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Abréviations :

AP : Artére pulmonaire

ASM : Anévrysme du septum membraneux
AVC : Accident vasculaire cérébral

BAV : Bloc auriculo-ventriculaire

CEC : Circulation extracorporelle

CIA : Communication interauriculaire

CIV : Communication interventriculaire
CMV : Cardiomégalie

ECG : Electrocardiogramme

ED : Echocardiographie doppler

HTAP : Hypertension artérielle pulmonaire
IRM : Imagerie par resonance magnétique
mmHg : Millimetre de mercure

NO : Monoxyde d’azote

NYHA : New York heart association

OD : Oreillette droite

OG : Orelllette gauche

PaO, : Pression artérielle en dioxygene
PTFE : Polytetrafluorethylene

QP : Débit pulmonaire

QS : Débit systémique

RRS : Rythme régulier sinusal

RVP : Résistances vasculaires pulmonaires
Sa0, : Saturation artérielle en dioxygene
SIV : Septum interventriculaire

VD : Ventricule droit

VG : Ventricule gauche
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La communication interventriculaire (CIV) isolée, 'une des malformations cardiaques
congénitales les plus fréquentes, correspond a la présence d’un orifice plus ou moins
large dans le septum interventriculaire, entrainant un shunt gauche-droite a forte
pression d’injection, d’ou le risque d’hypertension artérielle pulmonaire.

Elle est aussi la malformation la plus souvent associée aux autres anomalies

cardiovasculaires congénitales.

La présence de [lorifice interventriculaire est le résultat d'un développement
embryologique insuffisant du septum. L'anatomie du septum interventriculaire et ses
rapports avec les orifices auriculo-ventriculaires et artériels impliquent la possibilité

de complications évolutives ou chirurgicales dans cette pathologie.

Les CIV se caractérisent par leur diversité anatomique qui rend compte des grandes

variations de leur expression clinique et de leur évolution.

L’évolution des CIV, variable selon leur dimension et leur siége, peut étre prédite des
les premiers mois de vie par I'analyse de leur anatomie au cours de la surveillance
échocardiographique. Les conséquences de cette malformation dépendent donc
essentiellement de la taille et de la localisation de cette communication, donnant lieu
a deux principales classifications des CIV : selon une classification anatomique elles
peuvent étre musculaires, périmembraneuses ou juxta-artérielles; selon une
classification échocardiographique elles sont groupées selon leurs effets

hémodynamiques.

Les manifestations fonctionnelles et les signes physiques des CIV dépendent de
importance du shunt et de I'état des résistances vasculaires pulmonaires ; elles
peuvent aller d’'un état asymptomatique avec un souffle systolique précordial, a un

état d’hypotrophie et de détresse respiratoire.



Les explorations nécessaires incluent 'ECG, la radiographie thoracique, et surtout
I'échocardiographie doppler qui permet de confirmer le diagnostic, de localiser et
mesurer la CIV, d’évaluer I'état hémodynamique du patient, et de rechercher des
anomalies associées ou d’éventuelles complications, a tel point que le cathétérisme

cardiaque préopératoire est devenu inutile dans la majorité des cas.

Ainsi, la connaissance de cette malformation et de ses divers types anatomiques a
été révolutionnée par les progrés de I'échocardiographie, qui s'impose aujourd’hui
comme un élément diagnostique majeur concernant la communication

interventriculaire.

Toutefois, de nombreuses questions demeurent ouvertes concernant cette

pathologie.

Faut-il traiter toutes les CIV diagnostiquées ? Si oui, quel serait le moment idéal pour
intervenir ? Et quelle méthode privilegier ? Un traitement médical d’appoint
accompagné d'une attitude expectative, ou une correction chirurgicale ou
instrumentale de la communication ? Toutes ces options ont leur lot d’avantages et
d’inconvénients, et ainsi aucun consensus clair n’est a ce jour établi concernant la

conduite a tenir face a cette pathologie.

Ainsi notre travail consiste-t-il en une étude rétrospective de 32 cas de malades
opérés pour ClV, suivis au service de CCV B du CHU Ibn Sina de Rabat.
I portera sur une analyse épidémiologique, étiopathogénique, clinique,

thérapeutique, et des résultats post-opératoires de cette série de patients.
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1. RAPPELS EMBRYOLOGIQUES :

Les communications interventriculaires naissent d’anomalies qui interviennent au
cours de la formation du coeur, c'est pourquoi des rappels embryologiques

s’imposent afin de mieux comprendre cette malformation.

1.1. Embryologie cardiague :

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

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

Pendant la quatriéme semaine, les ventricules se développent et la septation
cardiaque débute, ainsi que la circulation sanguine, encore en série ; les arcs
aortiques et les grandes veines systémiques commencent également leur formation.
Pendant la cinquiéme semaine se poursuit la septation cardiaque, la septation
ventriculaire étant intimement liée a la formation des valves auriculoventriculaires et
a la formation de la chambre de chasse du ventricule gauche. Le développement du
systéme de conduction est lui aussi intimement lié a la septation cardiaque (figure 1).
Ces modifications se poursuivent pendant la sixieme et la septiéeme semaine (fin de
la septation ventriculaire, et du développement des arcs aortiques).

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

Aprés le deuxiéme mois, le coeur ne fait que croitre et ceci jusqu'a la naissance /!,



Semaines Jours

— 19

18 jours
Dans la région du coeur, la vasculogenése
fournit les tubes endocardigues latéraux

20 jours

La courbure de 'embryon rapproche I'un de Mautre
les tubes endocardiques latéraux dans la région
thoracigue

21 jours

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

1 Sillon bulboventriculaire

2 Sillon atrioventriculaire

22 jours Le cosur commence a battre

Le mésoblaste splanchnopleural colonise le fube cardiague
el forme le myocarde ainsl que

la gelée cardiaque; des cellules meésathéliales

envahissent le myocarde et forment I'epicarde

23 jours
Début de lMinflexion du tube cardiague

28 jours
1 Linflexion est achevéea

2 Le septum primum commence & se constituer

3 Le septum musculaire interventriculaire
amorce son développement

33 jours
Début de la formation des valves
atrioventriculaires (achevees a 3 mois)

35 jours
Apparition des bourralats droit et gauche dans le cone
du coaur et dans le trong artérial

Ge semaing
Laes oreillettes définitives et las auricules sont présenies

42 jours
Les bourralets endocardiques supériaur et inférieur
fusionnent pour constituer le septum intermedium

46 jours
1 L'osfium secundum et le foramen ovale apparaissant
lorsque le septum primum rencontre le septum intermedium

2 Fin de la croissance du septum inferventriculaire musculaire

56 jours

1 Le sinus coronaire est forme

2 Le tronc pulmonaire et Faore ainsi que les ventricules sont
compléternent sépards par la croissance des bourralets

du ctne du coeur et du trong artériel

63 jours
Les valves semi-lunaires sont complétes

Figure 1 : Schéma résumant 'embryologie cardiaque

Le développement cardiaque se caractérise par une organisation séquentielle et

cloisonnement des cavités et des orifices !

le



1.2. Formation du septum interventriculaire :

La cloison interventriculaire est composée d'une épaisse portion musculaire et d'une
mince portion membraneuse formée par un bourrelet endocardique
auriculoventriculaire inférieur, un bourrelet aorticopulmonaire droit et un bourrelet
aorticopulmonaire gauche.

L'absence de soudure de ces éléments entraine la persistance d'une communication
interventriculaire. %

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

rétrécissement, le sillon interventriculaire, entre ces derniers (figure 2).

Le septum interventriculaire est donc une structure complexe, dont la constitution fait

intervenir plusieurs composantes ' :

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

La prévalence treés élevée des petites CIV trabéculées chez le foetus et le nouveau-
né prématuré est le témoin de ce processus qui aboutit a la fermeture spontanée de

la quasi-totalité de ce type de défauts apres la naissance.

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

et ventral) et des émanations venant du septum inferius et du septum conal.



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

L’alignement des septa infundibulaire et trabéculé se produit lors du déplacement
vers la gauche de l'orifice aortique : un défaut ou un excés de ce déplacement

peuvent expliquer les CIV par mal alignement.

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

si commun.

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

- les crétes conales sinistroventrale et dextrodorsale ;

- les bourgeons endocardiques au niveau de la créte septale ;

- le tubercule droit des bourgeons auriculoventriculaires droit et gauche.

Cet ensemble forme une masse tissulaire compacte obturant la communication entre
la voie sous-aortique et le ventricule droit, qui s'affinera au cours de la grossesse
pour devenir le septum membraneux, fermant définitivement le foramen
interventriculaire primitif, a la fin de la septieme semaine de vie intra-utérine (10 SA).
(6]

Parmi les anomalies du septum interventriculaire, I'agénésie du septum membraneux
est la plus frequente des malformations cardiaques. Elle est frequemment associée a

des anomalies du cloisonnement du tronc et du cone artériels. 2



Figure 2 : Résumé des processus conduisant au cloisonnement cardiaque

Vue latérale :

J30. Suite a l'apposition des ventricules droit et gauche le
septum interventriculaire (SI1V) s’allonge de plus en plus. Il forme
la partie musculaire du SIV. Son bord libre forme un foramen
interventriculaire. Le SIV se développe essentiellement de
maniére passive par superposition du myocarde suite a la
croissance appositionnelle des zones de prolifération des
ventricules. La croissance des deux ventricules n’est pas
symétrique, elle se fait en faveur du ventricule gauche, grace a
deux zones de prolifération de direction différente dans les
ventricules, séparées a l'extérieur par un sillon profond, le sillon
interventriculaire. Ce dernier correspond a l'intérieur au relief du
SIV.

J39. Les rapports circulatoires sont tels qu’un flux sanguin en
partie parallele va s’installer avant méme que le cloisonnement
cardiague ne soit totalement achevé.

Le bras postérieur du SIV a déja fusionné avec la partie droite
du septum av postérieur. Consécutivement a sa position oblique,
le bord antérieur libre du SIV s’évanouit dans le myocarde mural
au niveau du sillon bulbo-ventriculaire.

En raison de la différence de croissance, responsable des zones
de prolifération des cellules myocardiques dans les deux
ventricules, le SIV ne se développe pas dans un plan sagittal,
mais oblique.

J44. Les deux voies circulatoires assurant un flux circulatoire
paralléle sont déja séparées avant que le cloisonnement ne soit
achevé. Ce n’est toutefois que plus tardivement que les bords du
foramen interventriculaire se rapprochent et rétrécissent ainsi sa
lumiere. Cette partie du SIV correspond a sa partie musculaire.
Les septa des cdnes (septum bulbaire) droit et gauche sont
responsables de  l'occlusion  définitive  du  foramen
interventriculaire. Il s’étend en aval du courant sanguin, a savoir
vers le bas et ferment la partie supérieure du foramen
interventriculaire en formant ainsi la partie membraneuse du SIV.

J46. Bien que la séparation compléte des ventricules se fasse
relativement tard au cours du développement cardiaque, le
foramen interventriculaire n’est probablement pas traversé par le
courant sanguin, la formation des septa se faisant dans le sens
du courant. Le septum interventriculaire membraneux sera
obturé par les deux septa du cdne qui poussent depuis le haut
sur le bord libre de la partie musculaire du septum
interventriculaire.

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

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

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

4. Voie efférente 10. Ventricule droit 16. SIV (partie membraneuse)
5. Oreillette gauche 11. Ventricule gauche

6. Bourrelet av ventral 12. Septum secundum



Vue frontale :
Dans cette coupe frontale du coeur la partie antérieure a été enlevée et on apercoit la partie
postérieure des chambres cardiaques.

J30: A ce stade une constriction s’est développée entre le ventricule et les oreillettes : le sillon
auriculo-ventriculaire. A l'avant et a [larriere de ce canal se forment les bourrelets
auriculoventriculaires ventral et dorsal.

J32 : Les bourrelets ventral et dorsal s’agrandissent et le canal auriculoventriculaire est ainsi dévié au
milieu de telle sorte que les oreillettes sont reliées a leurs ventricules respectifs. C’est le moment du
passage d’un flux sanguin sériel a un flux sanguin parallele.

J36 : Les deux bourrelets fusionnent et il s’établit un canal auriculoventriculaire droit et gauche. Le
foramen primum est encore ouvert, le foramen secundum s’est constitué a son tour.

J39 : Le foramen ventriculaire est encore ouvert. Dans le canal auriculoventriculaire se développent
deux valves a droite (pour la mitrale) et trois valves a gauche (pour la tricuspide).

J44 : Le foramen interventriculaire a été fermé par du matériel en provenance du septum du tronc et
du septum auriculoventriculaire. Les parois des chambres vont étre de plus en plus creusées par le
flux sanguin et le matériel subsistant servira en partie a la formation des muscles papillaires.

>J56 : L’appareil valvulaire est achevé. Les cordages tendineux sont constitués.

1. Septum spurium 7.SIV 13. Septum secundum

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

3. Bourrelet av postérieur 9. Ventricule droit 15. Partie membraneuse SIV
4. Sillon auriculo-ventriculaire 10. Oreillette gauche 16. Cordages tendineux

5. Oreillette droite 11. Septum primum 17. Muscles papillaires des

6. Foramen interventriculaire 12. Foramen secundum valves av



2. RAPPELS ANATOMIQUES 8 -

En raison de sa forme, on distingue au coeur trois faces, trois bords, une base et un
sommet.
Le cceur est formé de quatre parties : les oreillettes droite et gauche, et les

ventricules droit et gauche.

2.1. Configuration interne du coeur :

Les cavités du cceur se distinguent en cavités droites et cavités gauches.

Les cavités droites, c’est-a-dire l'oreillette et le ventricule droits, sont séparés des
cavités gauches, oreillette et ventricule gauches, par les cloisons interauriculaire et
interventriculaire, de telle maniére que le coeur semble constitué par deux moitiés

indépendantes, I'une, droite, l'autre, gauche.

2.1.1. La cloison interventriculaire :

2.1.1.1. Situation et description :

La cloison interventriculaire s’étend de la paroi antérieure a la paroi inférieure du
coeur et s’unit a ces parois en regard des sillons interventriculaires antérieur et
postérieur.

Elle est triangulaire. Sa base confine aux oreillettes, ou elle se continue avec la
cloison interauriculaire ; le sommet répond a la pointe du cceur.

La cloison interventriculaire est incurvée en segment de cylindre.

Sa face droite, qui appartient au ventricule droit, est convexe ; elle regarde en avant,

a droite et en haut.



Sa face gauche est concave : elle regarde en arriere, & gauche et en bas (figure 3).
Cependant la cloison interventriculaire devient tourmentée, plus irréguliere au
voisinage immeédiat de la base des ventricules (figure 4), car elle finit en arriere selon
une ligne trés sinueuse qui laisse :

- a droite, l'orifice auriculo-ventriculaire droit et celui de I'artére pulmonaire ;

- a gauche, l'orifice auriculo-ventriculaire gauche et I'orifice aortique.

La base de la cloison descend ensuite entre les deux orifices auriculo-ventriculaires.

Oreillette Oreillette
droite gauche
Valvules Valvules
tricuspides mitrales
: Septu_m lai Ventricule
interventriculaire gauche
Ventricule
droit

Figure 3 : Situation de la cloison interventriculaire ©!
Coupe frontale du coeur montrant la situation du septum, entre les deux ventricules.




Valvules stgmoides de
Porifice pulmon.

Astoron.g; Auricule dr.
Auric. g. \ A. coron. dr.
- £ ( — - 2 Orif. de Vaur. dr.
Valv. sigm. — ; : ;

de Porif. aori.

k Valvule tricuspide

Valvule
mitrale

Valvule
de Théebésius

Sinus coronaire

Figure 4 : Les orifices auriculo-ventriculaires et artériels du coeur ®
Les oreillettes ont été enlevées aprés section faite un peu en arriere de leur paroi antérieure.

Cette figure montre la base du ventricule vue d’arriére en avant aprés résection des
oreillettes ; la base de la cloison interventriculaire décrit successivement de haut en bas :

- une premiére courbe concave a droite qui embrasse /orifice de I'artere pulmonaire,

- une deuxieme courbe concave a gauche qui contourne l'orifice aortique.



La cloison interventriculaire présente, au double point de vue de sa structure et de
son épaisseur, deux parties : une partie épaisse, musculaire, et une partie mince,

membraneuse (figure 5).

La partie musculaire comprend presque toute la cloison et s’étend, en diminuant un
peu d’épaisseur, depuis le sommet jusqu’au voisinage de la base. Son épaisseur
moyenne mesure prés de 1 centimétre.

Elle donne naissance a droite aux piliers de la valve interne de la valvule tricuspide.

La partie membraneuse est a la base de la cloison interventriculaire, au voisinage
immédiat de la cloison interauriculaire, en regard de la partie postéro-latérale, droite
de l'orifice aortique. Son épaisseur ne dépasse pas 2 millimétres. Sa longueur et sa

hauteur mesurent de 7 a 8 millimétres.

Ce segment membraneux de la cloison n’est pas tout entier interventriculaire (figure
5). En effet, si sa face gauche répond dans toute son étendue au ventricule gauche
et finit en haut en regard de la valvule sigmoide postérieure de I'aorte et de la valve
mitrale droite, sa face droite comprend deux segments : I'un, antérieur, ventriculaire,
tres étroit ; l'autre, postérieur, interauriculo-ventriculaire, un peu plus étendu que le
précédent.

Ces deux segments sont séparés I'un de l'autre par I'attache de la valve interne de la
valvule tricuspide. Par suite, une aiguille enfoncée transversalement dans la paroi
auriculaire, prés de cette valve, pénétre directement dans le ventricule gauche. La

cloison est ici interauriculo-ventriculaire (figure 5).



Cloison interauric.

(dérivée du sept. primum)
Fosse ovale

Oreillette droite

Cloison interauric.-ventric.
dérivée du sept. intermed
Cloison interv. (partie membr.)
dérivée du sept. aort.

Valvule tricuspide (valve ant.).

Oreillette gauche

Cloison interauriculaire

Valvule mitrale

Cordages tendineux

N

Cordages tendin.

. Ventric. gauche
5 ; Y ) ) o5
Piliers du ventr. droit ‘%Z//}// %//// Pilier

Cloison interventriculaire
(partie musculaire)

Figure 5: Coupe demi-schématique du cceur ® montrant la constitution des cloisons

interauriculaire et interventriculaire, ainsi que la disposition générale des valvules auriculo-
ventriculaires.



2.1.1.2. Face ventriculaire droite du septum interventriculaire :

D’un point de vue chirurgical, 'anatomie de la face ventriculaire droite du septum est
particulierement importante, puisque c’est la seule face chirurgicale ; I'abord depuis
le ventricule gauche entrainerait un risque de cicatrice et donc de troubles de

conduction.
On peut y distinguer quatre parties (figures 6 et 8) :

- le_septum d'entrée (ou inlet) est la partie située sous la valve septale de la

tricuspide ;

- le_septum trabéculé lui fait suite sans transition franche : c'est la partie la plus

vaste du septum, elle s'étend jusqu'a la pointe du cceur ;

- en montant de la pointe du coeur vers l'artére pulmonaire, on passe au septum

infundibulaire qui, a la différence du précédent, est plutdt lisse et se termine a

I'anneau pulmonaire.

Les trois parties, septum d'entrée, septum trabéculé et septum infundibulaire

composent le septum musculaire.

La quatrieme composante du septum interventriculaire est le septum membraneux,

structure trés petite, séparée en deux parties, I'une atriale et I'autre ventriculaire, par
I'insertion de la tricuspide dans la zone de la commissure entre la valve septale et la

valve antérieure.



Ainsi composé, le septum interventriculaire est marqué sur sa face droite par deux

reliefs essentiels (figure 7) :

- La créte supraventriculaire *?! (ou éperon de Wolff) est une saillie trés marquée qui

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

La structure équivalente en cas de malformation, et en particulier de CIV, peut étre

appelée de facon plus analytique bord inférieur du septum infundibulaire.

- La trabécule septomarginale (aussi appelée bande septale, bandelette ansiforme,

ou encore bande modératrice) est un relief qui s'étend de la base a la pointe du
ventricule droit. Vers la pointe, sa saillie dans la cavité est marquée, elle est presque
libre. Vers la base, elle s'élargit, s'aplatit, et se divise en deux branches, formant un
Y. Ces deux branches encadrent sur le coceur normal le septum membraneux, c'est-a-
dire que les rapports entre ces structures et les diverses formes de CIV sont
essentiels. La branche postérieure porte normalement l'insertion du pilier médial de
la tricuspide (muscle papillaire du conus), assez bon repére du passage de la
branche droite du faisceau de His. La branche antérieure se fond avec le repli
ventriculo-infundibulaire pour contribuer a former la paroi antérieure de la créte

supraventriculaire. ™



1. Septum d'entrée.

2. Septum trabéculé.

3. Septum infundibulaire.
4. Septum membraneux.

Figure 6 : Schéma montrant le septum interventriculaire vu depuis le VD 12

Ce schéma détaille les éléments qui composent le septum membraneux.

A N
— b i /,'/"s“\“,
Figure 7 : Figure montrant les reliefs de la face droite du septum interventriculaire

1. Septum membraneux. 4. Septum infundibulaire
2. Tendon de Todaro. 5. Pilier médial de la tricuspide (muscle papillaire du conus).
3. Triangle de Koch. 6. Trabécule septomarginale.



Figure 8 : Vue anatomopathologique montrant I'anatomie du ventricule droit




2.1.2. Caracteres généraux des ventricules :

Les ventricules sont deux cavités pyramidales ou conoides, placées en avant des

oreillettes de part et d’autre de la cloison interventriculaire.

Le sommet des ventricules répond au sommet du cceur.

La base de chacun d’eux, dirigée en arriere, est entierement occupée par deux
orifices circulaires : I'un, auriculo-ventriculaire, met en communication l'oreillette avec

le ventricule ; l'autre artériel, plus petit que le précédent, fait communiquer le

ventricule droit avec I'artére pulmonaire, le ventricule gauche avec 'aorte (figure 9).

Ventral

» Latéral droit

SC
Figure 9 : Coupe schématique des orifices ™
M : Valve mitrale T : Valve tricuspide
Ao : Valve aortique P : Valve pulmonaire

IVA : Artére interventriculaire antérieure Cx : Artére circonflexe
CD : Artére coronaire droite SC : Sinus coronaire



2.1.3. Orifices auriculo-ventriculaires :

Chacun des orifices auriculo-ventriculaires est muni d’un appareil valvulaire appelé
valvule auriculo-ventriculaire.

Les valvules auriculo-ventriculaires ont la forme d’'un entonnoir membraneux fixé par
sa base au bord de [lorifice auriculo-ventriculaire et saillant dans la cavité
ventriculaire (figure 5).

Elles sont découpées en plusieurs valves par de profondes incisures. Chaque valve
présente :

- une face axiale lisse ;

- une face pariétale qui est rendue inégale par les insertions des cordages
tendineux ;

- un bord adhérent uni au pourtour de I'orifice auriculo-ventriculaire ;

- un bord libre irrégulierement dentelé.

2.1.4. Orifices artériels :

Chacun des orifices artériels est pourvu de trois valvules, les valvules sigmoides.

Les valvules sigmoides sont de minces replis membraneux qui limitent des poches
en nid de pigeon avec la paroi artérielle sur laquelle ces valvules sont insérées
(figures 4, 10 et 11).

On reconnait a chaque valvule :

- une face supérieure ou pariétale, concave ;

- une face inférieure ou axiale, convexe ;

- un bord adhérent, courbe, concave en haut, par lequel la valvule s’unit a la paroi ;

- un bord libre, a peu pres horizontal.

Le bord libre présente a sa partie moyenne un petit renflement formé par un nodule
fibreux, appelé nodule d’Arantius pour les valvules aortiques et nodule de Morgagni

pour celles de l'orifice pulmonaire.



Il convient de remarquer que l'insertion des valvules sigmoides ne correspond pas
exactement a la limite de la paroi artérielle. En effet, la partie inférieure du bord
adhérent des valvules s’attache en regard de la paroi musculaire du cceur ou
myocarde, tandis que les extrémités du bord adhérent se fixent a la paroi artérielle.
Cependant, la moitié postérieure de la valvule latérale gauche de l'aorte s’attache a

une paroi membraneuse qui se continue en bas avec la valve interne de la mitrale.

Avrtére pulmonaire

Valv. sigmoides

Infundibulum

Infundibulum
(éperon de Wolff)

M. papill. du cone a-
valve ant.

Bandelette
ansiforme

Valve int.
Valve ant. de la valvule
tricuspide

Pilier antérieur

Figure 10 : Configuration interne du ventricule droit ©

Le ventricule droit a été ouvert par une incision menée depuis l'orifice de I'artere pulmonaire
jusqu’a la partie moyenne du ventricule, et passant entre les valves sigmoides antérieure et
droite.




V. cave sup. Valvule mitrale

(valve int.)

Pilier ant.

Valvule mitrale
(valve ext.)

Cloison interven-
tric. (parot droite)
du ventr.

Pilier ant.

Pilier post.

Figure 11 : Configuration interne du ventricule gauche

La section longe son bord antérieur et passe entre les deux valves sigmoides antérieures.



2.2. L’artére pulmonaire :

L’artere pulmonaire ne présente que les caractéres extérieurs des artéres, car elle
conduit aux poumons le sang veineux du ventricule droit.

Son origine est a l'orifice pulmonaire de ce ventricule. De la, l'artére se dirige
obliguement en haut, a gauche et en arriere, en décrivant un demi-tour de spire sur
les faces antérieure et gauche de la partie ascendante de la crosse aortique. Apres
un trajet de 5 centimétres environ, I'artere pulmonaire arrive au-dessous de la partie
horizontale de cette crosse et se bifurque en deux branches terminales : l'artére
pulmonaire droite et l'artére pulmonaire gauche, qui gagnent le hile du poumon
correspondant (figure 12).

L’artéere pulmonaire est contenue avec l'aorte dans la méme gaine séreuse

péricardique.

Tronc plumonaire

Veines pulmonaires _orifice des artéres coronaires

Oreillete gauche

Valve aortique Oreillette droite

Veine cave supérieure

Oreillette droite

Valve tricuspide Ventricule droit

Valve mitrale

Ventricule droit Ventricule gauche

Figure 12 : Coupe du coeur exposant ses quatre cavités (9]




2.3. Le systeme cardionecteur :

L’innervation intrinséque du coeur, représentée par le systéme cardionecteur, est
chargée de coordonner les contractions des différentes cavités cardiaques. Elle est
constituée de formations en amas (nceud sinoatrial et nceud atrioventriculaire), de
fibres unies en faisceaux plus ou moins épais (faisceau atrioventriculaire), et leurs

branches (fibres sino-auriculaires et auriculoventriculaires).

NSA

NAV

Figure 13 : Le systéme cardionecteur ™

NSA : Neeud sinoatrial NAV : Neceud atrioventriculaire
H : Faisceau de His P : Réseau de Purkinjie
bG : Branche gauche bD : Branche droite

TK : Triangle de Koch



2.3.1. Noeud sinoatrial :

Découvert en 1907 par Keith et Flack, il est situé sur l'oreillette droite prés de
'abouchement de la veine cave supérieure, a la partie supérieure de la jonction
sinoatriale marquée a la surface du cceur par un sillon appelé sillon terminal (sulcus
terminalis). Cette partie haute du sillon terminal qui sépare I'abouchement de la veine
cave supérieure du bord supérieur de lauricule droite prend le nom d’incisure
auriculocave au-dessous de laquelle, dans I'épaisseur de la paroi, a 1 mm

d’épaisseur, se trouve le nceud sinoatrial, centré par son artére nourriciére.

Sa situation précise est importante pour le chirurgien qui doit la respecter.

A la surface du ceeur, il se projette dans une aire limitée par quatre points :

* point supérieur sur la veine cave supérieure a 2 mm au-dessus de lincisure
auriculocave ;

* point inférieur sur l'oreillette droite a 4 mm au-dessous de l'incisure ;

* point droit a 20 mm de l'incisure sur la partie droite du sillon terminal ;

* point gauche a 5 mm de l'incisure sur la partie gauche du sillon terminal.

2.3.2. Noeud atrioventriculaire :

Découvert en 1906 par Aschoff et Tawara, il est situé dans I'épaisseur du septum
interatrial a proximité de la cuspide septale de la valve atrioventriculaire droite et de
I'orifice du sinus coronaire ; il occupe un espace triangulaire (triangle de Koch) limité
par :

* en bas, l'orifice de terminaison du sinus veineux coronaire et la valvule du sinus
coronaire ;

* en avant, l'insertion de la cuspide septale de la valve atrioventriculaire droite ;



* en arriére et en haut, la bande sinusale qui est le relief déterminé par le tendon de
Todaro ; celui-ci occupe le bord libre de la valvule de la veine cave inférieure et se

perd dans le septum interatrial au-dessus du sinus veineux coronaire.

La face gauche du nceud atrioventriculaire répond a une petite dépression de la face
septale du ventricule gauche située au sommet de la chambre de chasse
ventriculaire gauche ou canal aortique et comprise entre les valvules semi-lunaires
aortiques coronaire droite d’'une part et postérieure (ou non coronaire) d’autre part ; il

repose sur 'anneau atrioventriculaire gauche prés de la commissure postérieure.

L’atteinte la plus fréquente du nceud atrioventriculaire est l'infarctus ou la fibrose due
a une lésion de l'artére coronaire qui fournit son artére nourriciere. Il peut également
étre 1ésé lors de la chirurgie valvulaire aortiqgue ou atrioventriculaire lorsque la zone

correspondante du noeud est incluse dans les sutures de prothéses.

2.3.3. Faisceaux internodaux :

lls réunissent les deux formations nodales. Ces connexions ont été mises en

evidence par I'électrophysiologie.

On distingue :

» un faisceau antérieur qui nait du péle antérieur du nceud sinoatrial, s’'incurve a
proximité de la veine cave supérieure vers la gauche du toit de I'atrium droit, suit le
septum interatrial et descend vers le nceud atrioventriculaire ;

 un faisceau moyen qui nait du péle postérieur du nceud sinoatrial, fait une boucle
derriére la veine cave supérieure, croise la face postérieure de I'atrium droit puis le
septum interatrial & sa partie moyenne ;

» un faisceau postérieur qui suit la créte terminale (crista terminalis) jusqu’au bord

postérieur du septum interatrial et du nceud atrioventriculaire.



2.3.4. Faisceau atrioventriculaire (His) :

Constitué de fibres issues du pble antérieur et inférieur du nceud atrioventriculaire, le
tronc du faisceau atrioventriculaire se dirige en avant et un peu en bas vers le milieu
du corps, fibreux central, le long du bord postérieur puis inférieur du septum
interventriculaire membranacé vers le sommet du septum musculaire. Ce trajet
'améne a passer sous l'angle d’insertion des cuspides septale et antérieure de la
valve atrioventriculaire droite, sous I'endocarde auriculaire. A ce niveau, bombe le
sinus aortique non coronaire ; ainsi, le tronc peut-il étre Iésé lorsqu’il y a une atteinte
des orifices aortiques ou atrioventriculaires (endocardite) ou lors d’'un remplacement

valvulaire au niveau de ces orifices.

De section ovalaire, le tronc prend progressivement un aspect triangulaire. Il se
divise en deux branches :

* la branche droite continue d’abord la direction du faisceau atrioventriculaire puis
elle s'incline vers le bas, s’engage dans la trabécule septomarginale pour se terminer
prés du muscle papillaire antérieur de la valve atrioventriculaire droite dans la paroi
antérieure du ventricule droit ;

* la branche gauche ressemble au début a un ruban trés large mais trés mince. Ses
fibres se dispersent sous I'endocarde septal gauche, les fibres les plus antérieures
rejoignent le muscle papillaire antérieur et les fibres les plus postérieures aboutissent

dans le muscle papillaire postérieur de la mitrale.

2.3.5. Voies atrioventriculaires accessoires :

Inconstantes, elles sont susceptibles d’entrainer des troubles du rythme graves :

* les faisceaux de Kent qui on été décrits dans les syndromes de Wolff-Parkinson-
White ;

* les fibres atrio-hissiennes qui entrainent une accélération de la conduction
auriculoventriculaire ;

* les fibres de Manheim.



2.4. Vascularisation du septum interventriculaire :

La vascularisation du septum interventriculaire est double (figure 14), issue du

systéeme coronaire gauche et du systéme coronaire droit.
Le tiers apical du septum est entierement vascularisé par la coronaire gauche.
Dans les deux tiers basaux, I'artére coronaire gauche irrigue les deux tiers craniaux

(arteres septales antérieures) ; I'artére coronaire droite irrigue le tiers basal (artéres

septales inférieures).

CD : Artere coronaire droite

CX : Artére circonflexe

IVA : Artére interventriculaire antérieure
IVP : Artére interventriculaire postérieure
S : Branches septales

Figure 14 : Vascularisation du septum interventriculaire **!




3. ANATOMIE PATHOLOGIQUE :

L'anatomie des CIV comprend tous les intermédiaires depuis l'orifice minuscule,
jusqu'au septum multiperforé, véritable claire-voie plus que cloison entre les
ventricules.

Leur topographie aussi est extrémement variable, exposant ou non au risque de

lésion du tissu de conduction lors de l'acte chirurgical. *?

La connaissance de la taille, du nombre et du siege de la CIV est essentielle pour
prédire I'évolution et, le cas échéant, pour porter I'indication opératoire. Actuellement
la classification anatomique proposée en 1980 par Anderson *° est universellement
adoptée car elle est compréhensible et utilisable pour le diagnostic
(échocardiographie, angiographie, scanner, imagerie par résonance magnétique
[IRM]) et pour le traitement chirurgical. L'échocardiographie joue un role essentiel
pour reconnaitre les différentes variétés anatomiques des CIV.

Dans cette classification, les CIV sont décrites en observant le septum
interventriculaire a partir du ventricule droit (figure 15) ; trois composantes
musculaires, correspondant aux trois parties du ventricule droit, sont définies :

- le septum « d’entrée » ou d’admission adjacent aux orifices auriculoventriculaires,

- le septum trabéculé correspondant aux deux tiers inférieurs du septum,

- le septum infundibulaire ou « de sortie » situé en position sous-pulmonaire.

En fonction de leurs bords, les CIV appartiennent a I'un des trois groupes suivants :

- les CIV musculaires, complétement entourées de tissu musculaire, les plus
répandues des CIV ;

- les CIV périmembraneuses, bordées en partie par du tissu fibreux situé a la
jonction des orifices valvulaires et du corps central fibreux, représentent la majorité
des CIV qui nécessitent un traitement chirurgical *';

- les CIV juxta-artérielles, dont le bord supérieur est constitué par les anneaux

aortique et pulmonaire.



Figure 15 : Schéma du septum interventriculaire vu a partir du

ventricule droit avec

le siége des différentes variétés de CIV P!

- CIV juxta-artérielle en rouge
- CIV périmembraneuse en bleu

- CIV musculaire d’admission en marron

infundibulaires (i)
trabéculées centrales (c) ¢ en orange
apicales (a)

En vert : Noeud auriculoventriculaire et faisceau de His
AO : Aorte ascendante

AP : Artere pulmonaire

BSM : Bandelette septomarginale

OD : Oreillette droite

T : Valve tricuspide



3.1. CIV musculaires :

Les CIV musculaires peuvent siéger a n‘importe quel endroit du septum ; elles sont
parfois multiples, en particulier en cas de localisation apicale, et elles peuvent

coexister avec des CIV périmembraneuses ou juxta-artérielles.

3.1.1. Communications interventriculaires d’admission :

Les CIV d’admission sont situées plus bas que les CIV périmembraneuses avec
extension postérieure type « canal atrioventriculaire », et s’en distinguent par la
présence d’'une bande musculaire, parfois trés mince, entre le défaut et la jonction
des valves auriculoventriculaires (figure 16).

Fait essentiel pour le chirurgien, les voies de conduction électrique passent au
niveau de leur bord antérosupérieur. En cas de coexistence avec une CIV

périmembraneuse, les voies électriques passent dans la bandelette musculaire qui

sépare les deux défauts.
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Figure 16 : CIV musculaire d'entrée (ou postérieure) 2

1. La CIV est séparée de la tricuspide par une fine bande musculaire.
2. Le faisceau de His passe au-dessus de la CIV.




Fiqure 17 : Vue anatomopathologique montrant une CIV musculaire d’admission

3.1.2. Communications interventriculaires trabéculées :

Les CIV trabéculées siégent principalement dans la partie centrale et au tiers
inférieur, au niveau apical de part et d’autre de la bandelette septomarginale, mais
elles peuvent intéresser la partie marginale antérieure du septum trabéculé et la
partie postérieure a proximité de la valve tricuspide (figure 18).

Elles peuvent étre réparties en CIV centrales, apicales, antérieures et postérieures.
Elles sont volontiers petites et multiples, mais des défauts de taille variables peuvent
coexister, réalisant au maximum l'aspect dit en « fromage de gruyére ».

Une large CIV apicale peut étre unique du cbété gauche et apparaitre multiple du cété
droit en raison des trabéculations septales.

Les CIV trabéculées, notamment celles de petite dimension, peuvent se fermer par

croissance ou hypertrophie musculaire.



Figure 18 : CIV du septum musculaire trabéculé 2
1. CIV musculaires trabéculées centrales.

2. CIV musculaires trabéculées marginales antérieures.
3. CIV musculaires trabéculées marginales postérieures.

Figure 19 : Coupe anatomopathologique du coeur montrant des CIV musculaires
trabéculées




3.1.3. Communications interventriculaires infundibulaires :

Les CIV infundibulaires sont en général de petite taille et unigues, avec
infundibulum comme bord supérieur et le bras postérieur de la bandelette
septomarginale comme bord inférieur (figure 20).

Ce type de défaut se ferme spontanément par croissance musculaire *® dans une

proportion plus élevée que dans les CIV d’autres localisations. 18]

Figure 20 : CIV du septum infundibulaire %




3.2. CIV périmembraneuses :

Les CIV périmembraneuses sont de taille variable, allant de quelques millimétres a 1
cm. Elles ne correspondent pas uniquement a une déficience du septum
membraneux (de dimension plutot réduite) mais s’étendent, dés que leur dimension
le leur permet, vers une ou plusieurs composantes du septum musculaire adjacent :

septum d’admission, septum trabéculé, septum infundibulaire (figure 21).

Figure 21 : Communications interventriculaires périmembraneuses 2

CIV a extension vers :
1. Septum d'entrée.
2. Septum trabéculé.
3. Septum infundibulaire.

4. Reliquat du septum membraneux.



3.2.1. CIV a extension vers le septum d’admission :

En cas d’extension vers le septum d’admission, le bord postéro-inférieur de la CIV
est formé par la zone fibreuse séparant les orifices auriculoventriculaires, tandis que
la valve aortique et le corps fibreux central constituent son bord supérieur. Si la CIV
est tres large, la portion du septum membraneux séparant le ventricule gauche et
I'oreillette droite manque, et le décalage normal entre les insertions fibreuses des
valves tricuspide et mitrale disparait, ce qui donne I'aspect de continuité directe entre
ces deux orifices. Dans les CIV d’admission, le muscle papillaire médian est
antérieur ; le feuillet septal de la valve tricuspide est souvent déficient ou fendu,
permettant un shunt entre le ventricule gauche et l'oreillette droite a travers le feuillet
tricuspide ; ce mécanisme de shunt interventriculoatrial est plus répandu que le
défaut de la portion atriale du septum membraneux. Dans ce type de CIV, un
chevauchement de la valve tricuspide sur le septum interventriculaire, appelé «
straddling de la tricuspide », est possible lorsque le septum musculaire ne s’étend
pas jusqu’a la croix du cceur ; il existe alors un mal-alignement entre le septum atrial
et le septum ventriculaire et une position anormale du nceud auriculoventriculaire qui

fait courir le risque de bloc auriculoventriculaire lors de la chirurgie. !

3.2.2. CIV a extension vers le septum trabéculé :

L’extension vers le septum trabéculé est la variante la plus courante des CIV
périmembraneuses. De forme souvent ovale, ces CIV ont un grand axe dirigé vers le

muscle papillaire médian situé au sommet du défaut.



3.2.3. CIV a extension vers le septum infundibulaire :

L’extension vers le septum infundibulaire se reconnait par la position du muscle
papillaire médian au bord postéro-inférieur de la CIV. Dans cette variété anatomique,
la déficience septale est due a un mal-alignement entre le septum infundibulaire et le
septum trabéculé, de telle sorte que [lorifice aortique surplombe le septum
musculaire comme dans la tétralogie de Fallot, mais ici, il n’'y a pas de sténose
infundibulaire.

Le septum infundibulaire peut aussi étre dévié postérieurement, créant un obstacle
sous-valvulaire aortique ; cette situation s’observe surtout en cas d’association a une
coarctation ou a une interruption de I'arche aortique.

Quelles que soient les variétés de CIV périmembraneuses, le tissu de conduction
est situé au bord postéro-inférieur du défaut ? ; cette disposition est donc différente

de celle observée dans les CIV musculaires d’admission.

En raison de leur proximité avec le feuillet septal de la valve tricuspide, les petites
CIV périmembraneuses d’admission ou trabéculées peuvent étre complétement
occluses par I'adhésion directe du feuillet ou par la prolifération fibreuse de tissu a
partir de la valve tricuspide. La formation ainsi créée est appelée improprement
anévrisme du septum membraneux ; sa présence indique que la CIV a plus de
chances de se fermer spontanément ou d’évoluer vers la diminution du shunt,

rendant peu probable le besoin de chirurgie.

La proximité avec la valve aortique explique la possibilité de survenue d’un
prolapsus de la sigmoide antérodroite dans la CIV par effet mécanique, avec un

risque d’apparition d’'une fuite aortique.



3.3. Communications interventriculaires juxta-artérielles :

Les CIV juxta-artérielles siégent au niveau du septum infundibulaire et se
caractérisent par un défaut dont le toit est constitué de la continuité fibreuse entre les

feuillets valvulaires pulmonaire et aortique (figure 22).

L’absence de tissu de soutien dans la région sous-valvulaire explique la fréequence

de l'insuffisance aortique par prolapsus dans ce type de CIV.

Les voies de conduction sont loin du bord musculaire inférieur du défaut, sauf en cas

d’extension de la CIV vers le septum membraneux.

Ce type de CIV est particuliérement fréquent en Extréme-Orient. ©!

Figure 22 : Vue anatomopathologique montrant une CIV juxta-artérielle




4. LES MODIFICATIONS FCETALES CARDIO-
CIRCULATOIRES :

La connaissance de la circulation foetale et périnatale fait partie intégrale de la
compréhension de la physiopathologie et de I'histoire naturelle des communications

interventriculaires.

La circulation du cceur feetal se fait « en paralléle » grace au foramen ovale et au
canal artériel dont la perméabilité dépend des prostaglandines E. La circulation
pulmonaire est faible en raison de résistances vasculaires élevées. Le cceur droit
assure un débit prépondérant avec des pressions analogues a celles du cceur

gauche @ (figure 23).

A la naissance, I'exclusion de la circulation placentaire fait diminuer le retour veineux
au ceeur droit et la pression auriculaire droite, les premiers mouvements respiratoires
s'accompagnent d'une augmentation du débit pulmonaire par chute des résistances
pulmonaires.

L'augmentation du retour veineux dans l'oreillette gauche et I'augmentation de la
pression qui en découle entrainent la fermeture fonctionnelle du foramen ovale dont
la perméabilité dépend du régime de pression interauriculaire (20 % des adultes
peuvent garder un foramen ovale perméable). Le canal artériel se contracte sous
I'effet de I'oxygéne (pendant la vie feetale, la PaO, du sang du canal qui est de 15 a
20 mmHg, passe a environ 100 mmHg aprés la naissance) et de la chute du taux
des prostaglandines E (en particulier E;) circulantes, dont la production est
essentiellement placentaire et I'élimination pulmonaire.

Il y a une vasoconstriction du canal artériel dont le débit disparaitra completement en
1 a 8 jours. Y C'est la fermeture fonctionnelle du canal artériel.

Par la suite, en 1 & 4 mois, il y a habituellement une fermeture anatomique par du

tissu fibreux.



La baisse des résistances pulmonaires et la fermeture des shunts expliquent
l'installation du régime circulatoire postnatal avec les deux circulations « en série » et
le régime de pression plus faible dans la circulation pulmonaire que dans la
circulation systémique.

La sensibilité du canal artériel aux prostaglandines E; est a la base de sa
manipulation pharmacologique : maintien de sa perméabilité par les prostaglandines
E: dans les cardiopathies ductodépendantes, et l'utilisation des antiprostaglandines
(indométacine, ibuproféne) pour faciliter sa fermeture chez les prématurés. 24

Les particularités hémodynamiques a la naissance permettent d'expliquer la bonne
tolérance foetale de nombreuses cardiopathies congénitales létales et de
comprendre certaines situations anatomopathologiques postnatales selon une
théorie du développement liée au flux (par exemple les hypoplasies cavitaires et

vasculaires en aval d'une sténose ou d'une atrésie).

10
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Figure 23 : Schéma de la circulation fcetale

1. Veine cave supérieure 6. Canal veineux d’Arantius 11. Arteres ombilicales
2. Artére pulmonaire 7. Veine cave inférieure 12. Isthme aortique

3. Foramen ovale 8. Veines ombilicales 13. Canal artériel

4. Ventricule droit 9. Veine porte 14. Oreillette gauche

5. Foie 10. Placenta 15. Ventricule gauche



5. PHYSIOPATHOLOGIE :

Les conséquences physiologiques des CIV sont de deux types : altération
progressive du lit artériolaire pulmonaire due a 'augmentation du débit pulmonaire,
et atteinte de la fonction cardiaque liee a la surcharge diastolique du ventricule
gauche. Elles sont principalement déterminées par la magnitude du shunt gauche-
droite, qui est lui-méme fonction de la dimension du défaut septal et de I'état des

résistances vasculaires pulmonaires.

Figure 24 : Coupes schématiques du coeur normal et du coeur porteur d’une CIV
montrant le shunt gauche-droite qui en résulte %°

Lors de sa contraction, le ventricule gauche éjecte un flux sanguin dans l'aorte et un autre a
travers la CIV dans le ventricule droit et donc l'artere pulmonaire.
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5.1. Dimension de la communication interventriculaire :

La dimension de la CIV est I'élément principal du pronostic, mais le diamétre critique
au-dessous duquel les conséquences physiologiques sont négligeables n’est pas

clairement défini.

Différents critéres ont été utilisés pour repérer les CIV d’évolution favorable :
diameétre de la CIV inférieur a celui de l'orifice aortique,?”®! diamétre inférieur a 1
cm/m?,2% aire de la CIV inférieure & 0,5 cm?/m? calculé par cathétérisme,?” diamétre
échocardiographique ne dépassant pas 3 mm chez le nouveau-né,**?® ajre de la

CIV mesurée par échocardiographie rapportée & la surface corporelle.?®!

Le probléme se complique du fait de I'accroissement du diamétre avec I'age, et de la
diminution spontanée parfois rapide de la dimension des CIV, particulierement dans

les localisations musculaires et périmembraneuses.

En pratique, les CIV sont considérées comme larges dés lors qu’elles sont
responsables, aprés l'age de 1 mois, de signes de défaillance cardiaque et
d’hypertension pulmonaire avec égalisation des pressions entre les deux ventricules
. il s’agit de CIV non restrictives, correspondant au type llb de la classification

hémodynamique classique (Tableau 1).

A contrario, les CIV qui n’entrainent pas d’élévation de la pression pulmonaire sont
restrictives (type la, b ou lla de la classification hémodynamique), car leur dimension
limite le degré du shunt. Toutefois, les CIV restrictives peuvent avoir des
conséquences hémodynamiques sérieuses sur la fonction cardiaque si elles sont

suffisamment larges pour donner un débit pulmonaire élevé.



Situation Type écho- Classe Gradient
clinique cardiographique hémo- QP/QS | PAP/PAS | RP/RS | VD-AP
dynamique (mmHg)
Maladie de Restrictive de la 1-15 <0,3 <0,3 0
Roger petite taille
Maladie de Restrictive de b 15-2 <0,3 <0,3 0
Roger taille moyenne
CIV a gros Restrictive large lla >2 0,3-0,65 <0,3 <25
shunt
CIV a gros Non restrictive b >2 0,65-1 <0,8 <25
shunt large
Syndrome Non restrictive 1] <1 1 >1 0
d’Eisenmenger | large
CIV a poumons | CIV avec
protéges sténose v >2 < 0,65 <0,3 > 25

infundibulaire

Tableau 1 : Classification hémodynamigue des communications interventriculaires

AP : Artére pulmonaire

PAP : Pression artérielle pulmonaire

QP : Débit pulmonaire
RP : Résistance pulmonaire

VD : Ventricule droit
PAS : Pression artérielle systémique
QS : Débit systémique

RS : Résistance systémique




Tableau 2:

Signes clinigues et paracliniques en fonction de la classification

hémodynamique des CIV

Symptéme

Dyspnée

Insuffisance
cardiaque

Cyanose

Souffle
systolique

Rythme de galop

Eclat du B2
pulmonaire

Vascularisation
pulmonaire
(radio)

Cardiomégalie
(radio)

Taille de I'0OG
(écho)

absente

absente

absente

intense +

absent

absent

normale

non

normale

aux efforts
intenses

absente

absente

intense +

absent

absent

faiblement
augmentée

faible

dilatation
modérée

lla

permanente

présente ++

absente

intense

présent

faible ou
modéré

trés
augmentée

importante

dilatation
importante

b Il

aux efforts variable
présente + absente
absente présente
L. faible ou
modéré
absent
absent ou
; absent
faible
modéré/fort intense
augmentée diminuee,
9 anormale
moyenne non
dilatation peu ou pas
importante dilatée

variable

absente

variable

lie a

I'obstacle

absent

absent

variable

non
(variable)

peu ou pas
dilatée



Diamétre du VG
(écho)

Diamétre du VD
(écho)

Shunt gauche-
droit

Shunt droit-
gauche

Pressions
pulmonaires

Résistances
pulmonaires

Indication
chirurgicale

dilatation
normal S
modérée
normal normal
minime moyen
non non
faiblement
normales P
augmentées
normales normales
non rarement

dilatation
importante

normal

important

non

augmentées

peu
augmentées

oui

dilatée,
variable

normal

moyen a
important

non

trés
augmentées

augmentées

oui, urgente

normal

souvent
augmenté

minime ou
absent

présent

tres
augmentées

tres
augmentées

non

normal

variable

minime ou
absent

variable

normales
ou basses

normales

variable



5.2. Etat des résistances pulmonaires :

L’état des résistances vasculaires pulmonaires (RVP) conditionne l'importance du
flux traversant la CIV B%BY - sj les RVP sont proches des résistances systémiques, le
shunt est faible et n’a pas de conséquences hémodynamiques, quelle que soit la
dimension de la CIV ; si les RVP sont basses, le shunt gauche-droite apparait et son
degré dépend de la taille du défaut septal : plus la CIV est petite, plus le shunt est

faible.

5.2.1. Modifications des RVP :

Les RVP sont augmentées dans trois situations : la période néonatale, les CIV larges

évoluées, et la coexistence d’une autre cause d’hypertension artérielle pulmonaire.

Chez le nouveau-né normal, les petites artéres pulmonaires ont une structure de
type foetal caractérisée par une média épaisse et une lumiére étroite (résistance
élevée). Des modifications de la structure des petits vaisseaux pulmonaires
surviennent aprés la naissance : amincissement des couches musculaires,
augmentation de la lumiére B3 : ainsi les RVP, trés élevées chez le foetus et a la
naissance, atteignent le niveau adulte au cours des deux premieres semaines de

vie.l34

En cas de CIV large, cette baisse des RVP peut étre incompléte et retardée de
plusieurs semaines.®® Ce phénomeéne est di & une réduction de la prolifération des
vaisseaux pulmonaires et a une hypertrophie des couches musculaires des arteres
intra-acinaires,®*® probablement sous I'effet de 'augmentation du débit pulmonaire.
L’augmentation de la pression veineuse pulmonaire semble aussi favoriser la
vasoconstriction pulmonaire.*!

En définitive, chez les enfants avec CIV non restrictive, les RVP diminuent
progressivement au cours des premiers mois, tandis que, parallelement, le flux

traversant la CIV augmente. Lorsque le débit pulmonaire devient tres élevé, les



signes fonctionnels deviennent manifestes, souvent vers I'age de 2 a 3 mois ; mais
les RVP peuvent se maintenir & un niveau élevé trés longtemps, expliquant la
découverte tardive de CIV larges chez des enfants asymptomatiques.

Apres avoir baissé, les RVP sont susceptibles d’augmenter a nouveau sous I'effet de

I'hyperdébit pulmonaire provoqué par une CIV non restrictive.

Chez les enfants de moins de 2 ans, '’hypertension pulmonaire est due a I'hyperdébit
pulmonaire car les RVP sont encore basses,?” alors qu’aprés 4 ans, I'hypertension
pulmonaire est presque toujours liée a des RVP élevées. Dans ces cas, les lésions
histologiques des artérioles pulmonaires sont irréversibles ; elles comportent une
prolifération intimale, puis une fibrose et des Iésions plexiformes obstructives.e13"]
Les RVP peuvent dépasser le niveau des résistances systémiques, ce qui entraine

une inversion du shunt ventriculaire et I'apparition d’'une désaturation artérielle.

L’association d’'une CIV avec hypertension pulmonaire et d’'une cyanose constitue le
syndrome d’Eisenmenger.

La coexistence d’une autre pathologie et d’'une CIV peut expliquer I'élévation des
RVP chez certains enfants. L’hypoxie chronique est une cause connue
d’hypertension artérielle pulmonaire par augmentation des RVP. L’hypoxie peut étre
secondaire a la vie en altitude,'*® & une obstruction respiratoire haute (malformation
faciale ou laryngotrachéale, hypertrophie des végétations adénoides ou des
amygdales, etc.) ou a une insuffisance respiratoire d’autre origine. Les enfants
atteints de trisomie 21 ont souvent des RVP élevées ; une prédisposition génétique
et 'hypoxie par obstruction respiratoire haute ont été incriminées comme facteurs
favorisants.®% En cas d’hypertension pulmonaire majeure précoce non expliquée par
la CIV elle-méme, il importe de rechercher aussi une malformation associée des
veines pulmonaires (sténose, atrésie, hypoplasie). Enfin, il existe probablement des
cas de coexistence de CIV et d’hypertension artérielle primitive qui expliquent que
des nourrissons ayant une CIV large n’ont jamais présenté de signes évocateurs de

shunt gauche-droite.



5.2.2. Facteurs d’élévation des RVP :

Certains sont communs a tous les shunts gauche-droite, d'autres dépendent du

siége de la communication et de sa taille. *°

5.2.2.1. Facteurs communs :

L'importance du shunt et le niveau des pressions pulmonaires sont les deux

éléments les plus importants.

- Age et maturité du patient :

lIs influencent les caractéristiques des shunts gauche-droite. Le prématuré, en raison
de sa musculature artériolaire pulmonaire relativement sous-développée, aura un
shunt gauche-droite plus important qu'un enfant a terme. Ainsi, un canal artériel ou
une communication interventriculaire relativement petits peuvent provoquer un
cedéme pulmonaire sévére chez le prématuré ; a l'opposé, une communication
interventriculaire large ou un canal atrioventriculaire peuvent étre asymptomatiques
en période néonatale en raison de la persistance de résistances vasculaires

pulmonaires de type foetal pendant les premiers jours de la vie.

- Hypoxie artérielle systémigque :

L'hypoxie provoquée par des infections respiratoires a répétition, est un facteur
d'aggravation des lésions artériolaires pulmonaires. C'est sans doute une des causes
de la plus grande évolutivité de I'hnypertension artérielle pulmonaire chez les enfants
trisomiques. D'autre part, un petit nombre d'enfants qui survivent a des affections
pulmonaires néonatales sévéres (maladie des membranes hyalines par exemple)
conservent des résistances vasculaires pulmonaires élevées ; on parle alors

d'absence de maturation du lit vasculaire pulmonaire. Ces faits expliquent les

syndromes d'Eisenmenger " congénitaux " ou l'enfant est d'emblée inopérable.
L'hypoxie d'altitude favorise aussi la survenue d'hypertension artérielle pulmonaire
obstructive par vasoconstriction pulmonaire hypoxique. Dans de tels cas, les
résistances vasculaires pulmonaires peuvent revenir a la normale aprés un séjour en

basse altitude.



- Hyperoxie artérielle pulmonaire :

Elle a été invoquée pour expliquer I'évolutivité de I'hnypertension artérielle pulmonaire
en cas de retour veineux pulmonaire anormal total ou l'artére pulmonaire recoit la
totalité du débit veineux pulmonaire. Dans ces cas, c'est aux lésions du lit vasculaire
pulmonaire précoces et souvent réversibles, qu'on attribue les crises d'’hypertension
artérielle pulmonaire paroxystique qui surviennent dans la période postopératoire

immédiate.

- Facteur individuel :

Un facteur individuel est également en cause, car pour un shunt identique, la
survenue d'une élévation des résistances vasculaires pulmonaires est variable dans
sa fréquence et dans sa précocité, expérimentalement selon les especes animales et
en clinique humaine, selon les individus. C'est ce facteur qui explique la survenue de
I'nypertension artérielle pulmonaire " primitive ". L'élément qui expliqgue cette
prédisposition & I'hypertension artérielle pulmonaire est-il une structure histologique
particuliere des artérioles pulmonaires ou une anomalie humorale ? On ne saurait

actuellement répondre a cette question.

5.2.2.2. Facteurs particuliers :

Le retentissement des shunts gauche-droite dépend en grande partie de la taille et
du siége des communications.
Les CIV réalisent les shunts les plus exemplaires par la variété de leurs modalités

évolutives.

Lorsqu'elles sont larges, avec égalité de pressions entre les deux ventricules et sans
sténose sur la voie pulmonaire, le shunt est tres important et peut provoquer en

moins d'un an des lésions irréversibles du lit vasculaire pulmonaire.



Une surveillance attentive est donc nécessaire pendant la premiére année de la vie

pour ce type de communication interventriculaire.

Si la communication interventriculaire a tendance a se refermer, on peut observer a
I'échocardiographie la formation d'un anévrisme du septum membraneux et au
Doppler un important gradient de pressions entre les deux ventricules. On peut alors
surseoir a lintervention. Lorsqu'il s'agit de communications interventriculaires
multiples ou en cas de ventricule unique, on peut protéger le lit vasculaire pulmonaire
en créant une sténose supravalvulaire de l'artére pulmonaire par I'intermédiaire d’'un

cerclage.



5.3. Effets cardiagues et systémiques des CIV :

Pendant la contraction isovolumique et la systole, la pression ventriculaire gauche
instantanée est supérieure a celle du ventricule droit, ce qui entraine le shunt
gauche-droite.*] A la fin de I'éjection et lors de la phase de relaxation isovolumique,
la pression ventriculaire droite dépasse celle du ventricule gauche, d’ou la présence
d’'un shunt droite-gauche transitoire. En diastole, le gradient en faveur du ventricule

gauche permet un shunt gauche-droite a basse vitesse.
Les modifications de 'hémodynamique cardiaque dépendent du volume du shunt.

L’augmentation du retour veineux pulmonaire d’'un shunt important est responsable
d’'une dilatation de [loreillette gauche et du ventricule gauche par surcharge
volumétrique. La pression auriculaire gauche s’éléve, de méme que la pression
télédiastoligue du ventricule gauche. Le volume télédiastoligue et le volume
télésystolique du ventricule gauche sont augmentés, ce qui se caractérise par une

augmentation marquée de la surface délimitée par la courbe pression/volume.*?

Chez les enfants ayant une insuffisance cardiaque, une diminution de la fonction
inotrope du cceur a été mise en évidence par des mesures hémodynamiques
intracardiaques.*¥! Le travail du ventricule gauche imposé par un large défaut septal

est nettement accru.4

Il existe plusieurs mécanismes d’adaptation a la surcharge volumétrique du
ventricule gauche :

- Utilisation du mécanisme de Frank-Starling qui permet d’accroitre le volume

d’éjection.

[45][46]

- Augmentation de la masse musculaire du ventricule gauche par un

mécanisme d’hypertrophie myocardique permettant au ventricule gauche de

s’adapter a la dilatation et de diminuer sa contrainte pariétale. L’hypertrophie du



ventricule gauche est responsable d’'une diminution de sa compliance, ce qui accroit
encore les pressions de remplissage du cceur gauche.

- Stimulation _du_systéme nerveux autonome sympathigue et augmentation des

catécholamines circulantes responsables de I'élévation des résistances systémiques
et de la fréquence cardiaque permettant le maintien d’'une perfusion systémique

suffisante.

Certaines adaptations sont néfastes. L’augmentation de l'activité sympathique et
adrénergique a des conséquences métaboliques expliquant 'augmentation des
besoins énergétiques.*”! L’activation du systéme rénine-angiotensine est & I'origine
d’'une augmentation des résistances systémiques, de I'’hypertrophie du ventricule

gauche et d’'une rétention hydrosodée.

5.4. Effets pulmonaires des CIV :

La pression capillaire pulmonaire est augmentée sous I'effet conjugué de I'hyperdébit

pulmonaire et de I'hyperpression veineuse pulmonaire.

Il en résulte un cedeme interstitiel responsable d’'une diminution de la compliance
pulmonaire “8* et plus rarement un cedéme alvéolaire responsable d’une réduction

des échanges gazeux.

La dilatation des artéres pulmonaires peut entrainer chez le nourrisson une
compression des bronches, a l'origine de dyspnée et de troubles de ventilation [50]

risquant d’évoluer vers une insuffisance respiratoire aigué.



6. ASSOCIATIONS :

Les CIV constituent un élément anatomique essentiel de nombreuses malformations
51]

cardiaques telles que : |

. la tétralogie de Fallot, P23

. latrésie pulmonaire a septum ouvert, BAEPISCIS7ISE]
. I'interruption de I'arche aortique,

. le tronc artériel commun, ®9
. le canal atrioventriculaire, %
. I'atrésie tricuspide

. et d’autres cardiopathies complexes. 61162

Des malformations qui se présentent le plus souvent de fagcon isolée peuvent
s’associer a des CIV :

. canal artériel,

. communication interauriculaire,

. coarctation aortique, [#3NE4IESI6eI67]

. transposition des gros vaisseaux. @

Enfin, des anomalies diverses peuvent étre associées aux CIV :
. sténose sousvalvulaire aortique, !
. malformations mitrales,
. veine cave supérieure gauche,

. crosse aortique a droite. ™!

Quelle que soit la pathologie associée a une CIV, il est préférable que son diagnostic
soit posé avant la mise en place de la prise en charge du patient, afin de I'adapter de
maniére adéquate. En cas d’association a une pathologie nécessitant une
intervention chirurgicale, il faut tenter d’intégrer le geste dans le méme temps
opératoire que la cure de la CIV, pour minimiser les complications liées a la

multiplication d’interventions lourdes.



DIAGNOSTIC



1. MANIFESTATIONS CLINIQUES :

Les manifestations fonctionnelles et les signes physiques des CIV dépendent de
limportance du shunt gauche-droite et de [I'état des résistances vasculaires
pulmonaires.

L’examen clinique est fondamental car il permet de connaitre, sans examens

complémentaires, I'état hémodynamique dans lequel se trouve I'enfant.®

Figure 25 : Aires d’auscultation ™
Projections stéthacoustiques des orifices valvulaires.

FAo : foyer aortique. Or Ao : orifice aortique.
F AVD : foyer auriculoventriculaire droit. Or AVD : orifice auriculoventriculaire droit.
FP : foyer pulmonaire. Or P : orifice pulmonaire.

F AVG : foyer auriculoventriculaire gauche.



1.1. Petites communications interventriculaires :

1.1.1. Signes fonctionnels :

Le shunt gauche-droite étant de faible degré, les enfants atteints de petite CIV n’ont

aucun symptdéme fonctionnel.

1.1.2. Signes physiques :

Le diagnostic est évoqué lors de la découverte d’'un souffle systolique précordial,
souvent percu des les premiers jours car la pression pulmonaire baisse rapidement

dans cette situation.

Lorsque le souffle est discret et bref (petites CIV trabéculées), il peut passer inapercu
pendant plusieurs semaines ou mois. Les caracteres du souffle varient selon la
localisation, mais ils sont suffisamment évocateurs pour reconnaitre avec une bonne
fiabilité les CIV de petite dimension, alors que ce n’est pas le cas pour les CIV plus

larges.["!

Dans les CIV membraneuses, lauscultation met en évidence le souffle
caractéristique décrit par Roger @ : souffle holosystolique en plateau, maximum a la
partie basse du bord sternal gauche, intense, parfois frémissant, irradiant largement
en particulier a droite du sternum, de timbre rude, avec une diastole libre et des
bruits du cceur normaux (figure 25). Les souffles d’insuffisance mitrale et de
rétrécissement sous-valvulaire aortique ont parfois une séméiologie proche : le doute

est levé facilement grace a I'’échocardiographie.

Les CIV trabéculées de petite dimension donnent un souffle systolique en plateau
qui disparait brusquement dans la seconde moitié de la systole en raison de la
fermeture du trou pendant la contraction musculaire septale. Ce souffle se distingue
du souffle innocent par son siege bas situé au bord gauche du sternum et par son

timbre plus aigu.



Les CIV infundibulaires et sous-artérielles produisent un souffle dont le maximum

est en général situé au second espace intercostal gauche, voire plus haut.!”

L’apparition d’'un souffle diastolique fait évoquer le diagnostic d’insuffisance aortique

dont I'association a une CIV constitue le syndrome de Laubry et Pezzi.l"

1.2. CIV de movyenne dimension :

Ces CIV donnent un shunt assez important mais la pression pulmonaire est normale

Oou peu augmentée.

1.2.1. Signes fonctionnels :

A partir de 'age de 1 ou 2 mois, un essoufflement lors des tétées et un
ralentissement de la prise pondérale peuvent survenir, mais les signes fonctionnels

restent discrets et sont parfois absents.

1.2.2. Signes physiques :

L’examen physique montre une polypnée sans autres signes d’insuffisance

cardiague.

Le souffle caractéristique est présent des les premieres semaines et devient
rapidement de forte intensité et frémissant, parfois accompagné d'un roulement

diastolique de débit mitral a 'apex et d’'un dédoublement de B2.

Nombre de patients ont une amélioration fonctionnelle spontanée au bout de

quelques mois du fait d’'une réduction progressive du shunt.



1.3. CIV larges avec élévation de la pression pulmonaire :

Le mode de réveélation des CIV larges est variable : souffle cardiaque, hypotrophie
inexpliquée, difficultés d’alimentation, détresse respiratoire a l'occasion d'une

infection virale.

Dans les pays développés, il est devenu exceptionnel qu'une CIV large soit reconnue
aprés I'age de 1 an, a un stade ou les RVP risquent d’étre élevées de fagon

irréversible.

Le diagnostic des CIV larges est le plus souvent retardé par rapport a la naissance,
car les signes fonctionnels et physiques apparaissent lorsque les RVP diminuent
franchement, aprés un délai de 1 a 3 mois. Par ailleurs, le souffle cardiaque est peu

audible du fait de I'égalisation des pressions entre les deux ventricules.

1.3.1. Signes fonctionnels :

Les premiers signes sont toujours respiratoires : tachypnée a 60-80/min au moment
des efforts d’alimentation puis tachypnée de repos traduisant 'cedéme interstitiel
pulmonaire. Ce signe n’attire pas toujours 'attention tant qu’il reste isolé.

Ensuite la dyspnée devient plus évidente, avec un tirage intercostal, sous-costal et
sus-sternal, témoin de la diminution de la compliance pulmonaire et d’'un début de

compression des voies aériennes.

Progressivement, les difficultés d’alimentation s’accentuent : allongement de la durée

des tétées, anorexie, prise d’'une quantité de lait insuffisante.

Les conséguences nutritionnelles deviennent manifestes avec un infléchissement

puis une stagnation de la prise de poids, alors que la croissance staturale reste



normale. Les changements intempestifs et injustifiés de lait n'apportent aucune

amélioration.

L’aspect de I'enfant devient caractéristique : pale, dénutri, dyspnéique, hypotonique.
Une sudation abondante au niveau de I'extrémité céphalique pendant les tétées et
au repos est habituelle ; elle correspond a une hyperactivité du systéme nerveux

sympathique.

1.3.2. Signes physiques :

L’examen retrouve des signes d'insuffisance cardiaque congestive associant
tachycardie, tachypnée, hépatomégalie ; des rales crépitants sont rarement percus.
Le débord hépatique anormal est plus souvent di a I'abaissement de la coupole
diaphragmatique droite provoqué par la distension du poumon droit qu'a une
augmentation de la pression veineuse dans le cceur droit.

Un bombement de ’hémithorax gauche avec dépression sous-mammaire s’observe
en cas de forte cardiomégalie.

Les battements cardiaques sont visibles a I'endapex et au foyer pulmonaire,

traduisant I'’hyperactivité cardiaque.

A l'auscultation, le souffle systolique est le reflet de I'hyperdébit pulmonaire et/ou du
flux interventriculaire : il est peu intense, au bord gauche du sternum, accompagné
d’'un roulement de débit mitral et d’'une augmentation d’intensité des bruits du coeur,
notamment le B2 au foyer pulmonaire.

L’absence totale de souffle signifie que les RVP sont anormalement augmentées.

L’apparition d’une cyanose, I'amélioration fonctionnelle, I'absence de souffle
systolique et la présence d’un éclat de B2 et d’'un souffle protodiastolique expriment

une situation malheureusement évoluée avec hypertension pulmonaire fixée.



2. ETUDE PARACLINIQUE :

2.1. Electrocardiogramme :

Les anomalies électrocardiographiques ne sont pas spécifiqgues et sont uniquement
observées en cas de CIV responsables de perturbations hémodynamiques :

- hypertrophie ventriculaire gauche de type diastoligue avec ondes R amples et
ondes Q fines et profondes dans les dérivations précordiales gauches dans les CIV
restrictives a gros shunt,

- hypertrophie biventriculaire dans les CIV non restrictives,

- hypertrophie ventriculaire droite exclusive en cas d’hypertension pulmonaire fixée.
Un axe gauche peut signifier la présence de CIV multiples " ou d'une CIV

s’étendant vers le septum d’admission.

2.2. Radiographie thoracique :

Une cardiomégalie et une augmentation des opacités vasculaires pulmonaires

traduisent un shunt gauche-droite important (figure 26).

Chez le nourrisson, des anomalies de [laération pulmonaire (atélectasie,
emphyséme) peuvent exister dans les CIV non restrictives car l'artére pulmonaire

dilatée et I'oreillette gauche peuvent comprimer les bronches.

En cas de maladie vasculaire pulmonaire, la dilatation de I'arc moyen et des artéres
pulmonaires proximales dans les hiles contraste avec la raréfaction de la

vascularisation périphérique.



Fiqure 26 : Radiographie thoracique de face d’un nourrisson atteint d’une large
communication interventriculaire ™

Noter la cardiomégalie et I'aspect d’hypervascularisation artérielle pulmonaire bien visible du
c6té droit.



2.3. Echocardiographie doppler :

2.3.1. Méthodes d’exploration des CIV :

L’échocardiographie avec doppler (ED) constitue la meilleure méthode de diagnostic
@711 et de surveillance des CIV, permettant & la fois d’affirmer le diagnostic, de

préciser ses caractéres anatomiques, M7l

d’évaluer les conséquences
hémodynamiques, de vérifier 'absence d’anomalies associées et de dépister des

complications évolutives.

L’ED apporte aussi des informations essentielles pour évaluer le potentiel de
fermeture spontanée 8178 et proposer, le cas échéant, le traitement chirurgical sans

avoir recours au cathétérisme cardiaque./”® =&

Il est indispensable de disposer d’'une bonne qualité d'imagerie bidimensionnelle
(2D) et doppler grace, notamment, a des sondes de haute fréquence d’émission (5 a
10 MHz).

L’opérateur doit patiemment examiner tout le septum interventriculaire en employant

divers plans de coupe par voie parasternale, apicale et sous-costale.

Le mode unidimensionnel reste tres utile pour préciser les dimensions des
structures cardiaques. Le mode bidimensionnel (2D) sert surtout a localiser et a
mesurer le défaut septal (figure 27).

Chez le nourrisson, la voie sous-costale ou sous-xyphoidienne est intéressante pour

identifier les défauts septaux.®¥



Le doppler couleur facilite grandement le diagnostic ¥ en montrant I'image du flux
anormal en couleur (figure 28) ; il est essentiel pour repérer les petites CIV que les
limites de la résolution de I'image 2D ne permettent pas de voir et pour mettre en
évidence des CIV multiples notamment a I'apex.

Le doppler couleur précise la direction des jets anormaux dans lesquels il est plus

facile de positionner correctement la ligne doppler.

Le doppler pulsé permet la mesure des vélocités dans I'artére pulmonaire et dans
'aorte ascendante, utiles dans I'optique d’évaluer le rapport du débit pulmonaire sur
le débit systémique (QP/QS), mais nous verrons par la suite les limites de cette

évaluation.

Le doppler continu est utilisé principalement pour mesurer la vélocité, souvent
élevée, du flux correspondant au shunt entre les deux ventricules, parametre

essentiel de I’'hnémodynamique des CIV.

L’échocardiographie par voie cesophagienne est parfois utile pour préciser des
anomalies associées des valves auriculoventriculaires, pour compléter
I'échocardiographie transthoracique chez I'adolescent et I'adulte et pour rechercher

une éventuelle CIV résiduelle aprés chirurgie. #°187]

L’ED tridimensionnelle (3D) est une nouvelle technique prometteuse pour préciser
'anatomie des CIV B89 et contribuer & une meilleure approche thérapeutique des

CIV musculaires.®”



Figure 27 : Localisation des CIV en incidence parasternale court axe
A : CIV périmembraneuse
1. avec shunt VG = OD
2. avec extension dans l'inlet
3. avec extension dans l'outlet
B : CIV musculaire de l'outlet (infundibulaire)
C : CIV sous-artérielle
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Figure 28 : Echocardiographie avec doppler couleur montrant une CIV sous-aortique
dont le siege (a « 12 heures ») est intermédiaire entre celui d’une CIV périmembraneuse (a «
10 heures ») et celui d'une CIV juxtaartérielle (a « 14 heures »). P




2.3.2. Localisation et mensuration des CIV :

2.3.2.1. Communications interventriculaires musculaires :

2.3.2.1.1. CIV musculaire trabéculée :

Cette variété fréquente de CIV est repérable dans toutes les coupes classiques, mais

le défaut est mieux visualisé par les coupes apicale et parasternale.

Le siege de ces CIV au niveau du septum trabéculé est trés variable :
- dans le grand axe du cceur, on classe en général leur localisation en tiers
supérieur, tiers moyen, tiers inférieur ou apicale ;

- en petit axe, leur siege est antérieur ou postérieur.

L'immense maijorité des CIV trabéculées sont de petite dimension, souvent difficiles
a détecter par le 2D mais immédiatement repérables grace au doppler couleur Y
dans la situation habituelle ou la pression dans le ventricule droit est basse. Grace
au doppler couleur, on sait maintenant que les petites CIV trabéculées sont
volontiers multiples (deux ou trois) et plutét situées dans les deux tiers inférieurs du

septum ou en position antérieure.

Les larges CIV trabéculées sont faciles a analyser en cas de localisation centrale
(figure 29) mais peuvent étre masquées par les trabéculations du ventricule droit en
cas de siége apical : cette zone doit faire I'objet d’'un examen attentif a la fois par le

2D et par le doppler couleur.

Le diagnostic d’'une ou de plusieurs CIV apicales associées a une autre CIV,
membraneuse ou musculaire, est facilité par le doppler couleur.®? Les CIV dites en «
fromage de gruyére » sont particulieres par leur localisation apicale et inférieure, et

par I'association de larges CIV a de trés nombreuses CIV plus petites.



Lorsqu’il existe une égalisation des pressions entre les deux ventricules, I'imagerie
doppler couleur conserve son intérét pour le diagnostic de CIV apicale en montrant

'existence d’un shunt uni- ou bidirectionnel a faible vitesse.

Figure 29 : Echocardiographie d’une CIV musculaire trabéculée centrale large (5]

A. Coupe apicale des quatre cavités montrant le large défaut septal central.
B. Coupe parasternale petit axe centré sur les deux ventricules visualisant parfaitement la

CIV (indiquée par la fléche).



2.3.2.1.2. CIV musculaire du septum d’entrée :
En général de grande taille, elle est au mieux visualisée par les coupes sous-costale
ou apicale des quatre cavités ; les feuillets des valves auriculoventriculaires, au

contact de la CIV en diastole, peuvent la masquer.

Dans cette variété de CIV, il importe de vérifier 'absence d’anomalies associées des
orifices auriculoventriculaires : hypoplasie d’un orifice, fente du feuillet antérieur de la
mitrale, insertion anormale de cordages de la tricuspide dans le ventricule gauche a

travers la CIV (« straddling ») car les implications chirurgicales sont importantes.

2.3.2.1.3. CIV musculaire infundibulaire :
De petite dimension, elle est repérée en coupe parasternale petit axe dans la zone
sous-aortique sous forme d’un défaut a bord net situé a « 12 heures », a distance

des orifices artériels.

2.3.2.2. Communication interventriculaire périmembraneuse :

En 2D, une CIV périmembraneuse est identifiable dans la région sous-aortique en
coupe parasternale petit axe (défaut situé a « 10 heures ») (figure 30 A), en coupe
apicale antérieure « cing cavités », en coupe sous-costale petit et grand axe (figure
30 B).



Figure 30 : Echocardiographie d’'une CIV périmembraneuse large

A. Coupe parasternale petit axe au niveau de l'orifice aortique ; la CIV (grande fleche) est
située a « 10 heures » au contact de lorifice tricuspide et d’'une sigmoide aortique (petite
fleche).

B. Coupe sous-costale grand axe montrant la position sous-aortique de la CIV (fleche).

AO : Aorte ascendante VD : Ventricule droit
OD : Orelllette droite VG : Ventricule gauche



Une CIV visible en coupe parasternale grand axe du ventricule gauche indique une
extension de la CIV vers le septum infundibulaire ou le septum trabéculé (figure 31).
Dans les CIV avec extension infundibulaire ou trabéculée, le déplacement antérieur
du septum infundibulaire crée un chevauchement biventriculaire de 'aorte et un mal-

alignement septal bien net en vue parasternale (figure 32) et sous-costale.®!

Figure 31: Echocardiographie dune CIV périmembraneuse avec extension

musculaire trabéculée en coupe parasternale grand axe

La CIV est située au ras des sigmoides aortiques.

AO : Aorte ascendante
VD : Ventricule droit
VG : Ventricule gauche



Figure 32 : Echocardiographie d’une CIV périmembraneuse avec mal alignement en

coupe parasternale grand axe

Le septum infundibulaire est déplacé vers I'avant par rapport au septum trabéculé.

AO : Aorte ascendante OG : Oreillette gauche
INF : Infundibulum du ventricule droit VD : Ventricule droit



Si le défaut septal est visible dans la coupe apicale « quatre cavités », il s’agit d’'une
CIV membraneuse avec extension vers le septum d’entrée (figure 33). L'absence de
décalage entre le feuillet septal de la tricuspide et le feuillet antérieur de la mitrale
indigue que la CIV est tres large et quelle s’étend jusqu’au septum

interauriculoventriculaire.

Le doppler couleur objective un jet plus ou moins large se dirigeant vers la chambre

d’admission du ventricule droit.

Les bords du défaut septal sont souvent bien nets, mais la contiguité de la CIV avec
les valves tricuspide et aortique et surtout la présence d’un anévrisme du septum
membraneux (ASM) peuvent géner I'appréciation de ses limites.

L’ASM apparait comme une fine membrane peu mobile, de forme convexe vers le
ventricule droit en « doigt de gant » (figure 34), située sur la face droite de la CIV et

restreignant plus ou moins la dimension de la communication.

Les mesures de ce type de CIV doivent toujours étre prises avec précaution : la
dimension peut étre sous-estimée ou surestimée en cas de CIV non circulaire, si les
limites sont incertaines ou s’il existe un ASM. Pour limiter les erreurs, il est
recommandé d’effectuer des mesures dans plusieurs plans qui seront vérifiées lors

d’examens ultérieurs.
L’imagerie doppler couleur peut aider a la mesure en repérant la zone la plus étroite
du jet, mais, du fait de sa mauvaise résolution spatiale, elle tend a surestimer la

dimension des CIV.

Dans l'avenir, I'utilisation de 'ED 3D pourrait améliorer la précision de ces mesures.



Fiqure 33 : Echocardiographie d’une large CIV périmembraneuse avec extension
vers le septum d’entrée en coupe apicale des quatre cavités

L’absence de décalage entre le feuillet septal tricuspide et le feuillet antérieur mitral indique
que la CIV (fleche) s’étend jusqu’au septum interauriculoventriculaire.

OD : Oreillette droite VD : Ventricule droit
OG : Oreillette gauche VG : Ventricule gauche



Figure 34: Echocardiographie d’une petite CIV périmembraneuse en coupe

parasternale petit axe au niveau de lorifice aortique ™

Il existe un anévrisme du septum membraneux (A) perforé a son extrémité, en doigt de gant,
faisant saillie dans le ventricule droit. Noter que la sigmoide aortique antérodroite (C) vient
au contact de la CIV.

AO : Aorte ascendante
OG : Oreillette gauche
VD : Ventricule droit

Une CIV de plus de 5 mm chez un nouveau-né traduit en général une extension de

la CIV vers des zones adjacentes.

L’ASM est observé principalement dans les petites CIV ou les CIV de taille moyenne

s’étendant vers le septum d’admission.

Il importe de signaler la possibilité d’'observer le jet couleur en direction de l'oreillette
droite, a travers lorifice tricuspide, en cas d’association a une communication
directe entre le ventricule gauche et l'oreillette droite ou en cas d’ASM perforé d’un

orifice excentré.



2.3.2.3. Communication interventriculaire juxta-artérielle :

Ce type anatomique, rare en Europe, est parfaitement visualisé dans la région sous-
aortique en coupe parasternale petit axe donnant I'image d’'une déhiscence située a
« 14 heures » au contact de I'anneau pulmonaire et de I'anneau aortique et de

dimension moyenne ou large (figure 35 A).

Elle est également bien vue en coupe parasternale grand axe et en coupe sous-

costale dans un plan sagittal axé sur la voie pulmonaire (figure 35 B).

Le doppler enregistre souvent des vitesses élevées dans lartere pulmonaire
correspondant au flux rapide du jet de la CIV ; le doppler couleur est utile, ici, pour

différentier la CIV d’un obstacle infundibulaire ou valvulaire pulmonaire.!*¥

Le siége juxta-artériel de la CIV expose a un prolapsus de la sigmoide aortique

antérodroite avec fuite aortique qu’il convient de rechercher attentivement.



Figure 35 : Echocardiographie d’une large CIV juxta-artérielle

A. Coupe parasternale petit axe centré sur la voie d’éjection du ventricule gauche montrant
le défaut septal (fleche) situé a « 14 heures » au ras de l'orifice pulmonaire.

B. Coupe sous-costale grand axe alignée sur la voie d’éjection droite montrant la CIV
(fleche) en position souspulmonaire.

AP : Artéere pulmonaire VD : Ventricule droit
OG : Oreillette gauche VG : Ventricule gauche
TAP : Tronc de l'artére pulmonaire




2.3.3. Evaluation hémodynamique :

L’ED tient une place essentielle pour analyser I'importance du shunt gauche-droite,

le retentissement fonctionnel sur les cavités cardiaques et la pression pulmonaire.®

2.3.3.1. CIV a faible shunt et pression pulmonaire normale (type ) :

La CIV est de petite dimension et n’entraine pas de dilatation ni du ventricule gauche
ni de loreillette gauche ; chez le petit nourrisson, toutefois, il n'est pas rare

d’observer une dilatation isolée de l'oreillette gauche qui disparait ensuite.

S'il existe un foramen ovale perméable assez large, 'augmentation du shunt gauche-
droite auriculaire secondaire au shunt ventriculaire peut étre responsable d’'une

dilatation modérée du ventricule droit.

La vitesse maximale du flux de la CIV est élevée avec un gradient de pression
systolique entre les deux ventricules supérieur a 60 mmHg : on utilise le terme de
CIV restrictive pour définir les CIV avec une pression pulmonaire normale.

Une sous-estimation du pic de vitesse est possible en cas de CIV tres petite ou si

I'axe du jet est impossible a aligner dans le faisceau doppler.

La particularité des deux premiéres semaines de vie doit étre soulignée : du fait de
RVP encore élevées, le gradient de pression entre les deux ventricules est faible ; il

augmente rapidement ensuite.



2.3.3.2. CIV avec shunt gauche-droite modéré ou important (type Il) :

Il s’agit de CIV de taille moyenne ou large responsable d’une nette dilatation des
cavités gauches et souvent de l'artére pulmonaire et de ses branches. Il existe en
général une corrélation étroite entre le degré du shunt et la dilatation des cavités

cardiaques et de I'artere pulmonaire.

La surcharge diastolique du ventricule gauche se manifeste par une augmentation
de son diametre télédiastolique sans épaississement musculaire évident, par un
mouvement trés ample du septum interventriculaire avec augmentation de la fraction
de raccourcissement et par un flux doppler transmitral rapide témoignant d’'un débit

élevé.

Lorsque le ventricule gauche est tres dilaté, il est fréquent d’observer, au doppler
couleur, une insuffisance mitrale « fonctionnelle » de faible degré. La surcharge
diastolique entraine une dilatation de I'oreillette gauche dont le degré est apprécié au
mieux en coupe sous-costale ou apicale en permettant la mesure de sa surface,
parametre sans doute plus précis que le rapport entre oreillette gauche et aorte, car il
ne fait pas intervenir le diametre de l'aorte. Le septum interauriculaire s’incurve
franchement vers l'oreillette droite ; en cas de foramen ovale perméable, le flux du
shunt auriculaire atteint volontiers des pics de vitesse de 2 m/s témoignant de

I'élévation de la pression auriculaire gauche.

La dilatation de l'artére pulmonaire et de ses branches est la conséquence de

'augmentation du débit pulmonaire.

Afin de préciser I'importance du shunt, il est tentant de calculer le débit pulmonaire
(QP) et le débit systémique (QS) afin d’établir le rapport QP/QS, ®*") paramétre de
référence a partir duquel on classe les types hémodynamiques des CIV lors d’'un

cathétérisme cardiaque.



Le calcul des débits implique I'estimation de la surface (A) des orifices valvulaires
semi-lunaires ou atrioventriculaires et la mesure de l'intégrale temps-vitesse (ITV) a
leur niveau :

débit=AXITV

ou A = 7z d%4 et d le diamétre de l'orifice valvulaire

Une méthode simplifiée ¥ utilise le pic (p) de vitesse systolique au niveau des
orifices pulmonaire (AP) et aortique (AO) :

QP/QS = (pAP / pAO) x (dP?/dA?)
ou dP et dA sont les diamétres des orifices pulmonaire et aortique.

Malheureusement, l'imprécision des mesures de diamétre et le caractére turbulent
du flux pulmonaire di a la CIV sont responsables de surestimations fréquentes du

rapport QP/QS ne permettant pas son utilisation en pratique clinique.

La mesure du flux aortique et du flux traversant la CIV semble la méthode la plus
fiable pour estimer le rapport QP/QS par le doppler pulsé.®® La méthode utilisant le
doppler couleur pour mesurer la surface de la zone convergente de vitesses égales
(proximal isovelocity surface area ou PISA) donne également des résultats fiables

[100-1021 En pratique, le calcul du rapport QP/QS

comparés a ceux du cathétérisme.
par le doppler est rarement effectué car il est source d’erreurs et son intérét est limité
dans la mesure ou le type hémodynamique de la CIV est facilement déduit des

données cliniques et échocardiographiques.

L’estimation de la pression pulmonaire est I'apport principal du doppler dans les CIV
avec shunt gauche-droite important car elle dicte la conduite thérapeutique. En
'absence de sténose infundibulaire ou pulmonaire, la pression systolique du
ventricule droit est sensiblement identique a celle de la pression pulmonaire
systolique. La vitesse du flux traversant la CIV permet d’accéder trés facilement a

I'estimation de la pression dans le ventricule droit ; [7[®°11103]



- pression normale si la vitesse est supérieure a 4 m/s ;
- pression modérément élevee si la vitesse est entre 2,5 et 3,5 m/s ;

- pression trés élevée si elle est inférieure a 2 m/s.

Une élévation des RVP doit étre suspectée si la vitesse du flux de CIV est tres basse
(1m/s) et s’il existe un shunt droite-gauche associé au shunt gauche-droite, a

rechercher attentivement au doppler couleur et a I'enregistrement du doppler pulsé.

Lorsqu’il existe une fuite tricuspide enregistrable, la pression dans le ventricule droit
peut aussi étre estimée a partir de la vitesse maximale mesurée dans le jet de
régurgitation tricuspide : une vitesse supérieure a 3 m/s indique une pression

anormalement élevée.

Certaines CIV périmembraneuses s’accompagnent de communication entre le
ventricule gauche et l'oreillette droite ou d’'un ASM orientant le jet du shunt vers
I'orifice tricuspide : dans ces cas, il est possible d’enregistrer un flux systolique trés

véloce dans l'orifice tricuspide alors que la pression pulmonaire est normale.

2.3.3.3. CIV avec shunt inversé et RVP élevées (type Ill) :

Cette situation, rare actuellement, est plus en rapport avec une hypertension
pulmonaire primitive associée qu’avec I'évolution d’'une CIV a gros débit.

L’ED montre :

. une hypertrophie du ventricule droit,

. une dilatation de I'artere pulmonaire,

. une inversion de la courbure septale,

. des cavités gauches non dilatées,

. un shunt bidirectionnel a basse vitesse dans la CIV avec un shunt droite-gauche

prépondérant.



2.3.4. Recherche des anomalies associées :

Diverses malformations cardiovasculaires, difficiles ou impossibles a détecter
cliniquement, peuvent s’associer aux CIV. Elles sont faciles a identifier par 'ED a

condition d’en faire la recherche systématique au cours d’'un examen complet.

Leur découverte peut avoir un intérét primordial en cas de traitement chirurgical.

Les principales anomalies observées sont :

- persistance du canal artériel,

- communication interauriculaire de type ostium secundum (a distinguer d’un foramen
ovale perméable),

- coarctation de 'aorte,

- crosse aortique a droite,

- dilatation des sinus de Valsalva et de I'aorte ascendante,

- veine cave supérieure gauche se drainant dans le sinus coronaire,
- sténose valvulaire pulmonaire,

- sténose infundibulaire,

- diaphragme sousvalvulaire aortique,

- fente mitrale,

- prolapsus mitral.



2.3.5. Dépistage des complications :

Les CIV persistent souvent plusieurs années, voire toute la vie. Des complications
précoces ou tardives peuvent survenir que I'ED permet de dépister plus tét et plus

facilement que la simple surveillance clinique.

Certaines complications sont en relation avec le degré du shunt et imposent la
chirurgie : majoration de I'hypertension pulmonaire, dilatation majeure du ventricule
gauche sans élévation importante de la pression pulmonaire.

D’autres complications ne sont pas liées au degré du shunt mais a la localisation de
la CIV a proximité ou au contact de l'orifice aortique. Le risque de survenue d’une
insuffisance aortique concerne surtout les CIV juxta-artérielles qui favorisent le
prolapsus de la sigmoide aortique antérodroite dans la CIV. Dans les CIV
périmembraneuses, ce risque n’est pas négligeable puisque prés de 20 % des
patients arrivés a I'age adulte ont une fuite aortique.

La dilatation de I'aorte ou des sinus de Valsalva, la présence d’'un ASM, I'extension
infundibulaire sont des éléments a rechercher car ils favorisent la survenue de fuite
aortique. Au cours de la surveillance, 'ED recherche un discret prolapsus aortique
et/ou une régurgitation valvulaire débutante dont il faut contréler I'évolution car la

fuite a tendance a se majorer avec le temps.

La survenue d’une sténose infundibulaire par hypertrophie de certaines bandes
musculaires est aussi une complication possible : elle peut passer inapercue au
début car le flux turbulent et rapide de la CIV peut masquer celui de la sténose ; au
cours de I'évolution, la sténose tend a augmenter alors que la CIV peut diminuer de
taille ou se fermer. Ce type de sténose est a distinguer de la sténose infundibulaire,

exceptionnelle, provoquée par le développement d’'un volumineux ASM.

Enfin, en cas de suspicion clinique d’endocardite bactérienne, 'ED permet de
confirmer le diagnostic s’il met en évidence des images de végétations et de préciser

la structure atteinte : CIV, valve tricuspide ou valve aortique.



2.3.6. Evaluation du potentiel de fermeture spontanée :

L’ED fournit des renseignements anatomiques essentiels (localisation, dimension)
[29]

pour établir le pronostic des CIV avec une bonne précision.
Les CIV musculaires situées dans le septum d’entrée n’ont pas tendance a diminuer

de taille ou a se fermer spontanément, quelle que soit leur dimension initiale.

Les CIV trabéculées découvertes a la naissance ont un potentiel de fermeture

spontanée élevé puisque la plupart d’entre elles ont disparu a I'age de 1 an.!l’®

Les CIV périmembraneuses persistent plus souvent et se ferment plus tardivement
que les CIV trabéculées. Les facteurs associés a la fermeture spontanée des CIV
membraneuses sont la petite dimension de la CIV et I'existence d’'un ASM apparu

avant I'age de 1 an.*®



2.4. Tomodensitomeétrie :

L’examen tomodensitométrique apporte des informations intéressantes en cas de
complications respiratoires survenant au cours de [I'évolution des CIV avec

hypertension pulmonaire.

L’'importance des régions mal ventilées et des atélectasies est corrélée au niveau
des RvP. 14

Couplée a l'injection d’un produit de contraste, la tomodensitométrie multibarrettes a
cadence rapide permet de visualiser le défaut septal, mais l'apport de cette
technique d’imagerie reste a démontrer chez le jeune enfant compte tenu de la

qualité actuelle de I'imagerie échographique.

2.5. Imagerie par résonance magnétique :

En comparaison des méthodes classiques de calcul des shunts gauche-droite,
'imagerie par résonance magnétique (IRM) dynamique avec codage des vélocités
(194 ou par méthode volumétrique °® permet d’évaluer correctement le degré du

shunt.

Il s’agit d’'une méthode non invasive intéressante pour préciser 'anatomie des CIV
(191 en particulier chez les grands enfants et les adultes lorsque la qualité de

I'échocardiographie transthoracique est médiocre.



2.6. Cathétérisme cardiague :

L'intérét du cathétérisme est de mesurer directement la pression dans les cavités
cardiaques et les vaisseaux, d’évaluer le degré du shunt par la mesure de
'oxymétrie, de calculer le rapport des reésistances pulmonaires/résistances
systémiques ou mieux les résistances artériolaires pulmonaires aprés la mesure de
la consommation en oxygéne et de tester, si besoin, la vasoréactivité pulmonaire en

administrant des agents vasodilatateurs pulmonaires.

Avant I'avénement de I'’échocardiographie et du doppler cardiaque, le cathétérisme
était 'examen essentiel pour évaluer 'hémodynamique des CIV larges en prévision

d’'une cure chirurgicale.

L’inconvénient de cet examen est son caractére invasif, nécessitant souvent le

recours a I'anesthésie générale chez le nourrisson.

Les indications actuelles du cathétérisme cardiaque sont limitées aux situations
suivantes %7 :

- état incertain des RVP dans les CIV avec hypertension pulmonaire de niveau
systémique,

- réalisation d’un test de vasodilatation pulmonaire,

- malformation associée a explorer,

- réalisation d’'une angiocardiographie pour préciser 'anatomie de certaines CIV,

notamment en cas de CIV multiples.

Les CIV non restrictives avec débit pulmonaire élevé (type IIb) ont souvent une
egalisation des pressions dans les deux ventricules et une pression artérielle
pulmonaire systolique légérement infrasystémique avec un gradient « de débit »

entre ventricule droit et artére pulmonaire inférieur a 25 mmHg ; la pression



diastoligue pulmonaire est peu élevée, ce qui témoigne de RVP basses ; le rapport
des débits est supérieur a 2,5.

Les CIV non restrictives avec RVP élevées ont souvent une stricte égalité de
pression systolique et diastolique entre I'artére pulmonaire et l'aorte et le rapport des

débits est inférieur a 1,5.

Un rapport des résistances pulmonaires/systémiques supérieur a 0,5 et des RVP
supérieures a 4 unités/m? sont des indices de lésions artériolaires avancées.

Dans ces cas, des tests de vasodilatation pulmonaire sont effectués M8 - test
d’hyperoxie (inhalation de 100 % d’oxygéne pendant 10 minutes) ou test au mono-
oxyde d’azote (NO) : inhalation d’'un mélange d’air, d'oxygéne et de NO a une
concentration de 10 a 60 particules par million (ppm).

L’absence de modifications des RVP indique un risque élevé d’irréversibilité des
|ésions vasculaires pulmonaires apres chirurgie ; a l'inverse, une baisse franche des
RVP permet d’espérer une normalisation de la pression pulmonaire aprés fermeture
de la CIV.



2.7. Angiocardiographie :

Grace a la qualité des images obtenues par [I'échocardiographie,
I'angiocardiographie est maintenant rarement utile au diagnostic des CIV, mais elle
conserve tout son intérét pour visualiser certaines CIV multiples et guider le

traitement des CIV par cathétérisme interventionnel.

Dans les années 1970 et 1980, la ciné-angiographie axiale congue par Bargeron et
al.’% a été d'un apport considérable pour préciser le nombre, la localisation, la
dimension des CIV. Le principe de cette technique est de placer le plan du septum a
étudier de fagon tangentielle par rapport a I'orientation des rayons X, afin de délimiter

au mieux le défaut septal.

Comme le septum interventriculaire est de forme hélicoidale, plusieurs incidences
sont nécessaires pour I'explorer complétement.
L’injection du produit de contraste est effectuée dans le ventricule gauche atteint par

la CIV ou le foramen ovale, frequemment perméable.

La vue « long axial obliqgue » (obligue antérieur gauche 70° et inclinaison craniale
20°) analyse la voie d’éjection du ventricule gauche et la majeure partie du septum ;
elle permet de délimiter le septum antérosupérieur sous-aortique (septum
membraneux) et le septum inférieur (trabéculé) et montre parfaitement les différents
types de CIV périmembraneuses ™Y et les CIV musculaires centrales ou apicales
(figures 36, 37).

La vue « quatre cavités » (oblique gauche 30° et inclinaison craniale 45°) sépare les
quatre cavités et analyse le septum musculaire d’admission ; cette vue est

recommandée pour les CIV périmembraneuses a extension postérieure et pour

visualiser un shunt entre le ventricule gauche et l'oreillette droite.



La vue en oblique antérieure droite de 30° et la vue de profil mettent en évidence les
CIV sous-artérielles et les CIV musculaires infundibulaires.

La recherche de CIV apicale associée a une autre CIV non restrictive impose que la

sonde soit placée a la pointe du ventricule gauche afin d’étre certain de I'opacifier.

L’angiographie capillaire bloquée est un moyen d’étudier I'état des vaisseaux
pulmonaires de petit calibre en cas d’hypertension pulmonaire. %

S'’il existe des lésions vasculaires importantes, l'angiographie capillaire montre un
ralentissement de la circulation vers les veines pulmonaires, une disparition du flou
capillaire, un aspect hétérogéne de [l'opacification capillaire et des artérioles
pulmonaires tortueuses et amputées de certaines de leurs branches de division,

réalisant une image en « arbre mort » caractéristique.

Les aspects angiographiques sont corrélés aux observations

anatomopathologiques.**



Figure 36 : Ventriculographie gauche en incidence « long axe » montrant une CIV
périmembraneuse (fleche) permettant d’opacifier le ventricule droit 5]

Le septum interventriculaire musculaire, parfaitement délimité, est intact.

VD : Ventricule droit
VG : Ventricule gauche



Figure 37 : Ventriculographie gauche en incidence « long axe » montrant une CIV
musculaire trabéculée apicale ™

Il n’existe pas de défaut au niveau du septum membraneux et du septum musculaire central
dont les limites sont bien dessinées.



PRINCIPES
DU TRAITEMENT
DES CIV



1. TRAITEMENT MEDICAL :

1.1. But du traitement médical :

Le traitement médical s’adresse aux nourrissons atteints de CIV larges,
responsables d’insuffisance cardiaque congestive, en attendant [lintervention

chirurgicale ou 'amélioration spontanée. g

1.2. Movyens :

Il comporte des mesures nutritionnelles et des médicaments actifs sur I'insuffisance

cardiaque.

1.2.1. Mesures nutritionnelles :

La prise pondérale insuffisante est due a des apports trop faibles en regard des

dépenses énergétiques accrues lors de I'activité physique.**

Il convient de proposer un complément a l'allaitement ou au lait maternisé grace a
des biberons de lait enrichi par des polymeres de glucose, des lipides a chaine
moyenne ou des protéines de maniére a atteindre un apport calorique d’au moins
120 kcal/kgl/j.

En cas d’essoufflement important, le fractionnement de I'alimentation, ou mieux, la
nutrition entérale par sonde permettent d’obtenir un gain pondéral précieux avant la

cure chirurgicale.

La restriction sodée, source d’anorexie, est inutile car la rétention hydrosodée peut

étre facilement contrdlée par le traitement diurétique.



1.2.2. Médicaments :

1.2.2.1. Diurétiques :

Chez les enfants en insuffisance cardiaque, les diurétiques diminuent les pressions

veineuses pulmonaire et systémique.**®

Le furosémide, a la posologie de 2 a 3 mg/kg/j en deux ou trois prises orales, est le
diurétique de choix chez le nourrisson en raison de son efficacité, de sa rapidité

d’action et de son excellente tolérance.

La déperdition potassique urinaire peut étre compensée par un apport oral de

potassium ou par I'adjonction d’aldactone.

L’utilisation prolongée de furosémide peut entrainer une hypercalcémie et une

hypercalciurie avec risque de Iésions rénales.

Donné isolément ou en association avec le furosémide, I'aldactone a des effets
bénéfiques en épargnant le potassium et en corrigeant I'hyperaldostéronisme

secondaire a l'insuffisance cardiaque.

1.2.2.2. Digitaliques :

La digoxine est un médicament classique de l'insuffisance cardiaque du nourrisson,
mais son efficacité sur les symptdmes n’a pas été formellement démontrée dans les
CIV M et son intérét reste controversé,™ M8 syrtout en raison de I'absence d’effet

évident sur la contractilité myocardique.**®!

Toutefois, de nombreuses équipes utilisent encore la digoxine sur des arguments

cliniques tirés de I'expérience et sur des arguments théoriques : effet bradycardisant

et effet régulateur du systéme nerveux autonome.™*?%



1.2.2.3. Vasodilatateurs artériels :

Les médicaments vasodilatateurs artériels agissent en diminuant plus les résistances
systémiques que les résistances pulmonaires, ce qui entraine une réduction du shunt
gauche-droite. Les effets bénéfiques de ces produits ont été veérifies dans des études

[121][122]

expérimentales et dans des études clinigues chez [I'enfant avec

I'hydralazine*®!*?% et avec les inhibiteurs de I'enzyme de conversion.*?° =128

Actuellement, les médicaments réduisant la postcharge systémique jouent un role
important dans le traitement des enfants qui ne répondent pas suffisamment aux
diurétiques et a la digoxine. 129130

Le captopril et I'énalapril sont les deux inhibiteurs de I'enzyme de conversion les plus

utilisés, en général en association avec le furosémide et la digoxine.

L’apport des bétabloquants a encore été peu étudié, mais leur action semble

intéressante pour améliorer les signes d’insuffisance cardiaque.*3"

1.2.3. Mesures symptomatiques :

D’autres mesures symptomatiques sont parfois nécessaires dans la période
préopératoire : correction d’'une anémie, kinésithérapie respiratoire, antibiothérapie a

visée pulmonaire.

Si I'enfant s’alimente mieux et prend du poids, le traitement médical est poursuivi en
espérant une réduction spontanée du shunt gauche-droite. Dans le cas contraire, ou
si la pression pulmonaire reste élevée, la décision d’une réparation chirurgicale

précoce doit étre prise.



2. TRAITEMENT CHIRURGICAL :

2.1. But du traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical des CIV est avant tout un traitement a visée curative, afin

d’éviter les complications évolutives liées a cette malformation.

2.2. Méthodes de traitement :

Le traitement chirurgical actuel des CIV consiste en une fermeture du défaut septal
sous circulation extracorporelle (CEC), quels que soient le poids ou I'age de I'enfant.

La fermeture des CIV a été rapportée la premiére fois par Lillehei en 1955.1%2

Grace aux développements de la CEC chez le nourrisson et aux progrés de la
réanimation  postopératoire, la  fermeture des CIV  sous-valvulaires
(périmembraneuses, septum d’admission, juxtaartérielles) et de certaines CIV

musculaires est entrée dans la pratique courante dés les premiers mois. 10711133 - 13€]

L'intervention est habituellement menée sous CEC conventionnelle, par sternotomie

médiane.

La voie d'abord et la technique chirurgicale sont choisies en fonction de la

localisation de la CIV.

Dans la plupart des cas, le défaut septal est obturé a I'aide d’un patch autologue ou
en tissu synthétique, lorsque l'orifice est trop large pour étre fermé directement par

des points.



Le traitement chirurgical des CIV avec insuffisance aortique fait appel a la fermeture
du défaut septal par patch ; des techniques de plastie valvulaire permettent d’éviter

le remplacement valvulaire, 371113

Le cerclage pulmonaire est une méthode palliative dont les indications sont

maintenant trés restreintes.

2.2.1. La circulation extra-corporelle :

L’intervention est réalisée classiquement sous CEC conventionnelle avec double

canulation veineuse cave et canulation artérielle aortique (figure 38).

Les canulations sont habituelles (figure 39). Toutefois, si la voie atriale est choisie
pour fermer la CIV, les canules caves sont placées assez en arriere (prés de
I'abouchement des veines caves) pour permettre une grande incision antérieure

paralléle au sillon atrioventriculaire.

Notons gu’en cas d’insuffisance aortique associée, la canulation aortique doit étre
située suffisamment haut pour permettre une éventuelle aortotomie. En effet, en cas
d’insuffisance aortique importante la solution de cardioplégie instillée par la racine

est inefficace, et elle est alors passée par les ostia coronaires.

La décharge des cavités gauches est assurée par une canule insérée directement
dans l'oreillette gauche par le bord droit du massif auriculaire ou par la veine
pulmonaire supérieure droite. Lorsque cette derniere est de petite taille et pour éviter

tout risque de sténose, la décharge gauche peut étre introduite par la fosse ovale.



Dans tous les cas un clampage aortique est réalisé ; la protection myocardique est

alors assurée par plusieurs moyens :

- Le premier est I'nypothermie induite par la CEC. Son degré est proportionnel a la
difficulté chirurgicale escomptée (il peut étre modulé en cours d'intervention en
fonction de la difficulté effectivement rencontrée). A titre indicatif, pour une CIV
périmembraneuse unique, chez un enfant d'une dizaine de kilos (donc pour une
intervention facile), la température de CEC peut étre établie autour de 28°C rectal.
Au contraire, si l'opération s'annonce difficile (CIV multiples, etc.) mieux vaut
descendre aux alentours de 22°C, voire plus bas si une grande réduction de débit
(ou un arrét momentané) est nécessaire. C'est une donnée générale que, pour
éclaircir un champ opératoire, mieux vaux refroidir et réduire le débit que faire

augmenter l'aspiration de la CEC.

- Le second élément de la protection est la cardioplégie.
Il Ny a pas de consensus quant au choix de la cardioplégie parmi les différentes
solutions proposeées ; elle peut étre, selon le centre, antérograde ou rétrograde,

cristalloide ou sanguine (chaude ou froide).

- Le troisieme élément est le maintien de I'hnypothermie de contact a la surface du
cceur. La glace pilée est utilisée par de nombreuses équipes. Son risque est
d'entrainer des Iésions des nerfs phréniques qui malheureusement peuvent prendre
un caractére définitif. D’autres lui préféreront l'irrigation intermittente du cceur a l'aide

de sérum froid.



Figure 38 : La pompe de CEC




Pompe a galets a 5 circuits.

Figure 39 : Aspect final du coeur, canules en place

1. Canule aortique

2. Canule veine cave supérieure
3. Canule veine cave inférieure
4. Ligne veineuse

5. Clamp veineux



2.2.2. Fermeture d'une CIV périmembraneuse :

Bien que l'abord transatrial soit généralement choisi en pareil cas 222 |a voie

ventriculaire sera aussi décrite.

Il est commode de considérer que, quelle que soit sa forme, le pourtour de l'orifice

comporte quatre segments (figure 40).
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Figure 40 : Vue anatomique montrant les 4 segments de la CIV [*

2.2.2.1. Voie atriale droite :

Figure 41 : Voie atriale droite *Z

L'exposition est essentielle lors de la pratique de cette voie d’abord.
L'incision de I'oreillette est paralléle au sillon a 1 cm de celui-ci et s'étend sur toute sa
face droite, c'est-a-dire de la racine de l'auricule droit jusqu'a I'abouchement de la

veine cave inférieure.



Quatre points d'exposition passés a la face interne de loreillette, dans les

bandelettes musculaires permettent de disposer le champ opératoire.

A ce moment, la CIV se découvre facilement sous la valve septale, ou, circonstance
encore plus favorable, sous la commissure antéroseptale. Son bord inférieur
(segment 1) est plus facile & voir que son bord supérieur (segment 3). Si lI'on peut
apercevoir ce dernier avant d'avoir commencé la suture, il faut étre optimiste car une
délicate traction sur la piece prothétique favorisera ultérieurement I'exposition. En
revanche, si vraiment le bord supérieur de la CIV parait inaccessible, il ne faut pas
s'obstiner et faire une ventriculotomie.

Ce cas mis a part, les temps sont les mémes que pour la voie ventriculaire, décrite

ultérieurement.

Début a points simples tres fins dans le segment 1 : il faut faire attention car, par
cette voie, on est tenté de passer les points sur la face droite du septum et non sur la
créte, ce qui explique les 20 a 30 % de blocs de branche droits habituellement
publiés. Un effort est nécessaire pour rester sur le bord libre proprement dit, moins

facilement exposeé.

La suite de la suture du patch, habituellement réalisée en surjet se poursuit par les

segments 4 et 3.

C'est en général a la partie supérieure de l'orifice de la CIV, que réside la difficulté. Il
convient en effet de veiller a ne pas passer des points trop larges qui risqueraient de
créer une lésion de la valve aortique. Il faut voir I'anneau aortique et rester bien

entendu proche, mais en dehors de celui-ci.

Dans certains cas ce temps peut étre délicat. Pour ne pas avoir a changer de
stratégie et a repasser par voie ventriculaire on peut étre amené a inciser la valve

septale de la tricuspide.



En pratique une telle incision, partant du bord libre en direction de I'anneau, au milieu
de la valve septale, donne un excellent jour sur la région sous-aortique. Il sera aisé
de suturer la valve, une fois fermée la CIV par un surjet de monofilament 6-0 ou 5-0

selon I'age, le poids de I'enfant, et la consistance du tissu tricuspidien.

Le contournement de l'orifice aortique permet de revenir vers I'anneau tricuspidien,

c'est-a-dire le segment 3 de la CIV.

La fixation de la piéce de fermeture est en général aisée a ce niveau. La méthode
que nous préconisons consiste a passer les points du surjet dans le patch et
I'anneau tricuspidien proprement dit, de facon alternée de dedans en dehors puis de
dehors en dedans. Ceci réalise une sorte de « grecque ». Le surjet sera noué sur la

face auriculaire de I'anneau tricuspidien.

Une fois terminée cette suture, le patch de fermeture est en grande partie caché
sous la valve septale de la tricuspide. Il convient de vérifier la mobilité et I'étanchéité

de cette derniére.

L'injection du sérum physiologique dans les cavités gauches permet également de

tester I'étanchéité du septum interventriculaire.



2.2.2.2. Voie ventriculaire droite :

La ventriculotomie droite est horizontale et assez basse, au-dessous de l'union entre
I'infundibulum et la portion trabéculée du ventricule. Cette position basse facilite
I'exposition (figure 42). La seule précaution porte sur le pilier latéral de la tricuspide,

qu'il faut repérer dés que I'on a pénétré dans la cavité ventriculaire.
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Figure 42 : Ventriculotomie droite horizontale ™2

Les berges de la ventriculotomie sont suspendues par des fils tracteurs. Un écarteur
long et étroit est introduit par la valve tricuspide dans l'oreillette droite et attire vers le
bas (vers le diaphragme) et vers la droite I'appareil tricuspidien. Ceci a pour effet de
I'écarter du septum et, par la méme, d'exposer la CIV qui se trouve toujours plus au

moins masquée sous la valve septale de la tricuspide.



La suture de la piéce (Dacron® rendu imperméable par une pastille de péricarde
accolée a sa face gauche) commence sur le segment 1. Le segment borde l'orifice
en bas (vers les pieds du malade, vers le diaphragme). Il est constitué par la branche
postérieure de la trabécule septomarginale, c'est sur lui que s'insére le muscle
papillaire du conus (ou pilier médial de la tricuspide). C'est un bord musculaire assez
fragile. De plus, la suture doit y étre trés fine et juste sur la créte, car immédiatement
sous l'endocarde de la face droite court la branche droite du faisceau de His.

Il est donc plus slr de passer la demi-douzaine de points séparés nécessaires dans
cette zone sans les nouer, en commencant par I'extrémité ventrale de ce segment 1
et en se rapprochant progressivement de I'anneau tricuspidien. Des que ce dernier

est atteint, la piéce est « descendue » et les points passés sont noués.

Le segment 2 est situé en arriere (ou encore vers la droite, vers l'oreillette droite) et il
est constitué par I'anneau tricuspidien.

Par définition, dans cette forme de CIV périmembraneuse, il n‘existe pas de muscle
entre l'anneau tricuspidien et la CIV (sinon ce serait une CIV musculaire d'entrée,
distinction tres importante). La piece est fixée par une série de points en U passés
tres précisément dans l'anneau tricuspidien, au demimillimetre prés. Pour cela,
I'écarteur toujours en place dans la tricuspide et I'étalant vers le bas et la droite,
l'aiguille est introduite de bas en haut a travers la tricuspide, du ventricule vers
l'oreillette. Elle pique donc l'anneau sur son versant atrial, ou il est toujours trés
nettement dessiné. Puis, la pince a disséquer saisissant légérement le bord libre de
la valve septale, I'écarte du septum, ce qui permet de bien contrdler le point de sortie
de l'aiguille. Il ne doit pas étre dans le tissu valvulaire car ce sera une prise fragile. Il
ne doit pas non plus étre trop profond dans le squelette fibreux du cceur, car la se
trouvent la partie pénétrante du faisceau de His et sa bifurcation. Donc, trois ou
quatre points en U dont la précision doit étre extréme : c'est la que se joue l'opération
(figure 43).



Figure 43 : Fermeture de la CIV par voie ventriculaire montrant les points en U
passant a travers I'anneau tricuspidien %

Le segment 3 est formé par le repli ventriculo-infundibulaire, qui fait plus ou moins
fortement surplomb selon que le mal alignement entre septum infundibulaire et
septum trabéculé est plus ou moins marqué. Les points de fixation peuvent étre
assez épais mais pas trop, car sur la face gauche de ce segment sont insérées les
valves aortiques.

La transition entre segment 2 et segment 3 doit faire I'objet d'un soin particulier : les
points extrémes de ces deux segments doivent étre contigus et il est bon de vérifier
avec un instrument fin I'étanchéité de la suture a cet endroit. En effet, on saute d'un
plan (la tricuspide) a un autre (le muscle de la trabécule septomarginale) qui sont
tres différents dans leur structure et leur orientation spatiale, et c'est la que siegent la

majorité des CIV résiduelles.

Le segment 4 est le bord dorsal du septum infundibulaire, épais, solide, et sans

piege. C'est donc par lui qu'il est logique de finir.



2.2.3. Fermeture des CIV autres que périmembraneuses :

2.2.3.1. CIV du septum d'entrée :

Figure 44 : Communication interventriculaire du septum d'entrée [

Rappelons que c'est la plus dangereuse des CIV pour le tissu de conduction.

Sa topographie est généralement connue avant l'intervention sur les données de

I'angiographie et surtout de I'échocardiographie.

Elle est facile a exposer des l'ouverture de I'oreillette droite car elle est bien dégagée
sous la partie postérieure de la valve septale de la tricuspide. Comme elle est plus
apicale qu'une CIV périmembraneuse étendue au septum d'entrée, il est facile
d'apercevoir son bord supérieur. Fait absolument essentiel, ce bord est musculaire et

non pas fibreux comme dans la CIV périmembraneuse étendue au septum d'entrée.



Et c'est dans ce bord musculaire que passe le tissu conductif. En dehors des
discordances atrioventriculaires, c'est le seul cas ou le faisceau de His passe au-

dessus et en avant du défaut septal et non pas au-dessous et en arriéere.

La technique de fermeture tient compte évidemment de cette disposition. La piéce
est cousue a points tres fins sur le bord libre de la CIV dans la zone dangereuse.
Mieux vaut d'ailleurs prendre la méme précaution sur tout le tour, ce qui rendrait une

eventuelle erreur de localisation moins dangereuse.

Comme dans toutes les CIV musculaires, il est prudent de vérifier, en cours de route

et par I'oxymétrie étagée en fin de CEC, gu'il ne s'agissait pas d'une CIV multiple.



2.2.3.2. CIV du septum trabéculé :

Elles peuvent étre uniques ou multiples.

Figure 45 : Communication interventriculaire du septum trabéculé 2




2.2.3.2.1. Unique :

C'est la plus facile a fermer de toutes les CIV.

L'exposition par atriotomie droite est immédiate, la CIV étant tout a fait dégagée de la
tricuspide. Elle est presque toujours centrale, c'est-a-dire a peu pres a mi-distance

des diedres antéro- et postéroseptaux, en arriére de la trabécule septomarginale.

Ses bords étant parfaitement définis, elle est fermée par une piece cousue a points
séparés, franchement passés dans le bord libre. L'erreur ici serait toutefois de coudre
trop grossierement, vu lI'apparente facilité. Il est bon de se souvenir de la fragilité de
ce tissu musculaire : fils fins et prises délicates restent, ici comme ailleurs, le garant

de la solidité.

Il est trés important de vérifier qu'a cette grande CIV ne sont pas associés quelques
défauts plus petits : bien explorer les diedres antérieur et postérieur et le voisinage
de l'insertion des piliers tricuspidiens.

Une épreuve d'étanchéité du septum est indispensable avant la fermeture de
I'atriotomie. La mesure de l'oxymétrie sur des prélevements de sang étagés
(oreillette droite, ventricule droit, artere pulmonaire) est impérative apres l'arrét de la

CEC et avant la décanulation aortique.



2.2.3.2.2. Multiples :

L'association d'une grande CIV centrale et de deux ou trois CIV dans le diédre
antérieur ou postérieur ne crée pas de difficultés particulieres. Chacun des défauts
accessoires est fermé par un ou deux points en U appuyés sur petites attelles de
Téflon®. L'étanchéité de I'ensemble est testée par injection de sérum dans les cavités

gauches.

Le véritable septum multiperforé (dit claire-voie ou fromage de gruyére « swiss
cheese ») est au contraire ce qui peut exister de pire en matiere de CIV. Il peut étre
associé a une CIV périmembraneuse. Son diagnostic est le plus souvent posé a
I'angiocardiographie, ce qui permet de choisir la tactique avant lintervention. La
stratégie thérapeutique sera dictée par la topographie des CIV trabéculées, car
toutes les autres formes sont accessibles quel que soit I'age et quel que soit le poids.
En effet, c'est pour ce type que l'exposition chirurgicale est la plus difficile et la

délimitation des bords la moins nette (au maximum aspect « swiss cheese »).

- CIV trabéculées sauf diedre antérieur :
La voie d'abord la plus souvent utilisée actuellement est la voie atriale droite. C'est la
moins délabrante et la quasi-totalité du septum (en dehors du diédre antérieur) peut
étre exposée par cette voie d'abord. Cependant l'acces au septum distal (CIV
apicales) peut étre difficile chez le tout-petit. Une section de la bande septale peut
étre réalisée pour améliorer I'exposition 232 Cependant, la nécessité d'éviter
I'altération de la fonction myocardique, risque spécifigue du traitement des CIV
multiples, doit réserver les gestes d'exposition septale aux cas ou il existe une
pathologie de type sténose médioventriculaire associée ou lorsqu'un cerclage laissé
en place trop longtemps a entrainé une hypertrophie concentrique du ventricule droit.
Une exposition satisfaisante est en fait de regle chez I'enfant de plus de 6 mois. En
cas de mauvaise tolérance et en l'absence de protection pulmonaire naturelle, un
cerclage de l'artere pulmonaire sera realisé et la cure complete effectuée entre 12 et

18 mois.
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La fermeture sera effectuée par un patch unique de Dacron® doublé de péricarde sur
son versant gauche englobant toutes les CIV. Le patch unique peut couvrir une CIV
de l'inlet ou périmembraneuse associée. Des fixations intermédiaires, centrales, du
patch par quelques points en U de monofilament sont nécessaires de fagon a éviter
le bombement du patch dans les cavités droites et a diminuer la traction sur les
lignes de sutures périphériques réduisant ainsi le risque de CIV résiduelle.

Cette technique présente l'avantage de ne pas nécessiter la recherche précise de
chacune des CIV qui peut allonger le temps de clampage aortique, et Iéser le septum
interventriculaire si l'on effectue des manceuvres d'exposition trop importantes

(résection de colonnes charnues septales participant a la fonction myocardique).

- CIV du diedre antérieur :
Leur traitement nécessite de garder présent a I'esprit le risque de lésion de l'artére

interventriculaire antérieure et de ses branches septales.

Elles nécessitent la réalisation d'une infundibulotomie limitée qui assure une

excellente exposition.

La fermeture est le plus souvent assurée par des points séparés appuyés sur feutre
de Téflon®. Cependant lorsque ces CIV sont trop larges ou trop nombreuses,
l'utilisation d'un patch est préférable de fagon a éviter toute Iésion au niveau du sillon

interventriculaire antérieur.

Dans tous les cas, I'étanchéité du septum doit étre testée en fin d'intervention par

injection de sérum dans les cavités gauches.



- La ventriculotomie gauche doit étre I'exception :

Bien qu'il persiste un débat sur son impact sur la mortalité opératoire 14 elle peut
étre source de shunt résiduels, d'anévrysmes sur la cicatrice de ventriculotomie et
surtout de dysfonctions ventriculaires gauches a distance. En pratique, sa place ne
se discute plus que dans les cas de CIV apicales avec dominance ventriculaire
gauche. En effet dans ces cas, la petite taille de la tricuspide et de la cavité
ventriculaire droite rendent [I'exposition par voie atriale difficile, et une
infundibulotomie n'est pas exempte de risques sur un ventricule dominé. Parfois

donc, force est de recourir a la ventriculotomie gauche.

Un préalable ici : c'est une voie d'abord qui suppose l'aorte clampée et le coeur luxé
pointe en l'air. L'irrigation de sérum glacé dans le péricarde étant inopérante dans
ces conditions, la protection myocardique doit donc étre assurée par hypothermie
générale a 25°C et cardioplégie froide. Il est trés important d'étre soigneux pour la

protection a ce moment-la.

La ventriculotomie gauche commence vers la pointe du coeur et s'étend en arriére
entre le réseau coronaire de l'interventriculaire antérieure et celui de la circonflexe.
Outre les coronaires, le pilier antérieur de la mitrale doit étre I'objet d'une attention
particuliere et il faut le repérer des que l'on a pénétré dans la cavité ventriculaire.

Sur cceur relaché, la ventriculotomie gauche peut étre trés courte et donner

néanmoins une bonne exposition.

Dans les cas les plus favorables, l'orifice gauche de la CIV est unique. Il est alors

facile & fermer par une série de points en U appuyés (figure 46).
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Figure 46 : Fermeture des CIV multiples par ventriculotomie gauche 12

Au contraire, dans les cas ou les orifices gauches sont multiples, il faut tapisser par
une piéce toute la face gauche du septum Y. Cette piéce est cousue & points
séparés a la pointe, puis le long des diedres antéro- et postéroseptaux. Son bord du
c6té de la base du cceur se situe habituellement dans un plan passant par le bord
libre de la grande valve mitrale. Les dimensions a lui donner sont un point
d'importance : trop grande, elle ballonne a lintérieur de la cavité ; trop petite elle
bride le septum et risque d'empécher sa relaxation. Comme le cceur est tout a fait
relaché et comme l'exposition impose sa luxation pointe en l'air, les mensurations ne

sont pas faciles.

Quoi gu'on fasse d'ailleurs, la reprise cardiaque en fin de CEC est souvent difficile et

peut imposer une assistance de moyenne durée.



2.2.3.3. CIV infundibulaires :

Ce sont des CIV faciles a fermer a condition d'avoir une bonne exposition.
Leur diagnostic est en général bien établi par l'angiographie et surtout par

I'échocardiographie qui est le plus souvent suffisante.

C'est également I'échocardiographie qui permet de préciser I'état de la valve aortique
et surtout de la sigmoide coronaire droite située juste au-dessus de l'orifice de la

ClV, et dont le prolapsus risque de créer une insuffisance aortique.

2.2.3.3.1. Voie d'abord :

Trois solutions sont envisageables.

- Infundibulotomie :
Voie d'abord classique, qu'elle soit verticale ou horizontale en fonction de la
disposition coronaire, elle offre toujours une bonne vue sur la CIV mais ne permet

aucun geste associé sur la valve aortique. Elle est de moins en moins utilisée.

- Artériotomie pulmonaire :

Elle a l'avantage de la simplicité et du peu de risque hémorragique de sa réparation.

Ses inconveénients sont de deux ordres :
- elle non plus ne permet pas de geste associé sur la valve aortique ;
- I'exposition de la CIV entre les sigmoides droite et gauche n'est pas toujours aisée,

notamment si l'artére n'est pas suffisamment dilatée.

Elle est en pratique trés peu utilisée.



- Aortotomie basse horizontale :
Cette incision s'est progressivement imposée comme la voie d'abord élective des
CIV infundibulaires. Elle donne une bonne exposition de la CIV et permet un
éventuel geste associé sur la valve aortique.
Elle implique cependant que le diagnostic de CIV infundibulaire soit certain. En effet,
en cas de CIV périmembraneuse a extension dans le septum infundibulaire, cette

voie d'abord gauche comporte un risque important de Iésion du faisceau de His.

En pratique, le tracé de l'incision présente volontiers la forme du S italique allongé.
La partie centrale est horizontale. L'extrémité gauche se reléve Iégéerement le long de
I'artere pulmonaire, tandis qu'a droite elle plonge légérement vers le sinus de

Valsalva non coronaire.

2.2.3.3.2. Cardioplégie :

Trois possibilités sont envisageables.

- Cardioplégie antérograde simple par injection dans la racine de l'aorte, aprés
clampage de l'aorte et avant aortotomie. Cette solution n'est envisageable que si la
valve aortique est continente. Les CIV infundibulaires étant faciles a fermer, une
seule cardioplégie autorisant un clampage aortique de 20 a 25 minutes peut étre
suffisante. En cas de besoin, la cardioplégie peut étre répétée en appliquant une des

deux méthodes suivantes.

- Perfusion des deux ostia coronaires par des canules atraumatiques dépourvues de
ballonnet. Cette méthode est simple, fréequemment utilisée. Toutefois l'ostium de la
coronaire droite n'est pas toujours facile a mettre en évidence. Il persiste par ailleurs

un risque de Iésion traumatique des coronaires, méme si celui-ci est fort réduit.



- Cardioplégie rétrograde dans le sinus coronaire. L'opérateur profite pour sa
réalisation de la courte atriotomie droite qu'il est d'usage de pratiquer pour s'assurer

gu'il n'existe pas de CIA et la fermer si besoin est.

La canulation du sinus coronaire chez I'enfant requiert habituellement l'usage d'une
banale sonde de Foley a ballonnet. Celui-ci sera gonflé par l'opérateur lui-méme
avec une attention particuliere a ne pas injecter violemment. Le ballonnet doit étre
gonflé juste assez pour étre a peu pres étanche, de sorte que le débit rétrograde est

suffisant, bien vu par les ostia coronaires.

Cette méthode a l'inconvénient de ne pas toujours donner une bonne perfusion dans
le territoire de la coronaire droite. La face antérieure du ventricule droit sera
recouverte d'une compresse imbibée de sérum froid et irriguée régulierement

pendant la durée de la réparation.

Ces deux dernieres méthodes sont utilisées lorsque les Iésions sont telles qu'il est
nécessaire de réparer la valve aortique. La cardioplégie rétrograde a notre

préférence.



2.2.3.3.3. Fermeture de la CIV :

Figure 47 : Fermeture de CIV infundibulaire %

Elle est toujours aisée et en principe sans risque pour le tissu de conduction. Un
écarteur permet de récliner la sigmoide coronaire droite sous laquelle on découvre

aisément la CIV.

Celle-ci est fermée a I'aide d'une piece qui peut étre :

- du Dacron® recouvert de péricarde : hétérologue, éventuellement du péricarde du
patient préalablement tanné a la glutaraldéhyde ;

- du Dacron® imprégné de collagéne ;

- un matériau non tissé (PTFE).



Il importe que le patch soit lisse, étanche et résistant. Notre préférence va ainsi au
Dacron® recouvert de péricarde sur le versant ventriculaire gauche ou au PTFE. La
piece de fermeture taillée selon les dimensions et la forme de la CIV est suturée sur
tout son pourtour en surjet. Le bord supérieur est cousu dans l'anneau aortique
proprement dit. Il est souvent commode a ce niveau de placer les points du surjet
alternativement de bas en haut et de haut en bas, réalisant la encore une sorte de

grecque.

2.2.3.3.4. Attitude vis-a-vis de la valve aortique :

Presque toujours, c'est la sigmoide antérodroite qui est malade : elle a a la fois un
bord libre trop long et trop d'étoffe dans le sens du rayon de I'orifice (du bord libre de
la valve a l'anneau aortique) (figure 48). De plus, il existe le plus souvent une

déficience de I'anneau aortique en regard du bord supérieur de la CIV.

La difficulté de réparation 242 tient & ce qu'il n'est pas possible de corriger I'ensemble
des éléments du dysfonctionnement : s'il est facile de raccourcir le bord libre, il est
extrémement difficile de diminuer I'excédent de profondeur de la sigmoide et de
pallier la déficience du squelette fibreux de l'orifice. Plusieurs gestes sont possibles,
le choix entre eux (ou leur association) étant affaire d'habitude et de circonstances.

Figure 48 : Aspect de la valve aortique 2
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- Plicature du bord libre :
Elle n'est pas faite a la partie médiane de la sigmoide allongée, mais en deux fois, le

long des deux commissures adjacentes. Un point est faufilé dans le bord libre en
faisant une sorte de lagage. Les deux aiguilles sont ensuite passées a l'extérieur de
l'aorte en regard de la commissure, et le point en U qui en résulte est noué sur un

appui de Téflon®.
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Figure 49 : Schéma montrant la plicature du bord libre de la valve aortique 2

- Plastie commissurale :
Souvent associée a la plicature du bord libre, elle consiste a passer deux séries
verticales de points en U, qui resserrent les deux commissures adjacentes a la

sigmoide prolabée, ce qui a pour effet de retendre celle-ci.
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Figure 50 : Schéma montrant la plastie commissurale 1%




- Résection cunéiforme :

Elle consiste a réséquer, du bord libre & l'anneau aortique, une partie du tissu
valvulaire excédentaire et a recoudre les deux parties restantes de la sigmoide
malade par des points sépares de fil trés fin. Ce geste parait logique mais on peut lui
faire deux critiques :

- il peut aggraver l'insuffisance aortique par lachage de la suture, faite sur un tissu
tres fragile ;

- il diminue I'exces de tissu dans le sens de la circonférence de l'orifice, mais pas
tellement dans le sens du rayon : or c'est cet exces de tissu-la, qui en donnant a la

sigmoide une profondeur anormale, est le plus nocif a sa bonne fonction.

Figure 51 : Schémas de la résection cunéiforme %

- Remplacement valvulaire aortique :

C'est bien entendu la derniere éventualité a laquelle il faut se résoudre.

Il est exceptionnel que ce probleme se pose de premier abord lors de la fermeture de
la CIV. Tout doit étre tenté en effet pour réaliser une plastie aortique. Ce n'est parfois
que lors de la récidive d'une insuffisance aortiqgue a distance de la fermeture de la
ClIV, et devant le caractere massif de celle-ci que le remplacement valvulaire peut
étre envisagé. Nous ne nous étendrons pas sur les différents types de remplacement
valvulaire, dont aucun n'est exempt d'inconvénient.

Précisions seulement qu'il est bon de se souvenir que lI'anneau aortique est déficient
dans cette malformation, et que I'amarrage de la valve doit donc étre spécialement

soigneux.



2.2.3.4. CIV et anévrysme du septum membraneux :

Il n'est pas rare qu'une CIV soit partiellement fermée par ce qu'on appelle un

anévrysme du septum membraneux.

Parfois ce terme est justifié, c'est-a-dire qu'il existe un sac fibreux en doigt de gant
que I'on peut invaginer dans la cavité ventriculaire droite. Le plus souvent il s'agit de
tissu tricuspidien « soufflé » et/ou d'une prolifération de tissu fibreux dus au jet de la
Clv.

De toute facon, la présence d'un tel « anévrysme » implique les points techniques

suivants :

- La voie atriale est presque toujours excellente, plus facile méme que la voie
ventriculaire : fréquemment, en effet, la CIV apparait dans la commissure

tricuspidienne postéroseptale (fausse fistule ventricule gauche-oreillette droite).

- Le tissu « anévrysmal » est fragile et il ne faut pas I'utiliser pour fermer la CIV ; il
n'est pas non plus nécessaire de I'exciser mais il faut bien repérer les vraies limites
de la CIV et la fermer par une piéce comme si I'anévrysme n'existait pas ; le tissu
anévrysmal est pris dans les points de fixation de la piece mais n'en n'assure pas
I'amarrage.

- Lorsqu'il existe un véritable anévrysme du septum membraneux perforé a son
extrémité, cette perforation n'est presque jamais la seule CIV : il faut soigneusement
en chercher une autre plus grande habituellement, souvent située au-dessous du sac

anévrysmal.



2.2.4. Le cerclage pulmonaire :

Le cerclage pulmonaire est une méthode palliative qui a eu une place importante
pour améliorer les symptdmes fonctionnels a une époque ou la réparation complete
d’emblée était responsable d’'une mortalité et d’'une morbidité élevées. Dés la fin des
années 1970, la mortalité cumulée du cerclage pulmonaire et de la fermeture sous

CEC est devenue supérieure a la mortalité de la cure d’emblée.***!

Les complications du cerclage (sténose des branches pulmonaires, obstacle sous-
valvulaire pulmonaire ou aortique) augmentaient le risque opératoire de la cure

compléte.

De nos jours, les indications du cerclage pulmonaire sont devenues rares, voire
exceptionnelles. Elles se limitent actuellement aux CIV multiples mal tolérées et
lorsqu'il existe une anomalie associée de la tricuspide (straddling et/ou overriding)
avec ou sans hypoplasie ventriculaire droite. La réalisation d'un cerclage permet
parfois de constater dans les mois qui suivent la fermeture d'un certain nombre de

CIV musculaires, réduisant ainsi le risque de la réparation complete.

En cas de CIV associée a une coarctation de I'aorte, un cerclage résorbable peut
étre proposé!**¥ lors de la réparation de I'isthme aortique dans le dessein de faciliter
les suites opératoires, en espérant que la CIV deviendra restrictive au moment de la
disparition du cerclage, en général 4 a 6 mois plus tard.

Le réglage optimal du cerclage est le probleme technique essentiel dont la solution a
été trouvée grace a un systéme ingénieux de commande externe par ondes de

radiofréquence.*!



2.2.4.1. Voie d'abord :

Elle est choisie en fonction de la pathologie en cause. La thoracotomie
postérolatérale gauche est indispensable lorsque le cerclage accompagne la cure
d'une coarctation. Sinon, la voie antérolatérale gauche suffit (figure 52), avec
I'avantage de sectionner moins de muscles et de moins manipuler un poumon qui,
par définition, est hypervascularisé et fragile. Chaque fois qu'une voie gauche est
choisie, il est bon de lier le ligament artériel au passage, ce qui €limine I'éventualité

de faire un cerclage en amont d'un canal artériel perméable.

Figure 52 : Cerclage de l'artere pulmonaire : exposition de l'artére pulmonaire par
thoracotomie antérolatérale gauche *?




La sternotomie médiane tend a devenir une voie d'abord alternative car elle présente

de nombreux avantages.

- La précision de la pose du cerclage en regard des arteres pulmonaires est bien
plus grande et permet de diminuer les complications & ce niveau. Ceci est
particulierement important dans les rares cas ou le cerclage peut étre suivi d'une
intervention de type Fontan (straddling ou overriding séveres avec hypoplasie

ventriculaire).

- Elle permet de réaliser tous les temps opératoires par une incision unique. En effet,
dans les cas ou la CIV s'est fermée spontanément, une sternotomie médiane
ultérieure sera nécessaire pour lever le cerclage. De méme, dans les cas ou le
traitement curatif n'a été que différé par le cerclage, la cure complete de la CIV et
des éventuelles anomalies associées nécessitera, la encore, la sternotomie
meédiane. Les adhérences apres sternotomie médiane et courte incision péricardique
ne sont en pratique pas plus importantes qu'aprés thoracotomie ou, de plus, elles

prédominent souvent en regard du trajet du phrénique.

- Dans les formes évoluées de CIV, lorsque la crainte d'une hypertension pulmonaire
fixée justifie d'associer au cerclage une biopsie pulmonaire. La nécessité de prélever

plusieurs fragments, sur les deux poumons, justifie cette voie d'abord.



2.2.4.2. Cerclage de lartere pulmonaire par thoracotomie

antérolatérale gauche :

Le poumon récliné vers l'arriere, le péricarde est incisé, le plus souvent en avant du
phrénique. Le respect de ce nerf est un souci constant dans cette opération :
I'incision péricardique doit en étre distante d'au moins 1 cm, et ses berges

suspendues par des fils fins pour éviter le traumatisme des écarteurs (figure 52).

2.2.4.2.1. Tour de l'artere pulmonaire :

Le tour de l'artére pulmonaire doit obéir a deux impératifs.

Il doit étre fait tres bas, trés prés du coeur. On doit se souvenir que la longueur du
tronc de l'artere pulmonaire sur sa face droite, entre I'anneau pulmonaire et l'origine
de l'artere pulmonaire droite, est d'une dizaine de millimetres seulement chez le
nourrisson. Le danger est que l'instrument fasse le tour de l'artere pulmonaire trop
haut, ce qui conduit immanquablement a placer le lacs du cerclage trop haut : en
effet, 1a ou l'instrument passe, la sera placé le cerclage. Aucune correction n'est plus
possible ensuite. Le cerclage trop haut conduit a la sténose de la branche droite et a
la non-protection de la branche gauche.

Dans le méme esprit, le tour de l'artére pulmonaire doit étre fait sans disséquer
l'aorte de l'artere pulmonaire, car seul le tissu fibreux adventiciel maintient le cerclage
en place et I'empéche de migrer vers le haut sous l'effet des coups de boutoir
systoliques (figure 53). Un ou deux points de monofilament fixant le lacs a I'adventice
pulmonaire minimisera encore le risque de migration du cerclage.

Fait trés bas et sans disséquer, ce tour peut étre assez difficile lorsque l'artére
pulmonaire est tres volumineuse et tendue, ce qui est fréquent en pareil cas. Il faut la
saisir largement et récliner sa face antérieure vers la gauche, de facon a exposer le
sillon qui la sépare de l'aorte ascendante, petite, postérieure et droite. Le dissecteur
passe dans le sinus de Theile et poussé d'arriere en avant apparait dans ce sillon
par transparence. Un coup de ciseaux fins lui ouvre le passage (sans disséquer). Le

dissecteur rameéne le lacs : soie, ou nylon (figure 54).



Figure 53 : Cerclage de l'artére pulmonaire *?
Le tour de l'artére pulmonaire doit étre fait sans disséquer 'aorte de I'artére pulmonaire.

(12]

Fiqure 54 : Cerclage de l'artere pulmonaire




2.2.4.2.2. Degreé du cerclage :

Le degré du cerclage peut étre apprécié en pratiqgue de deux fagons :

- Par la prise des pressions pulmonaires en aval :

Pour éviter l'artefact trés important que constituerait la prise de pressions dans le jet
du cerclage, il faut piquer I'artére pulmonaire gauche périphérique, quelque part dans
le pédicule pulmonaire, ou sa forte tension l'individualise facilement.

Le serrage progressif du lacs dont les deux extrémités sont saisies entre les
branches d'un dissecteur qui rétrécit graduellement le diametre de I'artere pulmonaire
aboutit & une élévation de la pression aortique et a la baisse de la pression
pulmonaire.

L'idéal est d'aboutir & une pression artérielle pulmonaire égale a 30 % de la pression
systémique systolique. En pratique, le serrage du lacs est fonction de la fréquence
cardiaque, et de la saturation du sang en oxygene (SaO;) mesurée par capteur
percutané. Il convient d'obtenir la pression la plus basse possible, sans bradycardie

et sans désaturation périphérique.

- Par la mise en place d'un lacs de longueur prédéfinie permettant de donner a

l'artére pulmonaire un calibre déterminé.

C'est la méthode dite de Toronto 228l Pour une CIV isolée, la longueur du lacs (de
largeur égale a 4 mm) doit étre de 20 mm augmentée de 1 mm/kg de poids corporel
de I'enfant. En cas d'association a une communication interatriale large, ou lorsque le
tronc de l'artére pulmonaire est excessivement dilaté, il faut augmenter la longueur
du lacs de 1 a 2 mm (création d'un shunt droit-gauche atrial excessif, ou présence de

replis intraluminaux de la paroi de I'artere pulmonaire accentuant I'effet du cerclage).
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2.2.4.3. Levée du cerclage de l'artéere pulmonaire :

2.2.4.3.1. Difficulté :

La difficulté en est des plus variables, du plus simple au plus compliqué :

- La CIV s'est fermée spontanément. Le cerclage est bien en place. On peut essayer
de I'enlever, par sternotomie médiane, sans circulation extracorporelle (celle-ci étant
néanmoins tenue préte). Le cerclage peut étre le plus souvent retiré sans dommage
pour l'artéere pulmonaire. Une attention particuliere devra étre portée a l'auricule
gauche, souvent accolé au cerclage, et qui lui, est susceptible d'étre lésé lors de
I'ablation. L'ablation du lacs est souvent facile et les pressions s'égalisent de part et

d'autre. Un gradient de 20-30 mmHg est d'ailleurs tout a fait acceptable en pareil cas.

- La CIV est restée ouverte, le cerclage est enlevé dans les mémes conditions que
ci-dessus, mais sous CEC (figure 55). On n'hésitera pas a faire dans ce cas une
petite plastie sur la zone du cerclage, si la simple ablation du lacs ne donne pas un
résultat parfait. On a le choix entre une incision verticale suivie d'une suture
transversale ou une piéce d'élargissement losangique (figure 56).

- Le cerclage a entrainé des lésions graves. Il peut s'agir d'une sténose serrée de
l'origine de la branche droite, ou méme des deux branches de l'artére pulmonaire.
Dans les cas les plus heureux, I'ablation du lacs rend a la branche sténosée sa
souplesse et un calibre normal. Parfois, les lésions imposent une opération
reconstructrice de la bifurcation pulmonaire comme dans les formes hautes de
tétralogie de Fallot.

Une autre lésion iatrogéne grave : I'hypertrophie concentrique du ventricule droit, et
surtout de son infundibulum. Elle oblige a une résection musculaire difficile et

délabrante, comme pour une forme grave de sténose pulmonaire a septum

interventriculaire intact.



2.2.4.3.2. Précautions :

Pour éviter ces Iésions iatrogéenes, les précautions sont les suivantes :

- mettre le cerclage en bonne place, c'est-a-dire trés bas ; ne pas disséquer, ce qui
évite la migration du lacs ;

- dépister précocement, avant la sortie de l'enfant, les cerclages mal posés par
I'échocardiographie bidimensionnelle ; les réopérer immédiatement ;

- laisser le cerclage le moins longtemps possible, compte tenu de la pathologie ;

- dépister les hypertrophies concentriques du ventricule sous-jacent par la

surveillance échocardiographique réguliere.

Figure 55 : Ablation du cerclage sur circulation extracorporelle lors de la fermeture
de la communication interventriculaire 2




Figure 56 : Plastie d'élargissement par piéce losangigue de la zone de cerclage *2




3. FERMETURE DES CIV.___PAR CATHETERISME
INTERVENTIONNEL :

La fermeture percutanée des CIV musculaires trabéculées a été tentée dés la fin des
années 1980147114841 mais |es dispositifs utilisés, non congus pour ce type de

défaut, étaient de qualité insuffisante et peu adaptés aux CIV du jeune enfant.

Grace a l'introduction, en 1997, de la prothése Amplatzer (figure 57), la fermeture
des CIV musculaires centrales 01152 ot des CIV apicales type « fromage de
gruyére » 153 est a nouveau considérée comme une excellente alternative a la

chirurgie.

Cette technique peut s’appliquer a des nourrissons comme traitement définitif ou
comme étape complémentaire a la chirurgie en cas d’autres anomalies associées.

Elle est cependant réservée a des cas particuliers ou il existe des anomalies
intracardiaques associées a des CIV multiples. La fermeture percutanée
préopératoire de certaines d'entre elles (particulierement en position apicale) pourrait
permettre un traitement chirurgical du reste des lésions en évitant des incisions du

ventricule systémique 224,

L’échocardiographie tient une place essentielle pour surveiller le bon déroulement de

la procédure et apprécier le résultat final (figures 59, 60 et 61).

De plus larges informations et une expérience plus importante restent requises pour
évaluer sa place exacte.

Une modification de la prothése Amplatzer permet d’envisager, dans I'avenir, le
traitement de certaines CIV périmembraneuses mais les résultats sont encore

préliminaires ™2 (figure 58).
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Figure 57 : La prothése Amplatzer pour CIV musculaires *°°

Figure 58 : La prothése Amplatzer pour CIV périmembraneuses 1%

A. Dispositif de largage.

B. Cable poussaoir.

C. Capsule métallique du céable poussoir.

D. Céble de largage.

1 et 5: face droite du disque.

2 : charniére centrale.

3 et 4 : face gauche du disque, avec un marqueur platinum en 3.



Figure 59 : Echocardiographie en coupe apicale des quatre cavités d’'une prothése
de type Amplatzer placée dans une CIV musculaire trabéculée du tiers inférieur

septal

Les deux disques de la prothése sont parfaitement appliqués contre les deux faces du
septum.

VD : Ventricule droit
VG : Ventricule gauche



Figure 60 : Fluoroscopie et angiographie des étapes de la fermeture d’une CIV
musculaire par voie percutanée *>°

A. Ventriculographie gauche montrant la présence d’'une CIV musculaire centrale unique.
B. Le guide est passé au travers de la CIV depuis le ventricule gauche.

C. Le dispositif de largage est passé dans le ventricule gauche depuis la jugulaire interne
droite, et la prothése est avancée.

D. Le disque gauche est placé dans le ventricule gauche.

E. La ventriculographie gauche confirme la position du disque ventriculaire gauche.
F. Le disque droit est déployé dans le ventricule droit.

G. La prothese est détachée du dispositif de largage.

H. La ventriculographie gauche montre la fermeture compléte de la CIV musculaire par la
prothése Amplatzer.



Figure 61 : Etapes de la fermeture percutanée d’une CIV périmembraneuse 1>

A. Ventriculographie gauche montrant une CIV périmembraneuse.
B-G. Etapes du déploiement de la prothése.
H-I. Largage de la prothese avec une ventriculographie gauche ne montrant pas de shunt

résiduel.
J. Aortographie montrant I'absence d’insuffisance aortique.



MATERIEL ET
METHODES



1. DEFINITION DE L’ETUDE :

Il s’agit d'une étude rétrospective menée dans le service de chirurgie
cardiovasculaire « B » du centre hospitalier universitaire Ibn-Sina de Rabat entre mai
1995 et octobre 2008, période durant laquelle 32 patients ont bénéficié d’une

fermeture chirurgicale de CIV non restrictive.

Ont été exclues de cette étude les associations ou la CIV n’était qu’un élément d’'une
cardiopathie plus complexe (tétralogie de Fallot, etc.).

L’association d’'un obstacle sur la voie droite (sténose médioventriculaire droite,
sténose infundibulaire) ou d’'une insuffisance aortique valvulaire n’a pas été un critére

d’exclusion.

Le présent travaill a pour but détudier rétrospectivement les données

épidémiologiques, cliniques, paracliniques et thérapeutiques chez ces 32 patients.

2. DONNEES PREOPERATOIRES :

La description des cas colligés est rapportée au tableau 3.

Tableau 3 : Données préopératoires




Nombre Pourcentage de la
Caractéristiques de population
patients
Nombre total de patients : 32
Sexe masculin 19 59 %
Sexe féminin 13 41 %
Répartition par tranches d’ages :
Moins de 2 ans 2 6 %
2ab5ans 11 35 %
5a10ans 9 28 %
10a15ans 3 9%
15420 ans 3 9%
Au-dela de 20 ans 4 13 %
Antéceédents :
Broncho-pneumopathies a répétition 1 3%
Bronchites a répétition 7 22 %
Endocardite infectieuse 1 3%
Syndrome infectieux 1 3%
Trisomie 21 1 3%
Symptomatologie :
Retard staturo-pondéral 5 16 %
Dyspnée :
Pas de dyspnée 14 44 %
I 0 0%
Il 11 35 %
I 7 22 %
Palpitations 1 3%
Asymptomatique 12 38 %




2.1. Répartition par sexe :

Répartition des patients par sexe

HMasculin
H Féminin

La répartition des cas par sexe ne semble pas montrer de prédominance flagrante

pour un sexe ou l'autre.
Ceci dit, le faible échantillon de population étudiée ne permet pas de conclure a une

prédominance par sexe qui soit statistiquement représentative.

2.2. Répartition selon I’age :




Répartition par age des patients

1.2 2 3 4 B g 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36

12 12 ans

La répartition des cas par ages, age correspondant au moment de la prise en charge
chirurgicale des patients, montre un pic étalé entre les ages de 3 et 9 ans, et divers

cas plus sporadiques au-dela.
Notons d’emblée que I'étalement des pics d’ages de diagnostic/prise en charge est
fréeguemment retrouvé dans notre contexte, car les patients manquent bien souvent

de moyens pour permettre la prise en charge précoce de leur maladie.

La moyenne d’age chez nos patients était de 19 ans, avec des extrémes allant de un

an et demi a trente-six ans ; sept patients (22 %) étaient agés de plus de seize ans.

2.3. Antécédents :

Dans les antécédents retrouvés chez nos patients, on a noté :



- 1 cas de syndrome infectieux chez un patient chez lequel ont été retrouvées 2
végétations tricuspidiennes (3 %) ;

- 7 cas de bronchites a répétition (22 %), et 1 cas de broncho-pneumopathies a

répétition (3 %) ;

- 1 cas d’endocardite infectieuse (3 %).

Un patient présentait une trisomie 21.

Des patients ont bénéficié d’interventions antérieures, ayant consisté en 2 cas de

cerclage de I'artére pulmonaire (6 %), et 2 fermetures de canal artériel (6 %).

2.4. Symptomatoloqgie :

12 patients de notre cohorte (38 %) étaient asymptomatiques.

5 patients (16 %) présentaient un retard staturo-pondéral.

7 patients (22 %) avaient des troubles respiratoires a type de dyspnée stade lIl.

Dyspnée chez nos patients :




B Pas de dyspnee

3. DONNEES PARACLINIQUES :

Le diagnostic a été établi sur un examen clinique, radiologique et
échocardiographiqgue dans tous les cas; le recours a une exploration
hémodynamique n’a eu lieu que dans huit cas (25 %).

Le résumé des explorations réalisées est rapporté au tableau 4.

Tableau 4 : Données paracliniques préopératoires




Explorations

Nombre de

Pourcentage de

patients la population
Electrocardiogramme :
Rythme :
RRS 32 100 %
Troubles de la conduction :
Bloc de branche droit incomplet 2 6 %
Bloc de branche droit complet 7 22 %
Signes d’hypertrophie des cavités cardiaques :
Hypertrophie auriculaire droite 4 13 %
Hypertrophie ventriculaire droite 7 22 %
Hypertrophie ventriculaire gauche 5 16 %
Hypertrophie biventriculaire 2 6 %
Radiographie pulmonaire :
Cardiomégalie :
CMV | 7 22 %
CMV I 16 50 %
CMV I 7 22 %
CMmV IV 2 6 %
Echocardiographie doppler :
Type de CIV .
Infundibulaire 7 22 %
Périmembraneuse 21 66 %
Musculaire 2 6 %
Périmembraneuse + Musculaire 1 3%
Diameétre de la CIV :
Inférieure & 3 mm 0 0%
4 a6 mm 6 19 %
7 mm ou plus 23 72 %




Ventricule droit :

Dilaté
Non dilaté

Hypertrophié
Non hypertrophié

Ventricule gauche :

Dilaté
Non dilaté

Hypertension artérielle pulmonaire :

Pas dHTAP
HTAP modérée

HTAP importante
HTAP sévére

Insuffisance aortigue associée :

Stade |
Il
11
v

Lésions associées :

Insuffisance aortique

Prolapsus sigmoide coronaire droite
Diaphragme sous-aortique
Anévrisme du sinus de Valsalva

18
14

16
16

WONDN

W wwau

56 %
44 %

9%
91 %

50 %
50 %

28 %

22 %
44 %
6 %

6 %
6 %
0%
9%

16 %
9%
9%
9%




Insuffisance tricuspide 4 13 %
Insuffisance mitrale 2 6 %
Sténose infundibulaire 2 6 %
Sténose meédioventriculaire 1 3%
Végétations tricuspidiennes 1 3%
CIV multiple / 2¢ CIV 2 6 %
Communication interauriculaire 4 13 %
Persistance du canal artériel 1 3%
Pas de lésion associée 10 31 %

3.1. Electrocardiogramme :

3.1.1. Rythme :

Tous les patients étaient en rythme sinusal régulier.

3.1.2. Troubles de la conduction :

Les plus souvent rencontrés ont été le bloc de branche droit incomplet chez 6 % de
nos patients (2 cas), et complet dans 22 % des cas (7 cas) ; sur ces 9 patients, 50 %

d’entre eux avaient des cavités droites dilatées.




kM Bloc de Branche Droit
Complet

¥ Bloc de Branche Droit
Incomplet

H Pas de trouble de conduction

Troubles de la conduction

3.1.3. Signes d’hypertrophie des cavités cardiaques :

On a relevé des signes d’hypertrophie cardiaque chez 15 patients (47 %), le plus

fréequemment notée étant I'’hypertrophie ventriculaire droite (7 cas, soit 22 %).

3.2. Radiographie pulmonaire :

Une cardiomégalie a été relevée chez 25 patients (78 %), le plus souvent de stade I
(16 cas soit 50 %) ; seuls 2 cas étaient en CMV IV (6 %).
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3.3. Echocardiographie doppler :

L’échocardiographie couplée au doppler est un examen primordial dans le diagnostic
et au cours de la prise en charge des CIV.
Elle permet de décrire le type anatomique et les dimensions des CIV, ainsi que I'état

ventriculaire.



Le doppler est nécessaire a la classification hémodynamique des CIV et a I'étude de
la circulation pulmonaire.

L’examen échocardiographique est également essentiel a la recherche d'une
éventuelle insuffisance aortique, tres fréquemment associée aux CIV

périmembraneuses.

3.3.1. Type anatomique des CIV .

A TI'échocardiographie, 69 % des CIV étaient périmembraneuses (22 cas), 22 %
infundibulaires (7 cas dont quatre étaient agés de plus de 16 ans) et 7 % étaient
musculaires (2 cas).

1 patient présentait une association de CIV périmembraneuse et musculaire.

Répartition selon le type de CIV

¥ [nfundibulaire
# Musculaire

4 Périmembraneus
e

H Périmembraneus
e + Musculaire

3.3.2. Diametre des CIV :



10

z 4 g g 10 12 14 16 18 20 22 24 26 27
mim

La mesure des diamétres de la CIV conduit a un classement d’intérét pronostique [15]

28 en -
- CIV de petite dimension : <3 mm ;
- CIV moyenne : 4a 6 mm ;

-CIV large : 27 mm.
On constate que dans notre étude il n’y a pas eu de petite CIV, peu de CIV

moyennes (6 cas, 19 %) et une majorité de CIV larges (23 cas, soit 72 %).

Le diametre moyen était de 16 mm, avec des extrémes allant de 5 a 27 mm.

3.3.3. Fonction ventriculaire :



Selon les données écho-cardiographiques, 56 % de nos patients avaient une
dilatation du ventricule droit, et 3 % une hypertrophie ventriculaire droite.

D’autre part, une dilatation ventriculaire gauche a été notée chez 50 % des patients.

3.3.4. Hypertension artérielle pulmonaire :

Seuls 9 de nos patients ne présentaient pas d’'HTAP (28 %).

Les 23 patients porteurs dHTAP peuvent étre répartis comme suit :
- 7 cas d’'HTAP modérée, < 30 mmHg (22 %) ;

- 14 cas d’'HTAP importante, 30—-70 mmHg (44 %), dont 2 cas étaient limites a 70
mmHg ;

- 2 cas d’'HTAP séveére, > 70 mmHg (6 %).

HTAP préopératoire chez nos patients
14

12

10

Pas dHTAP < 30 mmHg 30-70 mmHg > 70 mmHg

3.3.5. Insuffisance aortique associee :



7 cas (22 %) d’insuffisance aortique ont été diagnostiqués, chez des patients

porteurs d’'une CIV infundibulaire ou périmembraneuse.

Sur les 3 cas d’insuffisance aortique stade IV, 2 présentaient un prolapsus de la

sigmoide coronaire droite.

Insuffisance aortique

M Pas d'insuffisance aortique
HGradel

U Gradell

HGrade IV

3.3.6. Lésions associées :



Les CIV étaient isolées dans dix cas (31 %) ou associées a des anomalies mineures

telles que :

- un diaphragme sous-aortique (trois cas, 9 %) ;

- une communication interauriculaire (quatre cas, 13 %) ;

- une sténose infundibulaire pulmonaire peu serrée (trois cas, 9 %) ;
- un canal artériel perméable (un cas, 3 %) ;

- le prolapsus d’une sigmoide aortique (deux cas, 6 %) avec fuite aortique (quatre

cas dont trois étaient agés de plus de 16 ans) ;

- un anévrisme du sinus de Valsalva droit (trois cas, 9 %) rompu dans le ventricule

droit dans deux cas.

La connaissance des lésions associées a la CIV est primordiale en cas de nécessité

d’un traitement chirurgical, influengant le choix de la voie d’abord.

3.4. Exploration hémodynamique :

Le cathétérisme, avec notamment mesure des pressions pulmonaires, a été réalisé
chez 8 patients, (25% des cas étudiés) ayant des CIV larges (> 6 mm), et une

altération de la fonction ventriculaire droite suspectée a I'échographie.

4. TRAITEMENT CHIRURGICAL :




L’indication opératoire a toujours été portée sur I'échec d’un traitement meédical

intensif comportant constamment un traitement digitalodiurétique et, plus rarement,

des vasodilatateurs artériels.

Les données recueillies au cours des interventions sont rapportées au tableau 5.

Tableau 5 : Données peropératoires

Temps opératoires Nombre de Pourcentage de
patients la population

Voie d’abord de la CIV :
Atriotomie droite 24 75 %
Aortotomie horizontale 5 16 %
Ventriculotomie droite 1 3%
Atriotomie + Ventriculotomie droite 2 6 %
Fermeture dela CIV :
Patch péricardique 30 94 %
Points séparés 2 6 %
Traitement des lésions associées :
Résection du diaphragme sous-aortique 3 9%
Résection de sténose infundibulaire 3 9%
Fermeture de communication interauriculaire 4 13 %
Plastie tricuspide 4 13 %
Plastie mitrale 1 3%
Ligature d’'un canal artériel 1 3%
Levée de cerclage de I'artére pulmonaire 2 6 %
Plastie aortique 1 3%

4.1. Voie d’abord :




Tous les patients ont été opérés par sternotomie médiane longitudinale.

L’abord de la CIV variait selon son siége et 'anatomie intraventriculaire, ainsi que la

nécessité de pratiquer la cure d’'une lésion associée.

Voie d'abord des CIV

#\/entriculotomie droite
M Atriotomie +
Ventriculotomie droite

i Atriotomie droite

H Aortotomie horizontale

Choix de la voie d’abord des CIV dans notre série :

- la préférence a été a I'abord par l'oreillette droite en soulevant les valves tricuspides
(24 cas, soit 75 %), voie de prédilection de la cure des CIV périmembraneuses (86 %

des CIV périmembraneuses ont été abordées par atriotomie droite) ;

- la voie transaortique a été utilisée dans cinq cas (16 %), principalement pour les
CIV infundibulaires (représentent 80 % des indications de cette voie) ; chez ces cing
patients, deux avaient une insuffisance aortique, deux un anévrisme du sinus de

Valsalva, et un patient avait ces deux Iésions associées ;



- la voie combinée atrioventriculaire droite a été utilisée dans deux cas (6 %) ; ces
deux patients présentaient une sténose médioventriculaire droite pour l'un, et une

sténose infundibulaire pour le second ;

- la voie ventriculaire droite a été utilisée dans un cas (3 %), chez un patient porteur

d’'une CIV musculaire.

4.2. Fermeture de la ClIV :

En dehors de deux cas de CIV fermées par suture directe (toutes les deux avec un
diamétre de 6 mm, l'une infundibulaire, 'autre péri-membraneuse), toutes les autres

ont été fermées par un patch en péricarde autologue (figure 62).

Mode de fermeture

M Patch péricardique

i Suture directe




Patch
péricardique

Figure 62 : Vue opératoire montrant une CIV et le patch péricardique




4.3. Traitement des Iésions associées :

La fermeture de la CIV a été précédée par un cerclage de l'artére pulmonaire
pratiqué au préalable a cause d’'un shunt gauche — droite important avec HTAP chez
deux nourrissons en état précaire.

Les gestes chirurgicaux associés a la fermeture de CIV ont consisté en :

- une résection du diaphragme sous-aortique (trois cas, 9 %) ;

- une résection de sténose infundibulaire (trois cas) ;

- une fermeture de communication interauriculaire (quatre cas, 13 %), 1 cas par
patch, 2 sutures directes de perforations du foramen ovale, 1 fermeture directe de
communication interauriculaire ;

- une plastie tricuspide (quatre cas) ;

- une plastie mitrale (un cas, 3 %) ;

- une ligature d’un canal artériel (un cas) ;

- une levée de cerclage de I'artére pulmonaire (deux cas, 6 %) ;

- une plastie aortique (un cas).

Trois patients ont bénéficié d’un remplacement valvulaire aortique indiqué pour

insuffisance aortique importante et dont le mécanisme était un prolapsus d’une

sigmoide aortique concernant deux cas (figure 63).
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Figure 63 : Vue opératoire d’une fermeture de CIV avec remplacement de la valve
aortigue chez un enfant ayant un syndrome de Laubry-Pezzi




4.4. Données de la CEC :

Les interventions ont toutes été menées sous circulation extracorporelle et
hypothermie modérée sous clampage aortique, la protection myocardique étant

assurée par une solution de cardioplégie cristalloide froide.

4.4.1. Clampage aortique :

Durée du clampage aortique

30 35 40 45 50 55 60 65 70 75 80 85 90 95 100 105
min

On peut constater que la majorité des patients ont bénéficié d’un clampage aortique

d’'une durée inférieure ou égale a 50 minutes (47 %).

La durée moyenne du clampage a été de 54 min, avec des extrémes allant de 30
min a 105 min.



4.4.2. Durée totale de la CEC :

Durée totale de la CEC

60 70 80 90 100 110 120 130 140 150 160 170
min

La durée totale sous CEC a été en moyenne de 96 min, avec des extrémes allant de

55 min a 170 min.



RESULTATS



1. Mortalité opératoire et post-opératoire :

La mortalité opératoire a été nulle dans notre série.

Aucun cas de déceés tardif n’a été noté pendant toute la durée du suivi, qui a été au

minimum de 4 mois et au maximum de 13 ans, avec un suivi moyen de 7,3 ans.

2. Suites postopératoires :

Elles ont été simples chez tous nos patients, en dehors d’'un cas de pneumothorax
droit, rapidement exsufflé, chez un enfant de 10 ans ayant bénéficié d’'une fermeture

par patch d’'une CIV périmembraneuse de 12 mm.



3. Dyspnée postopératoire :

Lors du dernier contrble, 16 patients (50 %) étaient en dyspnée d’effort classe | de la
NYHA. Aucun n’était en stade supérieur.
Tous les patients antérieurement en classe Il ou Ill ont vu leur dyspnée passer en

classe |, voire méme disparaitre.

E Pas de dyspnée

Préopératoire Postopératoire




4. Troubles du rythme et de la conduction :

Nous avons noté un bloc de branche droit dans 47 % des cas dans notre série,

incomplet dans 67 % et complet dans 33 %.

Aucun cas de bloc auriculoventriculaire (BAV) complet postopératoire n'a été

observé de méme que les troubles du rythme.

5. Echocardiographie de controble :

5.1. CIV résiduelle :

Huit patients ont gardé un shunt résiduel minime avec une traduction purement

auscultatoire sans aucun retentissement fonctionnel.

Toutes ces CIV ont d’ailleurs évolué vers la fermeture spontanée.

5.2. Etat des ventricules :

L’échocardiographie a montré une réduction significative du diamétre des cavités

cardiaques gauches et droites.



5.3. HTAP résiduelle :

Une HTAP résiduelle aprés fermeture de CIV était observée chez deux patients, tous
deux agés de plus de 16 ans, et ayant eu une HTAP sévére avant lintervention.

Cette HTAP est restée stable lors du dernier contrble.

En préopératoire, 72 % des patients avaient une HTAP, contre 6 % en
postopératoire ; on peut donc dire que dans notre série la chirurgie a été efficace sur

ce point.

B>70mmHg
2 30-70 mmHg
B <30 mmHg
EHPas dHTAP

Préopératoire Postopératoire




5.4. Insuffisance aortique :

Lors du dernier contréle, seuls deux patients avaient une insuffisance aortique grade

II, F'un ayant antérieurement eu une insuffisance aortique grade lll, 'autre grade Il.

B Grade |V
" Gradell
m Gradel

B Pas d'insuffisance aortique

Préopératoire Postopératoire

6. Endocardite infectieuse :

Aucun cas n’a été observé au cours du suivi.



DISCUSSION



1. EPIDEMIOLOGIE DES CIV :

La CIV isolée est la malformation cardiaque la plus commune,**®*57 représentant au
moins 30 a 40 % de l'ensemble des malformations cardiovasculaires des
nourrissons.!*81%% | 3 prévalence réelle des CIV est toutefois difficile & établir, car

elle differe selon 'age des patients et la méthode de diagnostic.

Avant I'ére de I'échocardiographie, la prévalence estimée sur des données cliniques
variait de 1,35 & 2,94 pour 1 000 naissances.?1 =163 Ajors que le doppler couleur
n’était pas encore disponible, la prévalence des CIV a la naissance était de 2,01 a
3,94 pour 1 000 naissances dans des populations bien circonscrites.!*®* = 1% Avec
'avénement du doppler couleur permettant d’identifier facilement les petites CIV
trabéculées, la prévalence des CIV est devenue nettement plus élevée : 5,5 %o,
5,7 %0, 6,5 %0,1%® 17,9 %o 59 |a pratique systématique, a la naissance, de
I'échocardiographie avec doppler couleur permet de détecter des CIV musculaires
silencieuses, ce qui explique la prévalence trés élevée (53,2 %o et 56,6 %o) des CIV
chez les nouveau-nés a terme ®% et prématurés. 1’ Notons que la prévalence des
CIV chez les nouveau-nés prématurés semble étre similaire a celle retrouvée chez

les enfants nés a terme. 74

L’augmentation constatée de la prévalence des CIV n'est pas due a une
épidémie,*"? comme cela a été suggéré,” mais a une meilleure détection,*"4117!
des la naissance des petites CIV trabéculées, dont I'évolution, marquée par la
fermeture spontanée rapide, " IS8IL7OIL7El aynlique une prévalence plus faible & un

age plus avance.

Dans toutes les études concernant les CIV, aucune prédominance de sexe n’a été

relevée °, et ce y compris dans notre série, le sexe ratio = 1.



Au sein de notre formation, la réparation chirurgicale des CIV représente 14 % des
cardiopathies congénitales opérées, et 20 % des cardiopathies congénitales non

cyanogenes.
La cause des CIV est inconnue dans la majorité des cas.

Une étude finlandaise "' a opposé les possibles effets de facteurs génétiques et
environnementaux durant la grossesse sur I'occurrence des CIV. |l résulte de cette
étude que la consommation d’alcool par la mére durant le premier trimestre est le
premier facteur pouvant induire une CIV, suivie de I'exposition professionnelle aux
solvants organiques. En revanche, le risque d’apparition de CIV ne semble pas étre
associé aux habitudes maternelles de tabagisme, consommation de café, thé ou
cola, prise d’aspirine ou de diazepam. Il n’y a pas non plus de lien avec le travail de
la mére durant le premier trimestre de grossesse, et son exposition a des gaz
anesthésiques, des pesticides, des agents préservateurs ou encore a des

rayonnements X.

Selon Hernandez-Diaz, les antagonistes de I'acide folique, incluant trimethoprim,
triamterene, carbamazepine, phenytoin, phenobarbital, et primidone, peuvent

accroitre le risque de CIV, tandis que I'acide folique peut réduire ce risque. [178]

Des études récentes concluent que I'exposition aux IEC durant le premier trimestre
de la grossesse ne peut étre considérée comme sire et doit étre évitée,”® tandis

que d’autres étudient I'influence de facteurs génique sur la CIV. &%

Il 'y a donc pas encore a I'heure actuelle de consensus sur I'étiopathogénie des
CIVv.



Les formes familiales sont trés rares.

Dans une étude hongroise publiée en 1982 portant sur I'incidence des malformations
cardiovasculaires congénitales chez 246 enfants de 166 patients opérés montre que
seuls 12 enfants sont atteints (4,9 %), la moitié d’entre eux ayant la méme

malformation que leur parent. 8!

En cas d’aberrations chromosomiques, les CIV larges sont fréquentes ; leur
découverte a I'échocardiographie anténatale facilite le diagnostic des anomalies

chromosomiques grace au caryotype feetal.

Les trisomies 13 et 18 comportent une CIV d’admission large dans 80 a 90 % des

cas. O

Dans la trisomie 21, la CIV est la malformation cardiaque la plus fréquente aprés le
canal atrioventriculaire. Notons que ces patients développent une HTAP plus

précoce nécessitant alors une prise en charge chirurgicale plus rapide. '8

La délétion 22ql1l est observée dans 10 % des CIV périmembraneuses étendues

vers le septum infundibulaire avec ou sans mal-alignement. 18!

Les CIV sont observées dans de nombreux syndromes malformatifs parmi lesquels il

convient de citer le syndrome de Pierre-Robin, le syndrome de Cayler et le syndrome

d’alcoolisme foetal. 84



2. TIMING OPERATOIRE :

Les nombreuses études concernant I'histoire naturelle des CIV révelent une forte
incidence significative de fermeture spontanée et de réduction spontanée en taille
des CIV. Ce qui reste inconnu est comment prédire que telle ou telle CIV va se
fermer ou se réduire spontanément. La sélection des patients pour la chirurgie est

donc sujette & débat. !

L’indication opératoire des CIV est fonction :

- du type anatomique,

- de la taille du defect,

- du degré du shunt,

- des résistances vasculaires pulmonaires,

- de la tolérance fonctionnelle,

- des anomalies associées telles que l'insuffisance aortique, la sténose infundibulaire

pulmonaire, etc. (182

La fermeture chirurgicale diminue le risque d’endocardite infectieuse, réduit THTAP,

améliore la symptomatologie fonctionnelle et la survie & long terme. 8¢ =17

L’age jeune ne constitue plus un facteur limitant de la cure compléte, celle-ci peut
étre réalisée méme dans les six premiers mois de la vie avec des résultats

identiques & ceux des patients opérés tardivement. **°!



2.1. Histoire naturelle des CIV :

2.1.1. Evolution des CIV :

Grace a des études rapportant I'évolution spontanée des CIV chez un grand nombre

[35][162][190 — 194]

de patients, il a été possible d’en décrire I'histoire naturelle. Celle-ci

dépend principalement de la taille *** et de la localisation de la CIV.

Les petites CIV asymptomatiques représentent 70 & 80 % des cas %% et ont le
plus souvent une évolution non compliquée.

De nombreuses études longitudinales portant sur les CIV restrictives a faible shunt
rapportent I'excellence du pronostic : croissance normale, absence de signes
fonctionnels, fonction cardiaque normale 1oH92I1%8] ot taux de survie équivalent a

celui de la population générale.

La fermeture spontanée est une modalité évolutive originale et tres fréquente des
CIV. 19 Toutefois, les taux de fermeture sont discordants : dans les années 1970,
des chiffres moyens de plus de 40 % 122 sont cités, mais varient de 9 192 3 75 94 (191
; dans les années 1980 et 1990, des taux de fermetures spontanées de 40 a 80 %
[8][76I[78][197][2001 gont ohservés.

Ces différences sont liees a des imperfections méthodologiques : biais de
recrutement, types anatomiques des CIV non précisés, moyens diagnostiques
imparfaits, nombre élevé de patients perdus de vue, délai d’observation insuffisant.

Pour toutes ces raisons, I'histoire naturelle des CIV reste imprécise.

Cependant, il est clair que I'évolution des CIV est étroitement liée au type

anatomique, 107201202 3 |3 dimension du défaut septal 2829 et 3 |a durée du suivi.
[203][204]



Cette évolution naturelle aboutissant fréquemment a la fermeture spontanée et a une
amélioration clinique ?°! tendrait & reconsidérer les indications chirurgicales, %

adoptant une attitude expectative face aux petites CIV.

Ainsi une étude autrichienne publiée en 2002 portant sur le suivi a long terme de
patients porteurs de CIV considérées comme ne nécessitant pas de fermeture
chirurgicale met en avant la bonne évolution de ces patients, mais insiste également
sur la nécessité d’'un suivi rigoureux afin de détecter et de prendre en charge

précocement toute complication évolutive. 2%7]

Cette étude a porté sur un total de 229 patients porteurs d’une CIV considérée
comme trop petite pour nécessiter une réparation chirurgicale dans I'enfance, chez
lesquels on a noté une tension artérielle pulmonaire normale, un shunt inférieur a 50
%, des résistances vasculaires pulmonaires < 200 dynes.s.cm™, sans insuffisance
aortique associée, asymptomatiques, et sans défaillance cardiaque.

Tous ces patients ont été suivis a raison d’un contréle effectué tous les 1 a 3 ans,
comprenant un examen physique, un ECG et une échocardiographie ; des épreuves
d’effort et un monitorage au Holter ont été pratiqués respectivement dans 140 et 127

cas.

La durée moyenne du suivi a été de 7,4 + 1,2 ans.

L’age moyen des patients lors du dernier contrdle était de 30 + 10 ans.

Les résultats ont été les suivants :

- Fermeture spontanée chez 14 patients (6 %).

- Aucun cas de déces rapporté durant le suivi.

- 4 patients (1,8 %) ont présenté un épisode d’endocardite, tous porteurs d’'une CIV
périmembraneuse, dont deux ont nécessité un remplacement valvulaire aortique, les

deux autres ayant bénéficié d’un traitement médical.



- Fermeture chirurgicale de la CIV : chez les deux patients qui ont bénéficié d’un
remplacement valvulaire, la CIV a été fermée dans le méme temps opératoire ; un
autre patient a été opéré pour rupture d’'un anévrisme du sinus de Valsalva a I'age de
27 ans, et sa CIV a également été fermée. La chirurgie a été indiquée chez
seulement une patiente en raison d’'une mauvaise tolérance hémodynamique due a
sa CIV durant son suivi, malgré le fait qu’a 'dge de 35 ans la patiente était encore
cliniguement asymptomatique.

- L’hospitalisation et/ou un traitement médical ont été nécessaires chez 9 patients, en
dehors de ceux traités pour endocardite et ceux ayant bénéficieé d’'une fermeture
chirurgicale de leur CIV ; 2 patients ont présenté une arythmie supraventriculaire,

jugulée a l'aide d’anti-arythmiques, et 7 patients (3 %) ont bénéficié d’'un traitement
meédical apres avoir développé une HTAP, diagnostiquée a un age moyen de 40 +

11,6 ans.
- Lors du dernier contrble 94,6 % des patients étudiés étaient asymptomatiques.

En conclusion, cette équipe considére que la fermeture chirurgicale des CIV isolées
ne semble pas étre nécessaire dés I'enfance tant que le shunt gauche-droite est < 50
%, et les signes de dilatation ventriculaire gauche absents, lorsque la PAP n’est pas
élevée, et que la CIV reste asymptomatique sans se compliquer d’insuffisance
aortique.

Il est a noter toutefois que ce genre d’attitude expectative ne peut étre adopté que
chez des patients rigoureusement sélectionnés, chez lesquels un suivi minutieux
peut étre réalisé de préférence dans un centre spécialisé, ce qui est

malheureusement difficile dans notre contexte.



2.1.2. Complications des CIV non fermées :

- Les larges CIV non restrictives exposent a des complications précoces, telles que :
. insuffisance cardiaque,
. le retard staturo-pondéral,
. Pinsuffisance respiratoire lors des bronchiolites,
. ’hypertension pulmonaire,

. linsuffisance aortique.

Un travail publié en 1992 portant sur 882 cas de CIV compliquées suivies sur une
période de 17 ans a constaté une mortalité globale de 3 % chez ces patients,

survenant dans deux tiers de cas entre 1 mois et 1 an. %7

- Des cas de mort subite sont rapportés chez le nourrisson 282%! probablement en

rapport avec des arythmies ou une hypertension pulmonaire.

- Le pronostic est aussi déterminé par les malformations extracardiaques majeures,

qui surviennent chez 20 % des patients et qui sont la cause de 50 % des décés. 1%

- A long terme, le risque des CIV larges est dominé par la survenue du syndrome
d’Eisenmenger responsable d’'une cyanose par inversion du shunt due a des

résistances pulmonaires trés élevées.

- L’endocardite bactérienne survient avec une incidence de 14,5 a 24 pour 10 000

patients-année dans des séries anciennes.!®9 Cette complication grave justifie

encore & ce jour 'antibioprophylaxie dans les situations a risque. 291210



- L’association a une insuffisance aortique, réalisant le syndrome de Laubry et

(74

Pezzi, 'Y est une complication évolutive particuliére aux CIV proches de I'anneau

aortique, principalement en cas de siége infundibulaire. %

- La dilatation de I’aorte ascendante ou des sinus de Valsalva, *'? et la présence
d’un anévrisme du septum membraneux ¥ sont des facteurs favorisant la fuite
aortique au cours de I'évolution des CIV membraneuses.

Le mécanisme de la fuite aortique est un prolapsus ou un capotage de la sigmoide
aortique antérodroite dans la CIV, mais d'autres anomalies sont possibles. La
progression de la fuite aortique impose le traitement chirurgical de la CIV avec

valvuloplastie aortique. [224121°]



2.2. Indications chirurqgicales selon la localisation des CIV :

2.2.1. CIV musculaires :

- Les CIV musculaires trabéculées diagnostiquées dés la naissance ont un potentiel
de fermeture spontanée élevé, pouvant dépasser 80 % au cours de la premiere
année. [17][18][78][199][216]

Les CIV trabéculées uniques situées dans les parties moyenne, antérieure et
postéro-inférieure se ferment plus souvent et plus rapidement que les CIV apicales,
776217 ce qui explique que les CIV apicales soient plus fréquentes dans les séries
chirurgicales. #*

La majorité des petites CIV musculaires sont fermées avant 8 a 10 mois, surtout au
cours des premiers mois. [1PI269l1761219]

Les défauts de plus de 4 mm persistent plus longtemps. 7

- Les CIV musculaires de type infundibulaire ou du septum d’admission ont tendance

a persister quelle que soit leur dimension. ?%

Les CIV musculaires de grande dimension ont peu de chances de se fermer

spontanément, mais elles peuvent diminuer de taille et devenir mieux tolérées. 1?24

Le mécanisme de la fermeture s’effectue par croissance musculaire au pourtour de
la CIV. [*°]



La réduction de taille des CIV musculaires se manifeste cliniuement par un
raccourcissement de la durée du souffle qui devient proto- ou mésosystolique. Ces
modifications de I'auscultation prédisent I'évolution des CIV. %2 La disparition du
souffle traduit en général la fermeture compléte de la CIV voire la persistance d’un

shunt minime.

En cas de mauvaise tolérance clinique, la fermeture chirurgicale ou instrumentale
s'impose : cette situation s’observe plus souvent dans les CIV multiples. ??!

Il est & noter que dans le cas de CIV multiples la place du cerclage de l'artére
pulmonaire est non neégligeable ; en effet, malgré I'abandon progressif de cette
technique au profit d’'une fermeture directe des CIV en un seul temps opératoire, elle
reste indiquée chez les patients porteurs de CIV multiples afin de faciliter la
fermeture chirurgicale ultérieure en favorisant 'amélioration clinique du patient et la
fonction ventriculaire droite, réduisant ainsi le risque de complications péri-

opératoires.

Dans notre série, seuls deux cas de CIV musculaires ont été opérées : 'une de 15
mm chez un patient 4gé de 5 ans, 'autre de 20 mm chez un patient agé de 11 ans,
tous deux cliniguement symptomatiques et présentant tous deux une HTAP et une
dilatation des cavités droites, mais également d’autres anomalies associées, le
premier ayant une insuffisance mitrale par dilatation de 'anneau et le second porteur

d’'une CIA associée.



2.2.2. CIV périmembraneuses :

Les CIV périmembraneuses ont un profil évolutif difféerent de celui des CIV
musculaires trabéculées. Elles constituent la grande majorité des CIV larges ou de
taille moyenne qui imposent le recours a la chirurgie avant 'age de 1 an 81?2 majs

la proportion de CIV périmembraneuses opérées varie de 10 a 40 % selon les séries.
[15][28][219][223]

Dans notre étude, les CIV périmembraneuses sont majoritaires, représentant 66 %

des CIV opérées.

Le taux de fermetures spontanées des CIV périmembraneuses varie selon la durée
du suivi et le mode de recrutement des patients : des chiffres variant de 9 a 37 %

sont rapportés dans plusieurs études. 2eI78II191][223]224][225]

La dimension des CIV est le facteur déterminant du pronostic. ?®?% | a fermeture
spontanée des CIV de petite dimension ou de taille moyenne survient plus
tardivement et moins souvent que dans les CIV trabéculées de taille équivalente
[78][107)1226] . par conséquent, elles peuvent persister longtemps et exposer a des

complications tardives a I'adolescence ou chez I'adulte.

L’age moyen des patients au moment de la constatation de la fermeture spontanée
est de 17 a 33 mois, PEI7EIO7TI224 nmaig es patients qui conservent une petite CIV
restrictive peuvent encore avoir une évolution favorable puisque la fermeture
spontanée survient dans environ un tiers des cas a I'adolescence. ?*"! Chez les
étudiants, la CIV reste I'anomalie congénitale la plus fréquente. *?® La fermeture

spontanée a été aussi rapportée chez I'adulte. 122°1230)



Les CIV encore présentes aprés I'age de 6 ans sont le plus souvent de type
restrictif : elles correspondent soit a la persistance d’une petite CIV, soit a I'évolution
progressive vers la diminution de taille de CIV plus larges.

Il est intéressant de noter qu’environ 10 % des CIV non restrictives du nourrisson

peuvent évoluer spontanément vers la fermeture au bout de quelques
années.[35][188][194]

Par ailleurs, de larges CIV peuvent devenir plus petites avec une disparition parallele

des signes cliniques et hémodynamiques.**®!

L’anévrisme du septum membraneux joue un role controversé dans I'évolution des
CIV périmembraneuses.??

Il est présent dans 74 & 77 % des cas,?®*!??! |e plus souvent dans les CIV de petite
dimension ou de dimension moyenne %*2 avec faible shunt.”*¥! || est détectable &
I'échocardiographie au cours des 6 premiers mois!?12242%5] et sa fréquence

augmente au cours des premiéres années.'%?

La probabilité d’observer un
anévrisme du septum membraneux a 20 ans d’évolution est de 98 %.1?%!

La présence d’'un anévrisme du septum membraneux ne semble pas un facteur
déterminant pour favoriser la fermeture spontanée des CIV périmembraneuses,
[29][22511233] hien que la fréquence des anévrismes du septum membraneux soit plus
élevée chez les patients dont la CIV s’est spontanément fermée. 28224

Un souffle systolique plus intense en deux temps,?*!! une déviation axiale gauche
avec bloc de branche droite a [Iélectrocardiogramme (ECG) permettent de
soupconner le développement dun ASM que [I'échocardiographie confirme

facilement.

La présence d’'un ASM favorise la survenue d’un shunt ventricule gauche-oreillette
droite et le développement d’un diaphragme sous-aortique.!??*!
Dans les CIV périmembraneuses, la proximité des sigmoides aortiques et du défaut

septal expliqgue la survenue de prolapsus valvulaire aortique et de régurgitation



aortique dans respectivement 10,6 et 6,8 % des cas.®® La CIV peut étre

partiellement fermée par une sigmoide prolabée.

Ainsi, dans notre série, 3 patients (14 %) porteurs d’'une CIV périmembraneuse
étaient en insuffisance aortique, dont un présentait un prolapsus valvulaire aortique.
Chez ces patients, un remplacement valvulaire a été réalisé dans les 3 cas.

Deux autres patients ont bénéficié d’'une plastie aortique ayant consisté en une

résection de diaphragme sous-aortique.



2.2.3. CIV juxta-artérielles :

Les CIV juxta-artérielles ont des caractéristiques évolutives particuliéres.

La fermeture spontanée est observée seulement chez environ 4 % des patients,

uniquement si le défaut mesure moins de 4 mm.#*®

Ces CIV prédisposent au prolapsus valvulaire aortique (17 a 69 %), a la régurgitation

aortique (16,7 a 36 %) et a 'anévrisme du sinus de Valsalva (9 %).[2**1123711238]

Le diamétre de la CIV est un facteur pronostique important : le risque de déformation
ou de fuite aortique est faible si la taille du défaut est inférieure a 5 mm alors que 64
% des patients avec une CIV de 5 mm ou plus développent une insuffisance

aortique.?

En cas de prolapsus valvulaire aortique, une surveillance échocardiographique tous
les 6 mois est recommandée car le risque d’apparition rapide d’une fuite aortique est

élevé. 2%

Dans notre étude, les CIV juxta-artérielles ont représenté 22 % des CIV opérées.
Tous ces patients étaient agés de plus de 17 ans, hormis deux patients agés de 7
ans porteurs d’anomalies associées ; les CIV mesuraient 15 a 27 mm, sauf pour le
cas d’un patient porteur d’'une CIV de 6 mm mais présentant une HTAP sévére et
une insuffisance aortique grade Il

Par ailleurs, quatre de ces patients (57 %) avaient une insuffisance aortique, deux
par prolapsus de la sigmoide coronaire droite, un par anévrisme du sinus de

Valsalva, et le dernier par diaphragme sous-aortique.



2.3. Indications selon le type hémodynamique des CIV :

Les CIV larges responsables de symptémes fonctionnels, de difficultés respiratoires,
de troubles de la croissance ou d’hypertension pulmonaire doivent étre opérées au
cours de la premiére année. Il n’y a plus lieu de prolonger le traitement médical
pendant plusieurs mois s'il N’y a pas d’amélioration franche de I'état clinique, compte
tenu des bons résultats chirurgicaux actuels.

La pratique de la chirurgie des CIV larges mal tolérées du nourrisson a modifié
radicalement I'évolution des CIV en réduisant la mortalité précoce, ce qui s’est traduit
par une amélioration spectaculaire du pronostic constatée dans les années 1980. 1297
Dans notre contexte, le diagnostic et la prise en charge sont trop souvent retardés,
ne permettant pas d’intervenir dans les premiers mois mais plutét dans les premiéres
années de vie. Ainsi, dans notre série, les CIV opérées mesuraient au minimum 5
mm, mais I'dge au moment de l'intervention a majoritairement été entre 3 et 9 ans,

avec des extrémes allant de 18 mois a 36 ans.

Les CIV périmembraneuses restrictives donnant un shunt volumineux représentent

une situation spéciale. |l s’agit d’enfants de plus de 1 an, peu ou non
symptomatiques, ne recevant aucun traitement médical, chez lesquels il existe une
dilatation importante du ventricule gauche, alors que la pression pulmonaire est
normale. Ces enfants peuvent avoir une CIV a faible shunt a 'adolescence en cas de
réduction progressive de la taille du défaut septal. La tendance actuelle est plutot de
proposer la chirurgie qui assure une guérison définitive alors que I'évolution a long
terme est incertaine.

Ainsi un cas s’est présenté dans notre série, avec une dilatation des ventricule et

oreillette gauches sur une CIV de 6 mm, ayant cliniguement une dyspnée modérée



et des bronchites a répétition, opéré a I'age de 18 mois, et dont la fonction

ventriculaire s’est normalisée en post-opératoire.

Les CIV avec élévation des résistances pulmonaires sont devenues tres rares dans

les pays développés. La chirurgie est formellement contre-indiquée si le cathétérisme
avec test au NO démontre le caractere définitif de la maladie vasculaire pulmonaire
car le risque opératoire est trés élevé et le résultat aboutirait a la situation d’'une
hypertension artérielle primitive beaucoup plus grave que le syndrome
d’Eisenmenger. La décision est plus difficile si les résistances pulmonaires sont a
environ 70 % des résistances systémiques et s'il persiste encore un shunt gauche-
droite avec un débit pulmonaire/débit systémique (QP/QS) autour de 1,5. Apres la
fermeture de la CIV, la pression pulmonaire diminue en général et I'état des patients
s’améliore pour une longue période, mais les résistances pulmonaires restent
souvent élevées avec, a long terme, le risque d’'un développement progressif d’'une

hypertension pulmonaire de niveau systémique.

Les petites CIV_membraneuses restrictives ne relévent pas, en principe, de la

chirurgie, car elles sont parfaitement tolérées et peuvent se fermer plus tard. Cette
attitude peut étre critiquée en arguant que la fermeture de la CIV élimine le risque de
complications tardives telles que I'endocardite bactérienne et I'insuffisance aortique.
Ce raisonnement est aussi fondé sur I'exemple du canal artériel pour lequel la
fermeture est recommandée quelles que soient ses répercussions hémodynamiques.
Par ailleurs, la chirurgie de ce type de CIV aprés I'dge de 1 an est considérée
comme un acte sr. %% Enfin, la cicatrice peut étre limitée a la partie basse du
sternum ou du thorax, ce qui laisse peu de séquelles esthétiques. 2411242

Considérant que la chirurgie a cceur ouvert est une méthode trop agressive pour
prévenir une hypothétique complication tardive, la plupart des centres n’encouragent
pas la fermeture des petites CIV, mais conseillent une surveillance stricte de ces

patients.



Lorsqu’'un prolapsus valvulaire aortique est associé a une petite CIV

périmembraneuse, la chirurgie est indiquée en cas dinsuffisance aortique
cliniquement décelable surtout s’il existe une progression de la dilatation ventriculaire

gauche. 243

Les CIV__infundibulaires juxta-artérielles restrictives posent des problemes

spécifiques liés au risque élevé d’apparition d’'une insuffisance aortique qui s’aggrave

[237]

progressivement avec I'dge du patient. Le risque d’insuffisance aortique

concerne surtout les CIV de plus de 5 mm de diameétre %°!

pour lesquelles la
chirurgie est préconisée de maniere préventive.

En I'absence de prolapsus ou de fuite aortique, 'attitude chirurgicale systématique
dans I'enfance ne semble pas justifiée en cas de petite CIV car, a I'age adulte, la
fuite aortique peut étre absente ou rester discréte 2423 - yne simple surveillance
échocardiographique annuelle suffit.

L’attitude est plus controversée en cas de prolapsus valvulaire isolé ou de fuite
aortique discréte : la tendance actuelle est plutdt en faveur de la chirurgie préventive,
quelle que soit la dimension de la CIV, car cette attitude diminue le risque d’évolution

ultérieure vers une fuite plus importante. 244124%!

Le cerclage de I'artére pulmonaire est réservé actuellement aux nourrissons de faible

poids ou présentant des CIV multiples et parfois lorsqu’il existe des malformations
cardiaques associées. 18

Chez nous, 2 patients (6 %) ont bénéficié d’'un cerclage, dont la levée a été réalisée
au moment de la fermeture des CIV ; ces patients avaient, au moment de la seconde
intervention au cours de laquelle le cerclage a été levé, un gradient VD/AP

respectivement > 60 et > 100.

La chirurgie est parfois retardée chez des enfants relativement stables dont la CIV

est techniquement difficile a réparer, telle qu’'une CIV apicale.



3. QUELLE TECHNIQUE ?

3.1. Quelle voie d’abord ?

La voie d’abord la plus employée est la sternotomie médiane 242471

o 1248][249]

, bien que
certaines équipes utilisent une thoracotomi
Dans notre série, une sternotomie médiane classique a été pratiquée dans tous les

cas.

Le choix de la voie d’abord de la |ésion est fonction de la localisation et de la taille de
la CIV.

La plupart des communications périmembraneuses et bon nombre de
communications trabéculées peuvent étre fermées par voie atriale droite.”*” Cette
voie reéduit significativement l'incidence des blocs de branche droit complets,

fréquemment rencontrés aprés une ventriculotomie. 24252

Les communications du septum d’admission peuvent nécessiter une désinsertion
du feuillet septal de la tricuspide afin de faciliter leur exposition.!2>32%4
Cette technique, en désinsérant le feuillet septal de la tricuspide, permet d’améliorer

I'exposition de la CIV et d’en faciliter donc la fermeture chirurgicale (figure 64).

Une ventriculotomie gauche apicale peut étre la meilleure voie d’abord pour

certaines communications musculaires multiples 2525

et pour les CIV
apicales,®2%8l gy prix d'un risque opératoire initialement élevé, plus faible

actuellement, 259 —261]

La voie d’abord chirurgicale peut étre celle de la Iésion associée, comme ce fut le

cas de cinq de nos patients ages de plus de 16 ans et qui présentaient une fuite



aortique significative (trois cas) et un anévrisme du sinus de Valsalva (deux cas) et

qui a consisté en une aortotomie.

La ligne en pointillés représente le trait d’incision qui doit étre pratiqué pour relever la valve
tricuspide.

Pour améliorer la visibilité de la CIV, le feuillet de la valve est incisé a 1 — 2 mm de 'anneau,
et est paralléle a celui-ci.



Figure 64 : Schémas montrant une CIV du septum d’admission, dont la visualisation
est améliorée aprés écartement du feuillet septal de la valve tricuspide “>°

3.2. Quelle technigue de fermeture ?

Les petites CIV trabéculées peuvent étre fermées par suture directe.**
Les CIV périmembraneuses sont généralement fermées par patch.

Ce sont les CIV musculaires trabéculées, particulierement les CIV apicales et les CIV
multiples qui posent le plus de problemes. Leur traitement chirurgical est souvent
associé a une mortalité opératoire importante et a des complications telles que
dysfonctionnement ventriculaire et bloc cardiaque complet.!?¢?

De nombreuses techniques de fermeture ont été proposées, témoignant de
'absence de méthode satisfaisante. La persistance de CIV résiduelles est la cause
principale de décés postopératoire,?*® amenant les équipes chirurgicales & imaginer

des techniques variées.

La mise en place, par voie auriculaire, d’'un grand patch couvrant le septum apical
est une alternative intéressante, ?°® mais elle n’évite pas toujours la ventriculotomie
gauche, et s’accompagne d'une mortalité opératoire non négligeable et d’une

mortalité élevée en cas de réintervention.

Une équipe japonaise a expérimenté la fermeture des CIV trabéculées a I'aide de la
felt sandwich technique, consistant a déployer des doubles patchs en sandwich de
part et d’'autre de chaque CIV, évitant ainsi la ventriculotomie, et a publié ses
résultats & propos de 36 cas consécutifs en 2006. 2°4 Ses conclusions ont été trés
positives tant au niveau de sa faisabilité que de son innocuité, en notant toutefois
gue la pose de multiples patchs peut perturber les mouvements du septum
interventriculaire, pouvant entrainer des dysfonctionnements ventriculaires

postopératoires.



De plus, 1 patient porteur d'une trisomie 21 est décédé le lendemain de son
intervention suite & un acces hypertensif pulmonaire, et 1 patient a présenté un bloc
auriculoventriculaire complet ayant nécessité la pose d’'un pacemaker. Dans les
résultats a moyen terme, 2 cas de déces tardif ont été rapportés, I'un par mort subite
suite a une arythmie ventriculaire deux ans aprés l'intervention, l'autre décés est
survenu suite & une pneumonie sur terrain de bronchomalacie six mois aprés son
intervention. 2 patients ont nécessité une réintervention pour fermeture de CIV
résiduelles ; il a alors été constaté que le patch posé initialement avait été recouvert

par une prolifération de tissu endocardique.

Notons qu’en cas de CIV multiples, il est recommandé de ne pas sectionner la bande

musculaire passant entre deux CIV, comme cela sera décrit plus loin.

Ainsi, la technique de l'oblitération septale obligue semble représenter une bonne
solution de fermeture de ces CIV 2% I'utilisation d’un patch péricardique 2% ne
semble en effet pas laisser de shunt résiduel significatif.

Dans notre série, les CIV ont été fermées dans la majorité des cas par un patch en
péricarde autologue traité par de la glutaraldehyde. La constatation de Black sur
I'absence de shunt résiduel significatif suite & une oblitération par patch péricardique

a été confirmée chez nos patients.

Les patchs utilisés pour la fermeture des CIV peuvent étre autologues ou
synthétiques (figure 65).

Une comparaison récente de deux types de patchs synthétiques en
polytetrafluorethylene (PTFE) : le GORE TEX Cardiovascular patch (GRTX) et le
BARD Edwards Outflow Tract Fabric knitted PTFE (BARD), conclue a de meilleurs

résultats avec les BARD.?%"]



Fiqure 65 : Patch PTFE

La fermeture des CIV musculaires uniques ou multiples a l'aide de prothéses
endocardiaques placées en peropératoire®®®?®! oy lors d’un cathétérismel?”°12!

semblerait étre une solution appropriée.

L'utilisation de colle biologique pour la fermeture de petites CIV apicales pourrait
permettre d'étendre les indications de correction par voie atriale droite exclusive. Des

résultats prometteurs ont été rapportés avec cette alternative. 2721273

Des études expérimentales sur des cochons sont actuellement en cours, offrant de

nouvelles perspectives d’avenir ; le but conjoint de ces différentes études est de



permettre une fermeture la moins invasive possible, grace notamment a I'assistance
robotique®” ou encore par la pose d’'un patch par voie transcathéter.[*!127¢!

L’état des résistances vasculaires pulmonaires est également un élément important a
prendre en compte dans l'indication de la technique a employer, ces situations étant

souvent liées a un taux significatif de morbidité et de mortalité

Selon une étude conjointe menée par des équipes américaine, ukrainienne et croate
et publiée en 2005, les CIV larges avec des RVP élevées peuvent étre fermées avec

un faible taux de morbidité et mortalité par un double patch. ?" 281 91 enfants, ayant

une moyenne d’age de 4 + 3,1 ans, ont bénéficié de cette technique consistant en

une imbrication de deux patchs classiques. La mortalité postopératoire précoce a été
de 7,7 % (7 cas), et 7 autres patients sont décédés plus tardivement.

Ainsi, cette technique simple a permis d’opérer ces patients a risque sans avoir
recours a du matériel ou une médication sophistiquées, réduisant ainsi le risque

d’HTAP aigue postopératoire auquel sont exposés ces patients.

Dans notre série, toutes les CIV ont été fermées par un patch péricardique autologue
traité par la glutaraldehyde, en dehors de 2 cas pour lesquels de simples points
séparés ont été suffisants; ces 2 CIV mesuraient 6 mm, et étaient l'une
périmembraneuse, I'autre infundibulaire, chez des enfants respectivement agés de 5

et 7 ans.



3.3. Fermeture transcathéter des CIV :

La fermeture percutanée promet une approche révolutionnaire du traitement des
patients ayant une CIV symptomatique. Les CIV peuvent étre fermées sans
sternotomie, sans CEC, et avec une convalescence relativement courte, et donc un
séjour hospitalier bref.

Cependant, cette technique comporte quelques risques, incluant des embolisations
de matériel, des blocs auriculo-ventriculaires,?”*8% des insuffisances valvulaires
aortiques, des atteintes de la valve tricuspide, ou encore une hémolyse transitoire.

Il est donc primordial de peser attentivement le poids des risques que comporte cette
procédure en gardant a I'esprit I'histoire naturelle des CIV non traitées afin de ne pas

abuser de cette technique.®!

Une équipe chinoise a publié en 2008 les résultats de son expérimentation d’'une
prothése a double disque modifiée posée par voie transcathéter chez 412 patients et

donnant de trés bons résultats.'”®? Les patients étaient agés de 3 & 65 ans, avec une

BN

moyenne d’dge de 16,4 + 9,1 ans, avec des CIV mesurant 3 a 15 mm a

I'échocardiographie, et un rapport QP/QS allant de 1,6 a 2,3 (moyenne de 1,9 + 0,4).

Les protheses choisies mesuraient 4 a 20 mm de diamétre.

Cette technique a été auréolée de succeés dans 96,6 % des cas; 6 patients ont
présenté un BAV de 3° degré qui a régressé aprés 3 semaines. Aucun patient n’a
nécessité de pacemaker permanent. Chez 3 patients la prothése s’est délogée, mais
le matériel a pu étre récupéré et redéployer dans 2 cas. Durant les 2 ans de suivi,
aucun shunt résiduel significatif ni de complications liées a la prothése n’ont été
rapportes.

Les CIV périmembraneuses représentent le type le plus fréequemment indiqué pour

ce type de technique.!?83I284285] 5ssj bien chez I'enfant que chez I'adulte.?®?!



Une étude comparative 2" de la fermeture de CIV par chirurgie a coeur ouvert et de
la fermeture percutanée, publiée en 2006, a été menée aupres de 121 patients ages
de 2 a 18 ans, dont 48 ont été traités par voie chirurgicale et 73 par voie
transcathéter a I'aide d’'une prothése de type Amplatzer. Les critéres de comparaison
mesurés ont été le taux de réussite, les complications rencontrées, le colt de

I'intervention et la durée de I'hospitalisation et de la convalescence.

Les taux de réussite dans les deux groupes ont été similaires (48/48 en chirurgie soit
100 %, contre 71/73 avec 'Amplatzer soit 97 %).

Des complications ont été rencontrées dans 5,5 % des cas (4 patients) avec
'Amplatzer, et dans 8,3 % des cas (4 patients) dans le groupe chirurgical. Ces
complications n’ont pas nécessité de thérapeutique chez 52 % des patients
chirurgicaux, contre 19 % dans le groupe a Amplatzer.

Les durées de séjour hospitalier et de convalescence ont été significativement plus
courts dans le groupe Amplatzer (séjour hospitalier moyen de 3 jours, contre 9 jours
en chirurgie ; convalescence moyenne respectivement de 2 semaines contre 6

semaines), alors que le colt a été similaire dans les deux groupes.

Cette étude a donc conclu a des taux de réussite équivalents, avec toutefois plus de
complications notées dans la cohorte chirurgicale, dont la majorité étaient des
complications mineures, ne nécessitant pas de changements quant aux indications
opératoires. La durée du séjour hospitalier et la convalescence ont été
significativement plus courts dans la série des patients ayant bénéficié d’'une
fermeture percutanée, tandis que le colt des deux techniques sont similaires.
Néanmoins, I'habilité du chirurgien a fermer toute CIV, quelle que soit son anatomie,

reste un atout important pour la technique chirurgicale.



4. CIVDE L’ADULTE :

Les CIV qui persistent a Iadge adulte sont en majorité des CIV
J
périmembraneuses,?®® car les CIV musculaires ont le plus souvent évolué vers la

fermeture spontanée dans I'enfance et les autres variétés de CIV sont trés rares.
[289][290][291]

Notons tout de méme qu’une fermeture spontanée des CIV périmembraneuses est

encore possible chez I'adulte.[?2%2%0!

Les CIV restrictives avec shunt gauche-droite modéré ont un pronostic excellent a

moyen terme avec peu de complications.*® Les patients sont a labri de

188112301 ot |eur fonction ventriculaire gauche est

[46][230]

complications hémodynamiques |
normale a l'angiographie nucléaire au repos (292 ot 3 I’échocardiographie.
Toutefois, la fraction d’éjection des ventricules n’augmente pas a I'effort comme chez
les sujets normaux,”®? bien que la capacité d’effort soit considérée comme

normale.?39

Un anévrisme du septum membraneux réduit la taille de la CIV mais est associé a
[213] .

des complications sérieuses
- prolapsus valvulaire aortique (47 %),

- régurgitation aortique (29 %),

- insuffisance tricuspide (17 %),

- endocardite bactérienne (14 %).

La chirurgie préventive des anévrismes du septum membraneux a été recommandée

pour éviter ces complications.



D’autres études mettent 'accent également sur les risques infectieux et les risques
e [229][288]

d’insuffisance aortique des petites CIV de 'adult

Prés de 20 % des adultes avec une CIV ont une fuite aortique de degré variable.!??

Avant 'ére de I'échocardiographie, lI'incidence de la fuite aortique était estimée a 4,3
pour 1 000 patients-années.*%?

Parmi les cardiopathies congénitales de I'adulte compliquées de greffe bactérienne,

¢ [293].

les CIV représentent le groupe le plus importan . 'endocardite infectieuse

survient chez 11 a 15 % des patients 22?1288 avec un risque accru en cas de fuite

aortique et d’anévrisme du septum membraneux.?*?!

A long terme, le risque d’apparition de troubles du rythme auriculaire ou ventriculaire
£ [229]
é.

a ete signal

Les CIV responsables de shunt gauche-droite encore important peuvent évoluer vers

'apparition tardive d’insuffisance cardiaque gauche ou d'une hypertension
o [204][295]

pulmonaire avec insuffisance cardiaque droit
Les CIV vieillies qui évoluent vers une HTAP posent un probleme thérapeutique
particulier : en plus d’étre délicates a opérer, elles sont parfois a la limite du
syndrome d’Eisenmenger qui, lui, contre-indique la chirurgie. Afin de distinguer celui-
ci d’'une HTAP évoluée une exploration par cathétérisme cardiaque est nécessaire,
afin de mesurer directement la pression dans les cavités cardiaques et les
vaisseaux, d’évaluer le degré du shunt par la mesure de 'oxymétrie, de calculer le
rapport des résistances pulmonaires/résistances systémiques ou mieux les
résistances artériolaires pulmonaires aprés la mesure de la consommation en
oxygene et de tester, si besoin, la vasoréactivité pulmonaire en administrant des

agents vasodilatateurs pulmonaires.



Le syndrome d’Eisenmenger est une complication des larges CIV qui n’ont pas été

opérées dans l'enfance ou qui étaient d’'emblée associées a des résistances

pulmonaires fixées. 12°¢!

Pulmonary artery
Aorta

Left
ventricle

Right
ventricle

Figure 66 : Représentation schématique du shunt au cours du syndrome
d’Eisenmenger associé a une ClV 2%
La vignette rappelle les modifications histologiques au niveau des artéres pulmonaires.

Un patient porteur d’'un syndrome d’Eisenmenger a un large shunt gauche-droite,
responsable d’une altération du lit vasculaire pulmonaire, d’ou I'élévation des
résistances pulmonaires et linstallation insidieuse de I'HTAP ; [l'élévation des
pressions des cavités droites entraine une inversion du shunt qui devient droite-

gauche.



Les atteintes histologiques initiales (hypertrophie de la média des artéres
pulmonaires, prolifération et fibrose intimales et sténose des capillaires et des petites
artérioles) sont potentiellement réversibles. 2°7]

Toutefois, au cours de la progression de la maladie, des transformations
morphologiques avancées (lésions plexiformes et nécrose artériolaire) sont
irréversibles. 1l en résulte une oblitération d’une grande partie du lit vasculaire
pulmonaire, conduisant & une élévation des résistances vasculaires pulmonaires. 2%
Lorsque celles-ci se rapprochent ou dépassent les résistances systémiques, le shunt

est inversé.
Avec I'évolution du shunt droite-gauche apparait la cyanose.

Les palpitations sont fréquentes, le plus souvent liées a une fibrillation auriculaire ou

a un flutter.

Des symptébmes d’hyperviscosité peuvent apparaitre, secondaires a la désaturation

artérielle.

Une hémoptysie peut étre rapportée, résultant d’un infarcissement pulmonaire ou de
la dilatation puis la rupture d’'une artére ou d’une artériole pulmonaires, ou encore
d’un vaisseau collatéral aortico-pulmonaire.

Les patients ayant une désaturation artérielle accompagnée d’hémoptysies sont

exposés aussi bien aux hémorragies qu’'aux thromboses. 29 =302

Des AVC peuvent étre rencontrés dans I'évolution du syndrome d’Eisenmenger, dus
a un embole paradoxal, une thrombose veineuse d’'un vaisseau cérébral, ou d’une
hémorragie intracranienne. De plus, ces patients développent un risque important

d’abceés cérébral.



D’autre part, certains patients peuvent présenter des syncopes liées a une éjection

cardiaque inadéquate, ou, plus rarement, a I'arythmie.

Enfin, ces patients sont exposés au risque de mort subite. 2% Les efforts physiques
et la grossesse sont d’ailleurs contre-indiqués en raison de ce risque €levé de mort

subite.

A I'examen physique, on retrouve un hippocratisme digital et une cyanose, dont la
séverité dépende de I'importance du shunt droite-gauche.
A l'auscultation, le murmure de la CIV disparait lorsque se développe le syndrome

d’Eisenmenger.

L’ECG montre une hypertrophie ventriculaire droite. Une arythmie auriculaire peut
étre présente.

La radio thoracique révéle de proéminentes arteres pulmonaires, et une réduction du

réseau vasculaire périphérique. La taille du coeur est normale.
A 'ED, on retrouve des signes de surcharge ventriculaire et ’HTAP. [s04]

La cathétérisation peut étre indiquée en cas de suspicion de syndrome
d’Eisenmenger, dans un but d’évaluation de la sévérité de latteinte vasculaire

pulmonaire, et de quantification de I'importance du shunt.

La survie moyenne de ces patients est de 80 % a dix ans, 77 % a quinze ans, et 42

[305]

% a vingt-cing ans. B%°%! Ces patients peuvent donc vivre au-dela de 40-50 ans,*%?

mais sont menacés de complications vitales.



Les vasodilatateurs pulmonaires (oxygéne, inhalation de NO, ou injection

d’adenosine ou d’epoprostenol) permettraient la réversibilité de 'HTAP.

La prise en charge de ces patients comporte essentiellement des mesures
symptomatiques visant a limiter I'hyperviscosité sanguine liée a la polyglobulie, en
évitant les traitements contraignants (oxygénothérapie, saignées répétées) ou

dangereux (anticoagulant, antiagrégant).

La chimiothérapie antiérythrocytaire par I'’hydroxyurée est un moyen efficace pour

stabiliser la polyglobulie a un niveau acceptable.

La transplantation cardiopulmonaire est la seule issue des formes mal tolérées, mais
les résultats a moyen terme sont décevants en raison des rejets aigus ou

chroniques.



5. LE SYNDROME DE LAUBRY-PEZZI :

L’association d’une insuffisance aortique a une communication interventriculaire, ou
syndrome de Laubry-Pezzi, ne doit pas étre méconnue en raison de I'aggravation du

shunt qu’elle induit (figure 67).

L’insuffisance aortique accompagne particulierement les CIV infundibulaires et

périmembraneuses. %]

A lage adulte, prés de 20% des patients atteints de CIV développent une fuite
aortique de degré variable.?*

Le mécanisme habituel de cette fuite est un prolapsus ou un capotage de la
sigmoide antéro-droite dans la CIV entrainant une diminution du shunt, une
obstruction de la voie de chasse du ventricule droit et un anévrisme du sinus de
Valsalva droit./*"]

Lorsqu’un prolapsus est présent, celui-ci peut partiellement obturer la CIV, pouvant

atténuer la symptomatologie de la CIV.

La fuite aortique a tendance a se majorer avec le temps.

Une équipe de Hong Kong % a conclu en 2001 & I'importance d’'un timing optimum
quant a lindication chirurgicale des CIV infundibulaires avant le développement de
déformations des sigmoides aortiques. Ces CIV, si elles sont de taille > 5 mm
devraient étre fermées dés que possible afin de prévenir la formation d’'un prolapsus
et d’une fuite aortique.**

Dans leur étude, sur 139 patients asymptomatiques suivis pour CIV infundibulaire,
102 patients ont développé un prolapsus aortique, chez lesquels une fuite aortique a
été retrouvée dans 78 % des cas.

De plus, ils ont noté une augmentation de la prévalence de ces deux complications

avec la durée d’évolution de la maladie (tableau 6).



Age des patients
1 an 5 ans 10 ans 15 ans
Complication aortique
Prolapsus aortique 8 % 30 % 64 % 83 %
Fuite aortique 3 % 24 % 45 % 64 %

Tableau 6 : Prévalence des prolapsus et fuite aortiques chez des patients suivis
pour ClV infundibulaire

Néanmoins la prévention de [Iapparition de [linsuffisance aortique ou le
ralentissement de sa progression par la fermeture chirurgicale de la CIV restent

encore controversés, OB

Toutefois la fermeture de la CIV par patch associée a une valvuloplastie aortique
donne des résultats satisfaisants sur la fuite aortigue dans la majorité des séries

chirurgicales, avec un effet bénéfique allant au-dela de 80% dans toutes ces séries.
[215][312][313]

De plus, une étude américaine publiée en 1990 portant sur le suivi pendant 43 ans
de 92 patients porteurs d’'une CIV accompagnée d’une fuite aortique, dont 50 ont
bénéficié d’'une fermeture de la CIV avec valvuloplastie, a révélé une durabilité de la
valvuloplastie raisonnable, avec des résultats de 76% a 12 ans, et de 51% a 18

ans.B

Enfin, une équipe chinoise a récemment comparé la fermeture par suture directe et
la fermeture par un petit patch des CIV infundibulaires compliquées d’un prolapsus
de la sigmoide aortique coronaire droite avec régurgitation aortique. Cette étude
publiée en 2006 et menée sur une cohorte de 46 patients présentant un prolapsus de




la valve aortique, dont 19 ont bénéficié d’'une fermeture par suture directe et 27
adressés en chirurgie.*!

Sur les cas de fermeture par suture directe 7 patients n’avaient pas de fuite aortique
avant lintervention, et l'un d'entre eux en a développé une durant le suivi
postopératoire. Chez les 12 autres patients qui étaient porteurs d’'une fuite aortique
modérée, celle-ci a été réduite dans 4 cas, et inchangée chez 6 patients. La fuite
aortique a été aggravée chez 2 patients qui ont nécessité une seconde intervention
pour plastie voire remplacement valvulaire.

Dans le groupe des patients dont les CIV ont été fermées a l'aide d'un petit patch,
sur les 8 patients qui ne présentaient pas de fuite aortique préopératoire, un seul
patient a développé une fuite aortique postopératoire. Chez les 19 autres patients qui
présentaient une fuite aortique modérée, celle-ci a été réduite chez 15 patients, et
inchangée dans 4 cas.

Les résultats de cette étude montrent une meilleure efficacité et innocuité de la

fermeture par patch par rapport a la fermeture par suture directe.

Dans notre série, en préopératoire, nous avons noté quatre cas de fuite aortique,
tous agés de plus de 16 ans, dont trois de grade IV, ayant nécessité un
remplacement valvulaire aortique. Le mécanisme de la fuite était celui d’'un prolapsus
de la sigmoide coronaire droite dans deux cas, compliqué d’un anévrisme du sinus
de Valsalva dans un cas. La résection de la poche anévrismale avec fermeture de
I'orifice anévrismal par un patch péricardique était associée au remplacement
valvulaire aortique et a la fermeture de la CIV par un patch péricardique.

Lors du dernier contréle, la fuite aortique était de grade Il chez deux patients, I'un

ayant été en grade lll avant l'intervention, I'autre en grade Il.

L’intervention chirurgicale et la valvuloplastie ont donc été globalement bénéfiques

sur la fuite aortique dans notre série.
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[l;ig]ure 67 : Schéma montrant une CIV juxta-artérielle vue depuis le ventricule droit
1

Le haut de la CIV est formé par les sigmoides aortiques et pulmonaires, constituant son bord
membraneux ; le bord musculaire est constitué par le septum infundibulaire qui délimite la
CIV. Le prolapsus de la valve sigmoide antérieure au travers de la CIV est montré par la
fleche.

AoS : Sigmoide aortique

PV : Valve pulmonaire

PI1 : Infundibulum pulmonaire
IVS : Septum interventriculaire



6. EVOLUTION POST-OPERATOIRE :

6.1. Mortalité opératoire et tardive :

6.1.1. Mortalité opératoire :

L’amélioration des techniques opératoires, de la protection myocardique et de la
réanimation périopératoire ont considérablement diminué la mortalité et la morbidité

opératoire 1189,

Cette mortalité est variable de 1 & 10% selon les séries, 1317 ~ 321133l

La mortalité actuelle apres chirurgie des CIV uniques est tres faible, inférieure a 2 %.
[83][107][254][322]

Ce taux augmente avec le caractere multiple de la CIV, le degré de 'HTAP et

I'association a d’autres malformations, en particulier, la présence d’une insuffisance
aortique, [11418911323]

Le décés postopératoire peut étre en rapport avec une augmentation brusque de la
pression pulmonaire chez des patients ayant des résistances pulmonaires élevées.
Grace au monitorage de la pression pulmonaire et a I'utilisation du NO, B2 j| est

devenu maintenant plus facile de contrdler les poussées d’hypertension pulmonaire.

Dans notre série, le nombre réduit des patients peut expliquer I'absence de mortalité

opératoire.



6.1.2. Mortalité tardive :

La mortalité tardive dépend de I'age au moment de l'intervention et des résistances

artérielles pulmonaires.
Otterstad et al. 8 ont démontré dés 1986 que la survie est identique a celle d’'un
groupe témoin de méme age et sexe, si la fermeture a été effectuée a un age

précoce.

Dans notre série, aucun cas de mortalité tardive n’a été constaté.



6.2. Complications post-opératoires :

Bien que le pronostic des CIV opérées soit excellent, des complications tardives ne

sont pas rares.

6.2.1. Troubles de conduction :

6.2.1.1. Bloc auriculo-ventriculaire :

Le trouble conductif postopératoire le plus grave est le BAV complet, dont I'incidence

est variable de 0 a 4% 11891325 -327]

En dehors des cas de variations biologiques imprévisibles, cette complication est le
plus fréquemment liée a la conduite de la procédure chirurgicale en elle-méme. En
effet, la fermeture de la CIV est habituellement achevée par l'insertion d’'un patch,
arrimé a l'aide d’une suture continue ou de sutures discontinues. Au cours de cette
manceuvre, réalisable par I'intermédiaire d’'un abord atrial, ventriculaire ou artériel,
des tractions et tensions sont nécessaires a I'obtention d’'une exposition chirurgicale
satisfaisante. Le systeme conductif, plus particulierement le faisceau de His et ses
branches, a presque toujours des rapports trés proches aux bords de la CIV, et est
par conséquent trés exposé durant le passage de chacun des points. 228!

Le BAV est donc souvent observé apres fermeture de CIV de type

périmembraneux.??

Dans une étude publiée en 2006 étudiant l'incidence des BAV apres fermeture
chirurgicale de CIV isolée portant sur 996 patients opérés sur une période de 26 ans,
parmi lesquels 7 patients (0,7 %) ont présenté un BAV complet. ®%! |’équipe

d’Andersen a conclu que les cas de BAV étaient indépendants de la voie d’abord



empruntée et du choix du chirurgien de détacher ou non le feuillet septal de la valve
tricuspide.

Certains de leurs cas de BAV auraient pu étre évités si la connaissance des trajets
des voies de conduction avait été respectée. Ainsi, un patient présentait deux CIV,
'une périmembraneuse et 'autre musculaire, avec une bande musculaire passant
entre elles ; le chirurgien a sectionné cette bande, alors qu'il est aujourd’hui établi
que le faisceau de His traverse le plus certainement ce type de bandes musculaires
(figure 68).
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Figure 68 : Schéma montrant la disposition du systtme de conduction lorsque la
voie de conduction atrioventriculaire traverse une bande musculaire séparant des
CIV périmembraneuse et musculaire 2%

a. Les feuillets de la valve tricuspide sont montrés in situ.

b. Les feuillets de la valve tricuspide sont rétractés.

Chez un autre patient, une zone de déhiscence a été observée entre les valves
tricuspides septale et antéro-supérieure ; une suture a été faite dans le bord fibreux
de la CIV a ce point-la, qui est trés certainement un site ou le faisceau
atrioventriculaire pénétre depuis I'apex du triangle de Koch vers la créte du septum

interventriculaire musculaire (figures 69 et 70).
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Figure 69 : Schéma montrant le site par lequel devraient passer les voies de

conduction en cas de CIV périmembraneuse #%!
Cette zone est visible par le chirurgien lorsqu’il reléve le feuillet septal de la valve tricuspide

aprés un abord atrial droit.
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Figure 70 : Schéma montrant la pénétration des voies de conduction a travers le
corps fibreux central a [l'apex du triangle de Koch lorsque la CIV est
périmembraneuse B8l




Dans deux autres cas, le chirurgien a constaté la présence d’un straddling et
overriding de la valve tricuspide. Le chevauchement de la jonction atrioventriculaire
droite, avec en conséquence un malalignement entre les composants du septum
atrial et ventriculaire, est une situation ou il est connu que, lorsque s’additionne une
CIV périmembraneuse, les voies de conduction ne proviennent plus d’un nceud
auriculoventriculaire habituel, mais d’'un nceud ectopique. Ce nceud est formé au
niveau du site ou le malalignement du septum ventriculaire rencontre la jonction
atrioventriculaire droite (figure 71).

Malalignement du septum
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\,) Apex du triangle de Koch

Figure 71 : Schéma montrant la disposition habituelle des voies de conduction, vue
par le chirurgien aprés un abord atrial droit, en cas de straddling et overriding de la
valve tricuspide %%

Notons que le faisceau ne provient pas du nceud atrioventriculaire normal situé a I'apex du
triangle de Koch.

Beaucoup d’auteurs, comme Godmann et al. **% ont constaté que les patients qui
ont le plus de risque de développer un BAV complet tardif sont ceux qui ont un BAV
complet transitoire en postopératoire immédiat et qui, lors du retour en rythme
sinusal, vont présenter un bloc de branche droit associé a un hémibloc antérieur
gauche. Cela a été constaté également dans la série de Blake et al. dans les années
1980. [32°]



Quelle que soit son origine, le BAV constitue le plus souvent une indication de la
pose d'un pacemaker permanent, imposant donc un retour au bloc opératoire du
patient, avec tous les risques que ca implique en terme de morbidité et de mortalité
cumulée. B!

Le bloc auriculoventriculaire complet postopératoire est donc une complication grave
dont l'incidence a beaucoup diminué dans les séries récentes, #1254322 grace & une
meilleure connaissance de l'anatomie des CIV et a 'amélioration des techniques

chirurgicales.®®® Le risque actuel de bloc auriculoventriculaire est inférieur & 1 %.

Lors du suivi, aucun de nos patients n’a présenté de BAV complet.

6.2.1.2. Bloc de branche droite :

Un bloc de branche droite complet est un signe électrocardiographique assez
commun apres fermeture de CIV méme lorsque le patient n'a pas eu de
ventriculotomie. 21231

Il était observé dans 50% dans notre série, complet dans 14 %.

Son incidence varie de 18 a 100 % selon les études. 1832511332 - 334]

La voie atriale droite permet de diminuer lincidence des troubles conductifs

intraventriculaires, mais cette voie atriale droite ne met pas a 'abri de BAV tardifs.
[327]

6.2.2. Troubles du rythme :

Des troubles du rythme peuvent apparaitre aprés chirurgie, rarement responsables
de symptémes, mais I'enregistrement holter décele, dans la moitié des cas environ,
des arythmies auriculaires ou ventriculaires le plus souvent bénignes. %!

La voie d’abord atriale ou ventriculaire influence peu l'incidence des troubles du

rythme. 31



6.3. Anomalies résiduelles post-opératoires :

6.3.1. Anomalies résiduelles hémodynamiques :

Des anomalies hémodynamiques peuvent persister : des altérations de la fonction
ventriculaire gauche au repos ou a l'effort ont été décrites longtemps aprés la
chirurgie %, en rapport avec la surcharge volumétrique préopératoire ou avec une

protection myocardique insuffisante.

Dans notre étude, nous avons noté une réduction significative du diamétre des

cavités cardiaques gauches et droites.

6.3.2. HTAP résiduelle :

Certains patients opérés d’'une CIV gardent une HTAP résiduelle. Ces patients sont
devenus heureusement rares depuis que la fermeture est faite de plus en plus
précocement.

Dans notre série, deux patients agés respectivement de 19 et de 30 ans ayant eu
une HTAP sévere avant l'intervention, ont gardé une HTAP résiduelle en I'absence

de tout shunt ou d’anomalie résiduelle.



6.3.3. CIV résiduelles :

Les CIV résiduelles s'observent dans 2 a 34 % des cas. 1413E11890323]
Une CIV résiduelle est observée dans un tiers des cas a I'échocardiographie
transoesophagienne peropératoire 7 et dans 39 % des cas au contrdle

échocardiographique transthoracique postopératoire.*??

Elles sont fréquemment négligeables, sans aucun retentissement hémodynamique,
ne nécessitant pas de réintervention. %2123 || s'agit presque toujours de petits flux
résiduels situés au pourtour du patch qui disparaissent spontanément au cours des
premiers mois aprés lintervention.®*”! Peu de patients (8 %) ont encore une CIV

résiduelle a distance de I'intervention.%

Cette tendance a la fermeture spontanée a été observée dans la totalité des cas de
nos patients ayant gardé une CIV résiduelle (8 cas).

Plus rarement, une mauvaise tolérance hémodynamique peut témoigner d’'un shunt
important et rendre nécessaire une réintervention ; il s’agit habituellement d’'une
déhiscence du patch.

Nombre de réinterventions sont actuellement pratiquées par transcathéter. 38133

Dans notre série, aucun cas de reprise pour CIV résiduelle n’a été noté, cependant
ces patients nécessitent une antibioprophylaxie contre I'endocardite infectieuse et un

suivi régulier.



6.4. Devenir alonqg terme apres chirurgie :

Les patients opérés d’'une CIV dans I'enfance sont, en général, en bonne santé, avec
plus de 90 % d’entre eux en classe fonctionnelle | de la New York Heart Association

(NYHA),!33¢IB%0 rasyltat retrouvé dans notre série.

La capacité d’effort mesurée sur cyclo-ergométre est normale dans plus de 80 % des
cas.® La diminution de la performance physique est plus marquée en cas de
chirurgie tardive et a été attribuée a la surcharge volumétrique prolongée du

ventricule gauche.?%?

Des anomalies anatomiques, hémodynamiques, électrocardiographiques,
échocardiographiques peuvent persister ou apparaitre a long terme, surtout chez les

patients opérés au début de I'ére de la chirurgie cardiaque.[341]

Des anomalies anatomiques résiduelles ne sont pas rares apres chirurgie des CIV. Il
s’agit le plus souvent de petites CIV résiduelles insignifiantes sur le plan
hémodynamique, 812923 et de fuites valvulaires aortique ou mitrale déja présentes

avant l'intervention ou apparues secondairement.

Des anomalies hémodynamiques peuvent persister : fraction d’éjection diminuée au
repos et absence d’augmentation de la fraction d’éjection a I'effort,’**? hypertension
artérielle pulmonaire résiduelle chez les patients opérés tardivement avec des
résistances pulmonaires élevées. L’hypertension pulmonaire reste stable dans la

majorité des cas.®*!

Des anomalies électrocardiographiques séquellaires sont fréquentes. Un bloc de
branche droite complet est observé dans 20 a 37 % des cas lors d’'un abord
auriculaire et dans 30 a 50 % des cas lors d’un abord ventriculaire.**3%! Cette
anomalie n'‘a pas de conséquence clinique. L’association d’'un bloc complet de
branche droite et d’'un axe gauche (bloc bifasciculaire) constitue un risque de bloc



auriculoventriculaire tardif,?*1244

L’enregistrement ambulatoire de 24 heures du
rythme cardiaque peut déceler une dysfonction sinusale tardive (liée a la canulation
cave ?) nécessitant parfois I'mplantation d’un pacemaker.®*® Les arythmies
supraventriculaires sont rares et sans gravité ; le flutter auriculaire ou la fibrillation
auriculaire ne sont pas observés a long terme.B31334 | es arythmies ventriculaires

surviennent dans environ 40 % des cas 334325 -

leur prévalence augmente apres
ventriculotomie, en cas de chirurgie aprés I'age de 5 ans et avec la durée du
suivi.®3 Leur présence ne semble pas prédire un risque plus important de troubles
du rythme ventriculaire grave ou de mort subite,®*® mais leur gravité pourrait
s’accentuer avec le temps. En général, ces arythmies ventriculaires ne sont pas

aggravées ou déclenchées par I'exercice.*?!

Des anomalies échocardiographiques résiduelles sont possibles : diminution de la
fraction de raccourcissement dans 20 % des cas par anomalie de la cinétique
septale, hypokinésie septale ou septum interventriculaire paradoxal. Les dimensions

du ventricule gauche sont le plus souvent normales.?%!

La mort subite tardive apres chirurgie des CIV est devenue exceptionnelle : aux
débuts de la chirurgie elle était, en général, en rapport avec une hypertension
pulmonaire persistante, une altération de la fonction ventriculaire ou des troubles

conductifs. 32613411

Des complications peuvent survenir a distance de la chirurgie.

L’endocardite bactérienne est rare et survient en cas de CIV résiduelle ou
d’anomalies valvulaires associées 81328 avec une incidence de 14,5 a 24 pour 10
000 patients chaque année. #2134 | 3 présence de ces anomalies résiduelles justifie
la prophylaxie par antibiotiques de I'endocardite infectieuse.

o 13361 .

La survenue d'une insuffisance aortique est possibl ; il s’agit habituellement

d’une fuite aortique de faible degré et peu évolutive.



CONCLUSION



Grace aux progrés de la chirurgie cardiovasculaire dans la prise en charge des
cardiopathies congénitales, certaines pathologies, préalablement connues,
rencontrent un engouement nouveau sans précédent. C’est ainsi le cas de la
communication interventriculaire.

La possibilité de réparer un defect pariétal cardiaque chez des nouveau-nés de faible
poids et dans les premiers mois de vie, tel était le défi relevé par tant d’équipes de
praticiens qui a travers le monde opérent les CIV.

Mais cette évolution technique ne doit pas amener a l'intervention systématique sur
toutes les CIV, mais doit au contraire nous amener a porter un regard nouveau sur
cette entité qu’est la CIV : Faut-il opérer toutes les CIV ? Comment les opérer ? Et
quand les opérer ?

Au travers de notre étude, nous avons essayé d’apporter des éléments de réponse a

ces problématiques.

Notre travail a consisté en I'étude et le suivi de 32 patients, ayant bénéficié d’'une
fermeture chirurgicale de CIV non restrictive, excluant les associations ou la CIV
n’était qu'un élément d’'une cardiopathie plus complexe. L’analyse des données
colligées concernant ces patients nous a permis de recueillir des informations

épidémiologiques, cliniques, paracliniques et thérapeutiques.

L’age au moment de l'intervention de ces patients était trés variable : de un an et
demi a trente-six ans, avec une moyenne d’age de dix-neuf ans. L’age des patients
se réparti en pic étalé entre 3 et 9 ans, et divers cas sporadigues au-dela. Ces
données different des études épidémiologiques concernant les CIV, puisque dans

notre contexte I'age de diagnostic et de prise en charge est souvent retardé.

La répartition des cas selon le sexe dans notre cohorte respecte les données
épidémiologiques connues concernant les CIV, puisque aucune prédominance de
sexe significative n'a été retrouvée chez nous (on parle classiquement d’'un sexe
ratio de 1).



Parmi des 32 patients, 66 % portaient une CIV périmembraneuse, 22 % une
infundibulaire, et seuls 6 % une CIV musculaire. Cette répartition est conforme aux

données que I'on trouve dans la littérature, dans les différentes séries chirurgicales.

Apres exploration électrique, radiologique et échocardiographique doppler, tous les
patients ont bénéficié d’'une cure chirurgicale de leur malformation cardiaque.

L’intervention s’est déroulée sous circulation extracorporelle, par sternotomie
médiane, avec fermeture de la communication par un patch péricardique autologue

(94 % des cas) ou par suture directe de la communication (6 % des cas).

Parmi nos patients, 69 % avaient des lésions associées a leur CIV diagnostiquées
avant l'intervention chirurgicale ; ces lésions ont conditionné le choix de la voie
d’abord cardiaque de la CIV.

La principale Iésion, concomitante ou compliquant la CIV, est I'insuffisance aortique,
retrouvée dans 28 % des cas. Celle-ci était due principalement a un prolapsus de la
sigmoide coronaire droite, ou a un diaphragme sous-aortique. La fermeture
chirurgicale de la CIV a permis d’intervenir également sur ces Iésions, soit par plastie

aortique, soit par remplacement valvulaire.

L’analyse des résultats opératoires, en terme de mortalité et de morbidité nous a
mené a conclure que dans notre série, les résultats de la chirurgie étaient tout a fait
satisfaisants, que ce soit en terme de sécurité de l'intervention, ou d’efficacité quant
a la fermeture du defect ; en effet, seuls huit patients ont présenté une CIV résiduelle
post-opératoire, dont la fermeture spontanée a pu étre constatée lors du suivi
échocardiographique de ces huit patients.

Par ailleurs, les résultats du suivi post-opératoire concernant I'insuffisance aortique

ont démontré une nette amélioration sur ce point apportée par la chirurgie.



Ainsi la chirurgie classique sous CEC par sternotomie médiane est un moyen fiable
et efficace pour la fermeture des CIV.

Ses excellents résultats, y compris chez I'adulte, puisque 22 % de la population
étudiée était agée de plus de 16 ans au moment de l'intervention, pourraient nous
suggérer de fermer toutes les CIV diagnostiquées, et ce méme a un age tardif, afin
d’éviter l'inéluctable évolution vers la détérioration du lit vasculaire pulmonaire et
ultérieurement vers le syndrome d’Eisenmenger.

Toutefois, I'évolution naturelle des CIV montre une tendance a la fermeture
spontanée de certaines CIV. Ainsi, les CIV musculaires et les CIV de petite
dimension sont, par exemple, deux situations a surveiller par des examens
physiques complétés par des contréles échocardiographiques répétés, puisqu’elles
évoluent généralement vers la fermeture compléte.

En revanche, les CIV symptomatiques sont a surveiller de pres, puisqu’elles peuvent
évoluer vers une HTAP sévére, pouvant en fin de compte contre-indiquer la
chirurgie ; lintervention doit donc étre réalisée sans attendre une éventuelle

fermeture spontanée.

D’autre part, la fermeture percutanée du defect, qui évite une intervention lourde, et
qui entraine un préjudice esthétique moindre, ainsi que moins de complications a
moyen et long terme peut sembler une alternative séduisante a la chirurgie sous
CEC.

Il faut savoir toutefois que toute les CIV ne sont pas candidates a un traitement
percutané, et que contrairement a la chirurgie, les taux de réussite de l'intervention
par voie percutanée n’approchent pas les 100 %, mais sont plutot de I'ordre de 90 %
selon les équipes. Par ailleurs, cette technique est encore au jour d’aujourd’hui en
cours d’expérimentation et de perfectionnement, offrant peut-étre de nouvelles

perspectives d’avenir.



Pour le moment, il semble que le traitement chirurgical sous CEC des CIV reste la
méthode la plus intéressante dans notre contexte pour traiter efficacement cette

pathologie.
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RESUME

La communication interventriculaire (CIV) est la malformation cardiaque la plus
commune, représentant environ 30 a 40 % de lI'ensemble des malformations
cardiovasculaires des nourrissons. Son diagnostic a été facilité par 'avénement de
I'échocardiographie doppler. Un traitement médical peut étre indiqué en attendant
I'intervention chirurgicale ou I'amélioration spontanée, tout en restant un traitement
palliatif, alors que le traitement chirurgical est a visée curative, et consiste en une
fermeture du défaut septal sous circulation extra-corporelle, et ce dés les premiers
mois de vie ; la fermeture des CIV par cathétérisme interventionnel est encore en
cours de perfectionnement. La question du timing opératoire reste controversée,
étant donné qu’un grand nombre de CIV ont tendance a se refermer spontanément,
mais il ne faut pas ignorer que les CIV non opérées peuvent exposer a des

complications séveres.



Matériel et méthode :

Ce travail consiste en une étude rétrospective d’'une cohorte de 32 patients, traités
chirurgicalement pour CIV symptomatique entre mars 1995 et octobre 2008 au
service de chirurgie cardio-vasculaire « B » du centre hospitalier universitaire lbn
Sina de Rabat.

Parmi ces 32 patients (extrémes d’ages : 18 mois a 36 ans, age moyen : 10 ans), 21
présentaient une CIV périmembraneuse, 7 une CIV infundibulaire, 3 une CIV
musculaire, toutes de diameéetre > 5 mm. Les associations ou la CIV n’était qu'un
élément d’'une cardiopathie plus complexe ont été exclues de cette étude (tétralogie
de Fallot...).

Apres exploration radiologique et échocardiographique doppler, tous les patients ont
été opérés sous circulation extracorporelle, par sternotomie médiane, avec fermeture
de la communication par un patch péricardique (94 %) ou par suture directe (6 %).
78 % de nos patients ont bénéficié dans le méme temps opératoire d’une cure

chirurgicale de lésion associée.

Résultats :

La mortalité opératoire et postopératoire a été nulle, et les suites opératoires ont été
simples. L’intervention chirurgicale a permis une amélioration clinique chez tous les
patients. A I'échocardiographie de contréle, 8 patients ont gardé un shunt résiduel
minime qui a systématiquement évolué vers la fermeture spontanée. Une nette
amélioration a été notée chez les patients porteurs d’'une HTAP ou d’une insuffisance

aortique préopératoires.

Conclusion :

La fermeture chirurgicale sous CEC reste le traitement de choix pour le traitement
des CIV ; de plus, elle diminue le risque d’endocardite infectieuse, réduit 'HTAP,

ameliore la symptomatologie fonctionnelle et la survie a long terme. Malgré



'avénement de nouvelles techniques moins invasives, la cure chirurgicale des CIV

reste la voie qui présente le meilleur rapport bénéfice/risque.

Abstract :

Isolated ventricular septal defect (VSD) is the most common congenital cardiac
malformation, making up 30 to 40 % of all newborn’s congenital heart disease. With
echocardiography and colour Doppler, the diagnosis is easier and more accurate
than previously. Medical treatment may be indicated before surgical treatment or
spontaneous improvement, but still be a palliative issue. The surgical treatment is a
curative one, and consists in a defect surgical closure under bypass, since first
months of life. Interventional catheterization is actually in improvement. The question
of surgical timing is still a problem, considering the spontaneous closure that concern
a large part of VSD, but severe complications may occur when some VSD haven’t

been surgically closed.



Material and methods :

The study is retrospective and took place in the department of cardiovascular surgery
“B”, Ibn Sina hospital, Rabat, Morocco. Between march 1995 and October 2008, 32
patients underwent a surgical closure of symptomatic ventricular septal defect (ages
from 18 months to 36 years, mean age of 10 years). 21 patients had a
perimembranous VSD, 7 had a juxtaarterial one, and 3 a muscular one, all of them
were > 5 mm. Only isolated VSDs have been considered.

After radiological and echocardiographical exploration, all patients have underwent
surgery under bypass, using a medial sternotomie ; closure of the defect has been

done using a pericardial autologous patch in 94 %, and direct sutures in 6 %.

Results :

No operative mortality was observed. Surgery permitted a clinical improvement in all
patients. The follow-up echocardiography of 8 patients showed a residual VSD ; all of
them have spontaneously closed. A real improvement has been seen in all patients

who had pulmonary arterial hypertension or aortic insufficiency before surgery.

Surgical closure under bypass of VSD shows good results, and prevents from
infective endocarditis, reduces pulmonary arterial hypertension, permits a clinical

improvement, and long term survival.
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