malformation cardiaque structurale chez qui on avait détecté un passage en 

Flutter atriale. Un traitement anticoagulant a été démarré avec une tentative de 

cardioversion au programmateur avec échec par manque de capture Par ailleurs, 

le retour en rythme sinusal spontané a été détecté chez 2 patients de 6 et 3 ans 

implantés pour bloc auriculo ventriculaire post chirurgie de fermeture de 

communication interventriculaire sous aortique et de cure de Fallot, sous 

surveillance régulière, sans changement de leur boitier après ERI (fin de vie).  
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I) Définitions :  

Le bloc auriculo-ventriculaire complet congénital (BAVc) est une 

pathologie rare mais grave, engageant le pronostic vital dès la période 
anténatale. Il se définit par une interruption complète et permanente de la 
transmission des impulsions atriales aux ventricules. Les activités auriculaire et 

ventriculaire y sont complètement dissociées. 

Lorsque le BAV est authentiquement congénital (diagnostiqué en anténatal, 
à la naissance ou au bout du premier mois de vie) ; il est secondaire à une 
atteinte anatomique des voies conductrices, ou d’un passage transplacentaire 

d’anticorps maternels entrainant une « myocardite » fœtale puis une fibrose du 
tissu de conduction. Lorsque les BAVC découverts plus tardivement dans 
l’enfance ne sont pas secondaires à une myopathie ou une cardiomyopathie, ou 

ne sont la conséquence d’une myocardite, leur étiologie reste jusqu’à présent 
inconnue. Enfin, certains BAV sont le résultat de lésions chirurgicales des voies 
de conduction.  

De nos jours, la méthode d’enregistrement électrocardiographique fœtal 
n’étant pas utilisée en pratique courante, le diagnostic anténatal du bloc 
auriculo ventriculaire congénital est généralement établi par 

l’échocardiographie fœtale.  

Plusieurs publications concernant le pronostic au long cours des BAVc ont 
permis de mieux étayer la gravité et le risque de cette pathologie. Les indications 
thérapeutiques et particulièrement les indications d’implantation d’un 

pacemaker chez l’enfant sont encore un sujet de controverse.  

Ce bloc auriculo ventriculaire de l’enfant et de l’adulte jeune d’origine 
congénital ou autre représente une entité rarement prise en charge dans les unités 

de rythmologie.  
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II) Etiologies et facteurs de risque du bloc auriculo ventriculaire 
congénital ou acquis de l’enfant :  

Les pathologies auto-immunes maternelles  

Les BAVc sont le plus souvent secondaires aux maladies auto-immunes 
maternelles dans environs 60 % des cas. En 1945, l’association entre un lupus 
maternel et un bloc auriculo ventriculaire congénital chez l’enfant était déjà 
établie, mais ce n’est qu’après vingt ans que Mc Cue a objectivé la relation de 
causalité entre ces deux entités [88]. Depuis, de nombreuses études 
multicentriques et les grandes avancées de l’immunologie ont permis une 
meilleure analyse physiopathologique du BAVc[89].  

Le lupus érythémateux néonatal est défini comme une atteinte 
dermatologique typique ou un bloc auriculo ventriculaire congénital isolé chez 
un nouveau-né dont la mère est atteinte d’une maladie de système ou possède 
des anticorps anti- Ro (SS-A) ou des anticorps anti-La (SS-B) [90] ou rarement 
des anticorps anti-U1-RMP. 

Les anticorps maternels traversent la barrière placentaire entre la 13ème et 
la 16ème semaine d’aménorrhée et se fixent sur le myocarde du fœtus. Plusieurs 
études expérimentales montrent que les anticorps maternels, mis en présence des 
antigènes fœtaux intracellulaires par un mécanisme d’apoptose, aboutissent à 
une réaction inflammatoire et une myocardite fœtale ; la libération par les 
macrophages de cytokines comme le TGF-β entraine une transdifférenciation 
des fibroblastes cardiaques en myofibroblastes à l’origine d’une fibrose 
cicatricielle des tissus cardiaques et donc un bloc irréversible chez ces enfants 
[91][92]. On a aussi objectivé que parmi des cibles des anticorps étaient les 
canaux calciques, dont l’altération va participer au mécanisme de la défaillance 
cardiaque fœtale ainsi que l’apoptose cellulaire qui expose les antigènes en 
contact des anticorps [93][94].  
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Dans notre série, 60% des BAV authentiquement congénitaux étaient 

associées à la présence chez les mères de ces enfants d’anticorps circulants anti-

SSA/Ro et anti-SSB/la, qui sont soit isolés ou s’intègrent dans une maladie 

systémique telle qu’un lupus ou un syndrome de Gougerot-Sjögren. Le risque de 

récurrence était de 12% quand une femme avait déjà un enfant atteint par 

rapport à un pourcentage de 15-20% dans la littérature [95] .  

Les malformations structurales cardiaques  

Le BAVc est associé à une malformation cardiaque dans 25 à 33% des cas, 

particulièrement dans les doubles discordances avec une L-transposition des 

gros vaisseaux. D’après une série comparative de blocs auriculo ventriculaire 

congénitales objectivés pendant la période anténatale, les formes associées à une 

malformations cardiaques congénitales ont un pronostic plus sombre (près de 

85% de mortalité) par rapport aux BAVc isolés immunologiques[96].  

La physiopathologie du bloc dans ces cardiopathies congénitales est 

différente de celle retrouvée dans les BAVc isolés immunologiques. 

Effectivement, dans l’isomérisme gauche, on retrouve une discontinuité entre le 

nœud AV et l’axe de conduction [97]. Plusieurs cardiopathies congénitales 

peuvent être associées à des blocs auriculo ventriculaire congénitaux tels que les 

anomalies de septation comme dans les doubles discordances, le canal atrio-

ventriculaire ou certaines formes de ventricule unique, les CIA, les CIV. 

D’autres étiologies très rares qu’on retrouve dans la littérature pouvant être à 

l’origine d’un BAV : rhabdomyome, tumeurs du nœud auriculo- ventriculaire 

type de mésothéliome, [98], occlusion de l’artère du nœud AV ou certaines 

myopathies congénitales.  
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Dans notre étude, Trois adultes jeunes avaient un BAVc associé à une 

cardiopathie congénitale non opéré, Le premier était un adulte jeune âgé de 19 
ans suivi depuis l’enfance pour une double discordance auriculo ventriculaire et 
ventriculo artérielle non opérée bien tolérée, implanté à l’âge de 19 ans pour 

BAV c symptomatique. Une jeune fille était âgée de 18 ans porteuse d’un canal 
atrio ventriculaire anatomiquement intermédiaire et physiologiquement partiel 
avec une insuffisance pulmonaire et une HTP modéré non opéré, ayant présenté 

un BAV complet à QRS fins syncopal nécessitant une implantation d’un 
stimulateur cardiaque. Le troisième était un adulte jeune âgé de 20 ans ayant une 
double discordance auriculo ventriculaire et ventriculo artérielle bien toléré non 
opéré ayant nécessité une implantation de PM à l’âge de 20 ans suite à un BAV 

complet à QRS large symptomatique. 

La chirurgie des cardiopathies congénitales :  

Malgré que la chirurgie des cardiopathies congénitales a connu des 

avancées majeurs, le BAV continue de compliquer 2 à 4 % des interventions 
chirurgicales [99] ce qui augmente la morbidité et la mortalité rythmique en post 
opératoire.  

Les patients opérés d’une cardiopathie congénitale sont plus prédisposés à 

la survenue des anomalies de conduction qui surviennent particulièrement dans 
la période post opératoire précoce.  

A) Type d’intervention :  

La survenue des anomalies e conduction, notamment le bloc auriculo 

ventriculaire et la chirurgie des cardiopathies congénitales ont été corrélées de 
manière significative en particulier pour ces trois types de chirurgie : tétralogie 
de Fallot, canal atrio-ventriculaire, communication inter ventriculaire.  
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La complexité de la procédure chirurgicale reste l’élément prédictif le plus 

important de survenue de cette anomalie de conduction.  

*réparation chirurgicale d’une CIV :  

Le septum inter ventriculaire est une cloison qui sépare les deux ventricules 

composée de plusieurs éléments. La connaissance du nombre, de la taille, et 

surtout du siège de la communication interventriculaire est important afin de 

poser l’indication chirurgicale et de prévoir l’évolution.  

Les communications interventriculaires peuvent être : 

 Musculaires et sont les plus fréquentes. 

 Péri membraneuses, bordées par du tissu fibreux localisé à la 

jonction des orifices valvulaires et du corps central fibreux, et 

représentent 20 à 35 % des CIV néonatales et indiquent le plus 

souvent une intervention chirurgicale. 

 Juxta-artérielles, peu fréquentes dont le bord supérieur est 

représenté par les anneaux pulmonaire et aortique.  
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Figure n°16: Image montrant le SIV vu à partir du ventricule droit avec la localisation 

des différents types de CIV , en bleu : CIV périmembraneuse, ; en rouge : CIV juxta-

artérielle ; en orange : CIV musculaire infundibulaires, ; en marron : CIV d’admission, 

trabéculées centrales (c) et apicales (a) en vert : Nœud auriculoventricualire et faisceau 

de His; AP : Artère pulmonaire ; AO : Aorte ascendante ; OD : Oreillette droite ; BSM : 

Bandelette septomarginale ;T : valve tricuspide 
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Quelque soient le poids ou l’âge de l’enfant, si l’indication chirurgicale est 

posée, le traitement chirurgical des CIV accessibles consiste en une obturation 

du défect septal sous circulation extracorporelle. La chirurgie des CIV sous-

valvulaires et de certaines CIV musculaires est actuellement couramment 

pratiquée dès les premiers mois de vie, et ceci grâce et aux grandes avancées 

dans le domaine de la réanimation post opératoire et l’amélioration de la 

circulation extracorporelle chez le nourrisson[100]. 

Il peut s’agir d’une voie d’abord trans-atriale ou trans-pulmonaire en 

fonction du siège de la communication interventriculaire. En cas de voie d’abord 

trans atrial, le détachement temporaire du feuillet septal de la valve tricuspide 

facilite la visualisation des communications inter-ventriculaires péri 

membraneuses et du septum d’admission, sans augmenter le risque de 

développement d’un trouble conductif ou d’insuffisance tricuspide en post 

chirurgie. Le défect septal est généralement fermé par un patch en tissu 

synthétique, car l’orifice est trop large pour être fermé par des points. Ce sont les 

communications musculaires trabéculées, en particulier les CIV apicales et les 

CIV multiples qui sont les plus problématiques. La ventriculotomie gauche au 

niveau de l’apex a été proposée comme alternatives pour la fermeture des CIV 

apicales multiples au prix d’un risque opératoire non négligeable de 7,7 % et 

d’une mortalité plus importante en cas de réintervention. Un grand patch 

couvrant le septum apical par voie auriculaire peut être une alternative 

considérable mais elle ne permet pas toujours d’éviter la ventriculotomie 

gauche.  
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La technique de l’oblitération septale oblique parait être plus prometteuse. 

Actuellement, La fermeture des communications interventriculaires musculaires 

uniques ou multiples par des prothèses endocardiaques posées en per opératoire 

ou lors d’un cathétérisme est la technique la plus appropriée. La fermeture 

chirurgicale des CIV est un facteur de risque indépendant de survenue 

d’anomalies de conduction particulièrement en cas de CIV péri membraneuse. 

Certains auteurs ont démontré que le bloc auriculo ventriculaire est plutôt 

associé à la ventriculotomie plus qu’à la fermeture chirurgicale en elle-même, 

alors que le bloc de branche droit complet est surtout lié à la réparation 

chirurgicale [100].  

*Réparation chirurgicale du CAV :  

Malgré les progrès majeurs qu’a connu la chirurgie du CAV, elle continue 

de se compliquer jusqu’ici par de nombreuses anomalies de conduction. El 

Naajdaoui et al [101] ont trouvé que dans une série de 334 patients opérés d’un 

canal atrio ventriculaire partiel, environ 11% des patients ont développé dans les 

30 jours après la chirurgie, des anomalies de conductions. Jerbi et al ont 

également constaté dans une série de 56 patients ayant bénéficié d’une cure 

chirurgicale du canal atrio ventriculaire partiel, l’apparition de bloc auriculo 

ventriculaire de 2ème degré 2/1 chez 7 patients et 2 cas de BAV complet dans 

les suites immédiates de l’intervention.  

En 1965, Lévy et al [102] ont souligné, que chez les patients porteurs de 

canal atrio ventriculaire, le triangle de Koch se trouvait dans sa position 

habituelle et ne contenait pas le nœud AV. Du fait du déplacement de ce nœud 

en arrière et vers le bas, il se retrouve donc dans un nouveau triangle limité par 

le sinus coronaire, l’anneau du feuillet droit de la grande valve mitrale, ainsi que 
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l’ébauche inférieure du SIA. Ces données anatomiques ont des implications 

chirurgicales : pour Pillaï et al [103], c’est la disposition anatomique de l’axe du 

tissu de conduction qui détermine la zone d’implantation de la berge inférieure 

du patch de la CIA. Pour rester à l’écart de la zone à risque, la berge inférieure 

du patch est suturée tout au long du feuillet droit de la grande valve mitrale. Les 

points de suture vont également se positionner latéralement par rapport au sinus 

coronaire (le laissant à gauche) jusqu’à l’ébauche inférieure du SIA. Cette 

technique n’entraine généralement pas une shunt droit gauche important (shunt 

infra-oxymétrique). Une troisième alternative a été proposée par Pillaï et 

al.[103] consistant à suturer le bord inférieure du patch sur le versant 

ventriculaire gauche de la crête septale en passant uniquement par le tissu 

valvulaire. Cette technique permet d’éviter l’endommagement des voies de 

conduction. 

*D’autres réparations chirurgicales :  

En ce qui concerne la chirurgie des autres cardiopathies congénitales, on 

considère que la réparation chirurgicale de la transposition de gros vaisseaux 

comporte le risque le plus important de survenue du bloc auriculo ventriculaire. 

Cependant, ce risque est plus faible au cours de la réparation chirurgicale de la 

tétralogie de Fallot.  

*Notre série :  

Dans notre étude, les cardiopathies congénitales représentent 42,11% de 

l’ensemble des BAVc. 13 cas de BAVc post chirurgie de cardiopathie 

congénitale, soit 34,21%, et trois cas BAVc associés à une cardiopathie 

congénitale non opérée, soit7, 89%. 
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Trois patients ont bénéficié d’une cure chirurgicale de la tétralogie de 

Fallot. La réparation chirurgicale ayant consisté sur la fermeture par patch de la 

communication interventriculaire, l'élargissement de la voie d'éjection 

ventriculaire droite par une résection musculaire et une valvuloplastie 

pulmonaire. Un patch transannulaire a été posé chez 2 patients en raison de 

l’hypoplasie importante de l’anneau de la valve pulmonaire.  

 

A       B 

Figure n°17: Fallot avant chirurgie A Fallot après chirurgie B [104] 

 

Trois patients porteurs un CAV, dont un enfant a été opéré à l’âge de 3 

mois, par fermeture de la communication interventriculaire par un patch et 

suture de la fente de la valve mitrale. 

Quatre cas de CIV opérés par fermeture du défect septal à l’aide d’un patch 

en tissu synthétique. 
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Trois patients porteurs d’une double discordance auriculo ventriculaire et 

ventriculo artérielle, parmi eux une patiente qui a été opérée à l’âge de 15 mois, 

ayant bénéficiée d’une mise en place d’un tube VG–AP et une tunnelisation du 

ventricule droit vers l’aorte ;  

Deux cas de transposition des gros vaisseaux opérés en néonatale par 

correction anatomique (réimplantation de l’artère pulmonaire au-dessus du 

ventricule droit et l’aorte au-dessus du ventricule gauche)  

 

 

Figure n°18: schéma illustrant le « switch artériel ».[105] 

Le panneau de gauche présente une vue schématique de coupe d’un cœur avant la 

chirurgie. Le panneau de droite représente la coupe après la chirurgie. 

Un cas de ventricule unique de morphologie droite (VG rudimentaire 

communicant avec le VD par une large CIV) à double issue avec malposition 

des gros vaisseaux et une sténose pulmonaire opéré à l’âge de 20 mois. La cure 

chirurgicale a comporté une fermeture de la CIV par un patch, la mise en place 

d’un patch transannulaire pulmonaire et une tunnelisation VG-Aorte. 
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B) Autres facteurs de risque liés à la survenue de BAV  

*Clampage aortique et durée de CEC :  

Le risque de BAV après une chirurgie cardiaque est plus important à la fois 

par l’allongement de la durée de clampage aortique ainsi que du temps de la 

circulation extra corporelle, particulièrement au cours des malformations 

cardiaques congénitales. Ces deux paramètres entrainent une souffrance 

d’origine ischémique des voies de conduction. Par conséquent, lorsque la CEC 

dépasse les 105 minutes, elle est considérée comme un facteur indépendant 

entrainant une augmentation du risque d’installation de troubles conductifs.  

Cependant, une durée de clampage supérieur à 95 min est également 

considérée comme un facteur de risque [100].  

Dans notre série, la durée de la circulation extracorporelle moyenne était de 

210,5 min. Le temps de clampage aortique n’a pas pu être évaluée chez 7 

patients, elle variait entre 30 min et 120 min pour le reste des patients avec une 

durée moyenne de 110,2 min.  

*Prise médicamenteuse avant la chirurgie :  

Le recours préopératoire à l'Amiodarone peut augmenter considérablement 

l’incidence du bloc auriculo ventriculaire après une chirurgie cardiaque. Ceci est 

expliqué par son actions pro-arythmiques et son emploi peut affecter le 

fonctionnement normal des cellules de conduction.  

Il a été rapporté que l’administration des bétabloquants et de la Digoxine en 

préopératoire favorise la survenue de troubles de conduction en post chirurgie 

cardiaque. Les patients ayant reçu les digitaliques initialement afin d’améliorer 

leur fonction ventriculaire, ont par conséquent une augmentation du volume 
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ventriculaire, ce qui entraine une tension sur les voies de conduction. 

Dans notre série, aucun de nos patients opérés n’a été mis sous 

antiarythmique en préopératoire. 

*Facteurs de risque liés aux données pré opératoires du patient  

La présence en préopératoire d’un BBD ou d’un BBG est un facteur risque 

important et indépendant d’installation d’un BAV haut degré. 

Dans notre série, en préopératoire, le retard était de type droit chez 5 des 

patients, et était de type retard gauche chez 4 patients,  

Dans certaines études, les patients d’âge jeune et de poids faible opérés 

pour une cardiopathie congénitale sont plus à risque de développer des 

anomalies de conduction en post opératoire, notamment un BAV. Butera et al. 

avaient démontré dans une étude de 104 patients ayant bénéficié d’une cure 

percutanée d’une communication interventriculaire que le principal élément 

responsable d’apparition de bloc auriculo ventriculaire était l’âge jeune (moins 

de six ans) au moment de la chirurgie. Cependant la majorité des publications 

n’ont pas retenus ces facteurs de risque comme étant responsable de la survenue 

des anomalies de conduction[106].  

L’allongement de l’intervalle QT représente un facteur de mauvais 

pronostic. Un QT long associé à un bloc auriculo ventriculaire congénital est 

considéré comme une entité pathologique différente où l’utilisation des beta 

bloquants est recommandée parallèlement à l’implantation d’un stimulateur 

cardiaque.  

Dans notre étude, la valeur moyenne du QT corrigé était limite aux 

alentours de 465 ms. L’allongement de l’intervalle QT était observé chez deux 

enfants admis pour bloc auriculo ventriculaire complet, un enfant porteur d’une 
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cardiopathie congénitale opéré et un nouveau-né admis pour bloc auriculo 

ventriculaire congénital décédée avant l’implantation de pacemaker, et chez un 

adulte jeune opéré pour une cardiopathie congénitale. La cadence ventriculaire 

chez ces cinq patients ne dépassait pas les 40 battements par minute.  

C) Délai d’implantation du pacemaker par rapport à la chirurgie  

Après une chirurgie cardiaque, Le moment opportun de l’implantation d’un 

stimulateur cardiaque définitif n’est pas encore déterminé de manière précise. 

Dans la série de Ben Ameur et al, les pacemakers définitifs ont été implantés 

31,8 jours en moyenne après la chirurgie (8-128 jours).  

Généralement, ce délai est de 2 à 3 semaines après la chirurgie, mais il 

reste toujours discuté. Nous pouvons être amener à raccourcir le délai 

d’implantation devant la présence de facteurs de risque important comme dans 

une chirurgie aortique qui est pourvoyeuse de lésions du faisceau de His ou 

quand les troubles de conduction apparaissent dans l’immédiat et persistent plus 

de deux jours [100]. Par conséquent, l’implantation doit être réalisé vers le 7ème 

jour [100]. La mise en place du pacemaker est déterminée par la persistance ou 

non du bloc post opératoire.  

Selon American College of Cardiology, American Heart Association et 

Heart Rhythm society:  

 Le bloc auriculo ventriculaire post opératoire de deuxième et 

troisième degré non résolu ou persistant plus d’une semaine est 

une indication classe 1 à l’implantation d’un pacemaker 

 Il n'y a pas d’indication à l’implantation d’un pacemaker chez les 

patients ayant retrouvé une conduction auriculo ventriculaire 

normale.  
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Il existe certains auteurs qui préconisent une mise en place plus précoce 

d’un pacemaker. Hancock et al [107] recommandent l’implantation de 

pacemaker quand le bloc auriculo ventriculaire dépasse les trois jours. 

Cependant, Kim et al. [108] démontrent dans une étude comportant 155 patients 

ayant subi une chirurgie valvulaire que le moment d’implantation d’un 

stimulateur cardiaque doit se faire dans les sept jours chez les patients présentant 

un BAV complet dans les 24 heures post chirurgie et persistant après deux jours. 

L’indication d’implantation d’un pacemaker au cours d’un bloc auriculo 

ventriculaire transitoire reste toujours un sujet de débat. Elle est recommandée 

devant un bloc transitoire associé à des anomalies de conduction résiduels. 

Certaines études affirment la présence d’un bénéfice minimal à différer la mise 

en place d’un stimulateur. Cependant, l’implantation préventive n’est pas 

privilégiée chez les patients opérés ayant un risque important d’anomalies de 

conduction post chirurgie. Selon les études sus citées, certains auteurs 

recommandent une implantation précoce vers J7 de l’intervention quand le 

trouble conductif est non résolutif et s’associe à des facteurs de risque.  

Dans notre série, le délai d’implantation par rapport à la date de la 

découverte du bloc post opératoire variait d’un appareillage immédiat après le 

diagnostic positif (J0) à un délai d’implantation allant jusqu’à 1 mois avec un 

délai moyen de : 15 jours.  
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III) Les différentes stratégies d’implantation  

Implanter un pacemaker reste un défi chez l’enfant. En plus des difficultés 
des voies d’abord, des propriétés fonctionnelles (shunt intracardiaque, etc) ou 
anatomiques (veine cave supérieure gauche, montage type Fontan, etc.), il est 
actuellement nécessaire non seulement de savoir mais d’anticiper les 
complications liées à l’implantation d’un stimulateur. Chez les grands enfants ou 
les adolescents, la stimulation endocavitaire est souvent privilégiée pour corriger 
les symptômes associés à la bradycardie. Même si cette stratégie proposée est 
nettement bénéfique à court terme, il est presque certain que le patient porteur 
du matériel intra cardiaque, subira une complication, sans en savoir son 
pronostic, ni le délai d’apparition. 

Pendant longtemps, devant les complications rencontrées à moyen et à long 
terme dans la stimulation par la voie épicardique (fibrose au point 
d’implantation, élévation du seuil, etc.), certaines écoles avaient pour objectif de 
passer le plus rapidement possible à la voie endocavitaire. Quand ceci est 
nécessaire, la procédure habituelle consistait à implanter d’abord 
chirurgicalement, les enfants de moins de 15 kg en utilisant une seule sonde 
ventriculaire droite. Ensuite, dès que les paramètres morphologiques le 
permettaient, il faudrait switcher vers un dispositif endocavitaire monochambre 
puis double chambre. Il faut vingt centimètres environ de réserve de sonde 
ventriculaire droite, afin de permettre à un enfant âgé de 8ans en moyenne, 
d’avoir une croissance normale sans avoir recours au changement de sonde.  

Dans notre série, tous les patients ont été implantés en post opératoire par 
voie épicardique, avec positionnement d’une seule sonde ventriculaire. Ensuite, 
après un délai moyen de 10,5 ans, ils ont été réimplantés par voie endocavitaire 
avec une stimulation monochambre avec une stimulation monochambre.  
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Figure n°19: Image montrant une fille de 07 ans ayant un stimulateur épicardique au 

service de Cardiologie B, Hôpital Ibn Sina. 
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IV) Évolution et complications  

La mise en place d’un stimulateur cardiaque par voie endocavitaire permet 

l’amélioration de manière spectaculaire la morbi-mortalité chez les jeunes 

patients implantés. Cependant, plusieurs complications peuvent survenir en 

particulier au long cours. 

*Remodelage et dysfonction ventriculaires secondaire à la 

stimulation  

Qu’il s’agisse de la voie endocavitaire ou la voie chirurgicale épicardique, 

l’apex ou la paroi latérale du VD ont été traditionnellement considérés, en raison 

de la facilité technique et aussi par habitude, comme le site privilégié de 

stimulation. La stimulation épicardique du ventricule gauche représente moins 

de 25% des implantations chirurgicales, selon une étude récente multicentrique. 

Jusqu'à présent, le critère principal de choix du site de stimulation ventriculaire 

n’est pas principalement basé sur la préservation d'une activation aussi 

physiologique que possible bien que, les effets néfastes d’une stimulation 

ventriculaire droite soient connus depuis le début du siècle dernier. Il a été 

démontré qu’elle est à l’origine d’un asynchronisme interventriculaire entre le 

VD et le VG, et une disparité de charge de travail entres les différents segments 

ventriculaires gauches. Par conséquent, on aura un remodelage segmentaire 

différentiel, une diminution de l’efficacité ventriculaire, une augmentation de la 

consommation en oxygène et, et au long cours, une dilatation des ventricules 

avec altération de la fonction myocardique.  

Contrairement à la devise partant du principe que les patients implantés sur 

un cœur sain sont guéris, on a pu objectivé l’existence d’un asynchronisme de 
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contraction significatif, d’une dilatation ventriculaire, d’une altération de la 

fonction systolique et d’une diminution de la capacité fonctionnelle. On devrait 

même redouter que le bilan d’une stimulation prolongée du ventricule droit soit 

problématique voir même catastrophique chez ces patients lorsqu’un suivi au 

long terme est réalisé. Après avoir analysé toutes ces données, il semble 

nécessaire de considérer la possibilité d'utiliser d’autres sites alternatifs 

stimulation tout en gardant à l'esprit les limitations techniques et anatomiques 

pouvant être rencontrées. 

Dans notre série, quatre patients ont évolué vers une CMD bi ventriculaire 

avec un délai moyen de 12 ans, ayant nécessité l’hospitalisation pour plusieurs 

poussées d’insuffisance cardiaque. Deux patients ont bénéficié d’une 

implantation de CRT-P permettant ainsi l’amélioration de leur symptomatologie 

et de leur capacité fonctionnelle. Un patient est décédé en insuffisance cardiaque 

réfractaire et un patient avait bien évolué sous traitement médical.  

*Complications liées aux sondes 

L’implantation d’une sonde est généralement plus simple que son extraction 

ultérieure. Chez ces jeunes patients, les sondes sont conçues pour être 

implantées pour une durée maximale. Par conséquent, le risque de développer 

une complication liée aux sondes est très élevé. En effet, chez un patient porteur 

de sondes endocavitaires, trois types de complications peuvent schématiquement 

se produire : l’infection de matériel, la dysfonction de sonde et la thrombose 

veineuse. 

Fortescue et al. ont révélé que, dans une série menée sur 1007 sondes 

épicardiques et endocardiques implantées chez 497 enfants, un pourcentage de 

dysfonction de sondes de 15 %, touchant 23 % des patients. On estime que 28 % 
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de ces patients sont compliqués de plusieurs dysfonctions de sondes. Les 

complications les plus fréquentes des sondes épicardiques étaient la fracture de 

sonde et l’élévation du seuil de stimulation, tandis que les sondes endocardiques 

se compliquaient le plus souvent de déplacement ou de rupture d’isolant. [109] 

Dans cette série, certains facteurs de risque associés à la dysfonction de 

sonde ont été identifiés, notamment la présence d’une malformation cardiaque 

congénitale concomitante, l’âge à l’implantation et l'emploi de sondes 

épicardiques. La durée de vie moyenne des sondes de stimulation est 

difficilement évaluable et varie en fonction du modèle spécifique utilisé. 

Cependant, il semble que cette durée dépasse rarement une vingtaine d’années. 

Ainsi, la majorité de ces patients seront affrontés à ce type de complication.  

En cas d’une complication infectieuse, l’extraction du matériel est évidente avec 

étude cytobactériologique. Alors qu’en cas de fracture de sonde, la question est 

plus complexe et l’abandon de ce matériel intracardiaque inutile peut être 

envisagé mais le problème risque de se reproduire ultérieurement.  

Il est donc éthique d’informer le patient, lors de l’implantation, qu’il est fort 

probable, au cours du suivi, d’envisager une extraction de matériel. Encore plus, 

il faudrait lui expliquer que paradoxalement si le problème survient après 

plusieurs décennies, cette procédure devient plus difficile s’associant avec un 

risque réel de morbi-mortalité.  

Les thromboses du réseau veineux intéressent plus de 20 % des patients 

implantés avec une durée de suivi d’environ 5 ans. Le tableau clinique est 

parfois pauvre du fait qu’elle soit unilatérale. Par conséquent, il est parfois 

important de changer de côté de stimulation au cours du suivi de ces patients. 

L’occlusion bilatérale du réseau veineux sous-clavier est souvent plus 
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compliquée et le tableau clinique est plus prononcé. Dans certaines situations, 

les infections de matériel de stimulation peuvent avoir des conséquences graves, 

voir fatales. Elles peuvent être soit systémiques (bactériémie avec hémocultures 

positives) soit sous forme d’infection locale (infection de loge, extériorisation de 

boîtier). Le staphylocoque majoritairement de type coagulase négative, est la 

bactérie la plus souvent impliqué. Dans une série impliquant 267 patients, on a 

retrouvé un taux de 7,8 % d’infection soit 7,3 % d’infections locales et 0,5 % de 

bactériémie [109] .  

Dans notre série, un nouveau-né implanté au troisième jour de vie s’est 

compliqué d’une infection de loge épicardique, un enfant implanté à l’âge de 07 

ans avait présenté une extériorisation du boitier de pacemaker à l’âge de 14 ans, 

et un seul jeune adulte implanté pour bloc auriculo ventriculaire complet associé 

à une cardiopathie congénitale non opéré qui s’est compliqué d’un hématome de 

loge localisé résorbé spontanément après l’implantation.  

Aucun de nos patients n’a présenté une complication thrombotique.  
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V) Alternatives thérapeutiques  

* Robot assisté par thoracoscopie  

Le développement récent de l’implantation robot-assistée par thoracoscopie 

offre des perspectives plus prometteuses. Cette procédure a été proposée en 

premier à des adultes présentant une insuffisance cardiaque et chez qui la 

resynchronisation par voie endocavitaire via le sinus coronaire n’a pas abouti. 

Cependant, elle semble être particulièrement prometteuse en pédiatrie 

puisqu’elle présente de nombreux avantages : 

• A la différence de l’implantation chirurgicale traditionnelle qui 

nécessite une incision sous xiphoïdien, une sternotomie ou une 

thoracotomie, cette alternative mini-invasive permet de diminuer la 

durée d’hospitalisation et est esthétiquement mieux acceptée ;  

• Lors d’une stimulation au long terme, l’utilisation d’une sonde 

ventriculaire gauche permet d’éviter l’asynchronisme et la dilatation 

ventriculaire et de préserver la fonction contractile ; 

• Les sondes épicardiques ont actuellement une durée de vie comparable 

à celle des sondes endocavitaires permettant ainsi de prévenir les 

complications liées aux sondes intracardiaques, à savoir les 

endocardites et les thromboses des réseaux veineux[109] . 
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*Quelle est la technique idéale ? 

L’avènement d’un dispositif de stimulation sans sonde a révolutionné la 

stimulation cardiaque puisqu’il permet d’éviter des complications relatives aux 

sondes. Celui-ci est composé de capsules avec une batterie, qui est directement 

implantées dans la cavité cardiaque. Grâce à sa petite taille, ce dispositif permet 

une endothélialisation rapide, réduisant ainsi les risques d’embolisation ou 

d’endocardite (figure n°20). Des progrès expérimentaux concernant ce type de 

stimulation cardiaque sont attendus dans l’avenir proche, en misant sur une 

stimulation plus physiologique avec moins de complications. Bien que le 

concept de « pacemaker biologique » soit également en développement mais son 

application chez l’humain n’est pas d’actualité pour le moment [109].  
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Figure n°20: Image montrant le boitier d’un pacemaker standard avec sonde à gauche 

et un pacemaker sans sonde à droite .[110] 
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*Hydroxychloroquine dans la prévention secondaire du BAV 

congénital : 

Récemment, une étude a été publié dans le Journal of the American College 

of Cardiology démontrant l’efficacité de l’hydroxychloroquine dans la réduction 

considérable de la récurrence du bloc auriculo ventriculaire congénital chez les 

mères ayant des anticorps anti SSA/Ro dans les prochaines grossesses [111].  

Des traitements anti-inflammatoires de type corticoïdes ont été suggérés 

dès la 17e semaine d’aménorrhée chez les femmes enceintes ayant un groupe 

HLA DR3, porteuses des anticorps anti-Ro et anti-La positifs ayant déjà eu un 

enfant ou un fœtus avec un BAV complet ou incomplet, définitif ou régressif. 

Cependant, jusqu’à présent, il n’a jamais été publié de régression de BAV 

immunologique in utero après ces thérapies. Néanmoins, il semblerait qu’un 

traitement par corticoïdes puisse contribuer à la régression des épanchements 

sériques parfois associés à des BAV in utero [34].  

Par ailleurs, plusieurs études ont montré que l’utilisation de corticoïdes 

fluorés pendant la grossesse est bénéfique lorsque l'échocardiographie fœtale 

révèle un bloc auriculo ventriculaire partiel, permettant ainsi d'obtenir la stabilité 

voire même la réversibilité du bloc. Toutefois, ces traitements ne sont pas 

dépourvus d’effets secondaires sur le fœtus et donc ne sont pas couramment 

pratiqués. 
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Le bloc auriculo ventriculaire complet de l’enfant est une entité rare. 

Lorsqu’il est authentiquement congénital, il est dû à une anomalie anatomique 

des voies conductrices, ou secondaire à un passage à travers le placenta 

d’anticorps d’origine maternels à l’origine d’une myocardite fœtale suivie d’une 

fibrose des voies de conduction. Lorsque le bloc est découvert plus tardivement 

dans l’enfance n’est pas la conséquence d’une myopathie ou d’une 

cardiomyopathie, ou une séquelle de myocardite, son étiologie est jusqu’à 

l’instant indéterminé. Il est également possible que certains blocs auriculo-

ventriculaires soient le résultat de lésions chirurgicales des voies de conduction. 

Peu importe l’âge de l’enfant, le principal traitement est l’implantation d’un 

pacemaker. Cette intervention est formellement indiquée en cas de défaillance 

cardiaque et de syncope. 

Les nouveau-nés et les nourrissons présentant une fréquence cardiaque 

instantanée inférieure à 50 battements par minute sont considérés comme étant à 

haut risque de syncope voire de mort subite, et doivent être implantés même en 

l'absence de symptômes. 

 Il est recommandé d'envisager une implantation prophylactique chez les 

enfants plus âgés ayant une fréquence cardiaque moyenne sur 24 heures 

inférieure à 50 battements par minute. La persistance du Bloc Auriculo 

Ventriculaire Complet pendant plus d’une semaine en post-chirurgie cardiaque 

constitue également une indication d'implantation.  

L'adoption de ces indications prophylactiques a considérablement amélioré 

le pronostic à moyen et long terme des patients atteints de BAVC, en particulier 

chez ceux qui développent le bloc dans l'enfance. Cependant, il convient de 

noter que les BAVC d'origine immunologique ont un pronostic moins favorable, 
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car certains patients peuvent développer des myocardiopathies à plus ou moins 

long terme en raison de l'atteinte cardiaque causée par les anticorps, pouvant être 

aggravée par la stimulation cardiaque du pacemaker. Dans tous les cas, une 

évaluation individuelle et une prise en charge spécialisée sont nécessaires pour 

déterminer la nécessité d'une implantation de pacemaker et assurer un suivi 

approprié. 
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Le bloc auriculo ventriculaire complet chez l’enfant est une entité rare, engageant le 
pronostic vital dès la période anténatale. Il se caractérise par une l’interruption complète de la 
transmission des impulsions atriales aux ventricules. 

L’étiologie principale est une maladie immunologique maternelle. Cependant, le BAV 
chez l’enfant peut être dû à une malformation cardiaque congénitale, une cardiopathie acquise 
ou en post opératoire d’une chirurgie cardiaque. Le diagnostic est généralement établi à 
l’échocardiographie devant une bradycardie fœtale et confirmé à la naissance par 
l’électrocardiogramme de surface. 

Dans le cadre de notre étude, nous avons analyser le BAV chez l’enfant et l’adulte jeune 
en s’appuyant sur l’expérience de notre service. L’objectif était d’étudier les étiologies de 
cette anomalie de conduction, les différentes techniques d’implantation, les complications et 
les résultats du suivi. Notre étude était de nature descriptive et a été menée au service de 
cardiologie B de l'hôpital Ibn Sina à Rabat. Elle a inclus 38 patients, enfants et adultes jeunes, 
chez qui un BAV complet avait été diagnostiqué sur une période de 23ans, entre janvier 2000 
et janvier 2023. L'âge moyen des patients était de 8,16ans. Les symptômes les plus fréquents 
étaient des syncopes et une dyspnée. 

Parmi les patients de notre étude, trois ont développé une cardiomyopathie dilatée avec 
dysfonction bi-ventriculaire. Un nouveau-né a été compliqué d’une infection de loge 
épicardique, un enfant a présenté un syndrome du pacemaker, et un autre patient a développé 
un hématome localisé dans la loge de l'implantation du pacemaker, qui s'est résorbé 
spontanément. 

Le pronostic du BAVc chez l’enfant, indépendamment de l’étiologie, peut être grave. 
Par conséquent, un dépistage précoce pendant la période anténatale est obligatoire et une 
démarche multidisciplinaire entre gynécologues, pédiatres et cardiologues est indispensable 
afin de garantir une prise en charge optimale des patients. 



112 

Abstract 

Title : Complete heart block in children and young adult population: about 38 cases 

Author: Asmaa KRIOUILE 

Supervisor: Pr. Ibtissam FELLAT 

Keywords:, Complete heart block-Congénital-Early diagnosis-Implantation 

 

Complete heart block (CHB) in children is a rare and potentially life-threatening 

condition that can occur from the antenatal period to the first days of life. It is characterized 

by the complete interruption of the electrical signal transmission from the atria to the 

ventricles in the heart. While immune-mediated AV block may be the primary etiology, CHB 

can also occur in structurally normal hearts, in association with congenital heart disease, or as 

a complication of cardiac surgery. Fetal echocardiography is the gold standard for diagnosing 

congenital AV block, and it can be confirmed by a classic electrocardiogram after birth. 

In our study, we aimed to investigate CHB in children and young adults, focusing on 

different etiologies, implantation techniques, complications, and follow-up data. The study 

was conducted at the B cardiology department of IBN SINA Hospital in Rabat. A total of 38 

patients, ranging from children to young adults, were included in the study, with an average 

age of 8.16 years. The most prominent functional symptoms reported by the patients were 

syncope and dyspnea. 

Within our series, three patients developed dilated cardiomyopathy with biventricular 

dysfunction, one newborn experienced an infection in the epicardial lodge, another patient 

presented with pacemaker syndrome, and a hematoma was spontaneously resolved in one 

case. These cases highlight the diverse complications associated with CHB. 

The prognosis of CHB in children and young adults can be poor, underscoring the 

importance of early diagnosis during the antenatal period and appropriate management to 

prevent sudden death. Collaboration between gynecologists, pediatricians, and cardiologists is 

crucial for optimizing patient care and outcomes. 
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 ملخص 

  حالة 38 لحو والشباب: الأطفال عند البطینیة الأذینیة العقدة الانسداد :العنوان 

  اكریویل أسماء: تألیف

 فلات  ابتسام ذ. : الأطروحة  مدیر

  الزرع  -مبكرال تشخیصال  -  الخلقي -  البطینیة الأذینیة العقدة الانسداد الأساسیة: الكلمات 

  

 أو   الولادة  قبل  ما   فترة في  الوفاة  في  تتسبب  وقد  نادرة،  حالة  الأطفال  عند  لالكام  البطنیة  الأذینیة  العقدة  انسداد  یُعد

  . البطینین نحو أذني أصل ذات كھربائیة نبضة لانتقال كامل بغیاب المرض ھذا یتمیز الحیاة. من الأولى الأیام

المناع  تعتبر للأمأمراض  الرئیسیة  بین  من  یة  یكون  كما   .المرض  لھذا  المسببات  أن  القلب  ثانو  یمكن  یًا لأمراض 

 حالة  صدى القلب فيطریق   عن المرض ھذا تشخیص یتم القلب.بعد جراحة  الھیكلیة الخلقیة أو أمراض القلب المكتسبة أو

   تخطیط القلب الكھربي.ویتم تأكیده عند الولادة بواسطة وجود بطء القلب الجنیني 

  بتحلیل   قمنا   بالرباط،  سینا   ابن  بمستشفى  لبالق  لأمراض   ب  القسم  في  أجریت  التي  الوصفیة  دراستنا  خلال  من

  ھذا   عن  المترتبة  المضاعفات  وجل  القلب  ضربات  تنظیم  جھاز  زرع   وتقنیات  لھ  الرئیسیة  المسببات  المرض،  ھذا  أعراض

 . المرض

ً وشابًا تم تشخیص إصابتھم ب  38یتعلق الأمر بـ   وینایر    2000عامًا بین ینایر    23على مدار    المرض  ھذاطفلا

2023. 

  الوظیفیة. سنة. سیطر الإغماء وضیق التنفس على الأعراض   8.16عمر المرضى كان متوسط 

  الولادة  بعد   یوم  ثالث  حدیث الولادة المزروع فيأصیب    البطینین، فیما بخلل وظیفي في    أصیبوا  مرضى قدثلاثة  

آخر    أصیب، مریض  القلب، فیما ت  وكان أحد الأطفال مصابًا بمتلازمة منظم ضربا   الخارجیة،  القلب  حجرةفي  التھاب  ب

 تم حلھ تلقائیًا.  ،دموي موضعيورم ب

فإنھ یمكن أن یثقل كاھل    القصیر،الوفیات على المدى  مؤشر  تحسین    القلب إلىجھاز تنظیم ضربات    زرعأدى  إذا  

  .المضاعفات من العدید وذلك إثر صغار المزروعین على المدى الطویلمستقبل المرضى ال

، ، فإن الكشف المبكر. وبالتاليخطورة  الأمراض  أكثر  بین  منالمرض  ھذا  یعد    والعلاج،  یصالتشخ   غیاب  ظل  في

بین    مشتركا   یكون  أن   وجب  العلاجي  المنھج، فإن  لذلكلادة لتمكین وضع إجراءات خاصة. وللو  قبل  الفترة ما   في  إلزامي

 .ل مع المرضىأطباء النساء والتولید وأطباء الأطفال وأطباء القلب لضمان التعامل الأمث
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