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Rappel de physiologie des CIV



Approche de la fonction myocardique par les courbes pression-volume

Ventricule gauche

Pressior)
Elastance
Qs
30 mmHg """""""""""""""""""" ¢ @ OAO
FAo
T Compliance
8 mmHg M
oM Volume

VTS VID



Qp/Qs=[SaAo-SaVC]/[SaVP-SaAP]

Qp/Qs=[100-70]/[100-X]

Qp/Qs=[100-70]/[100-85]

Qp/Qs=[30]/[15] = 2/1 = 2






Pression

80 mmHg

27 mmHg

VG

Qp/Qs = 2 / VESvg= 2 VESvd

Qciv

Volume




Classification physiologique des CIV

- |: pas d’hyperdébit, pas d’HTAP

- |la: hyperdébit sans HTAP

- |lb: hyperdébit et HTAP

- |ll: pas d’hyperdébit et HTAP - Eisenmenger

- [V: avec obstacle pulmonaire



lype | Maladie de Roger



Type lla




Type Il






Anatomie des CIV



Anatomy of the inter ventricular septum
From the RV

Antenicor papiiary muscie of e trcungdd valve



Les 4 principaux types de CIV

Muscle papillaire du conus (Lancisi)
Branche postérieure

Conus sous- du Y de la bande septale Branche
i Antérieure
pulmonaire Bande ke
septale
? q
/ !”
Ventriculo-
infundibular / ~
fold
/ /
/ W
1
/,
Bande ” --’
modératrice

Pilier antérieur de la tricuspide
14



Deux dimensions anatomiques
w

d’ejection Musculaire
Outlet

Localisation Geometrie

Membraneuse Admission
Inlet

/




Stade du devpt

Type de defect Continuite fibreuse | Origine embryologique cardiaque
Midmuscular Compaction du
MUSCULAIRES NON myocarde, Vie foetale
Apical trabéeculations
Inlet muscular
CENTRALES OUI Formation du septum
PERIMBRANEUSES : : mbraneux (bourgeons Vie foetale
: (feuillet septal tric/A0)
sans malalighement endoc du canal AV)
CIV par Avec continuite Oui
VP fibreuse Ao-tric (feuillet antérieur tric/ R _
malallgn?ment (extension mb) Ao) Créte neurale cardiaque
(aortic NON et second champ
CIV de 'OUTLET overriding) Bords musculaires (bords musculaires) cardiaque anterieur Wedain
(voie d’ejection) CIV juxta- Avec continuité o]l] Bourgeons ging
artérielles fibreuse Ao-tric (feuillet antérieur tric/ .
Continuité tensi b A endocardiques de la
: (extension mb) o) voie d’éjection
fibreuse Bord lai NON
Valve Ao/valve ords muscuiaires (bords musculaires)
: : : : Second champ
Jonction auriculo-ventriculaire . . . :
commune (CAV) cardiaque postérieur Septation AV
CIV de INLET Oul Bourgeons du canal
(CIV d’admission) _ _ _ (tricuspide/mitrale) Convergence
Malalignement septum interA/interV . : :
Formation de la jonction| Convergence

(Straddling tricuspide)

AV




Les CIV membraneuses centrales

Stade du dévpt

Type de defect Continuité fibreuse Origine embryologique cardiaque

Formation du septum
membraneux (bourgeons Vie foetale?
endoc du canal AV)

Oul

CENTRALES PERIMBRANEUSES sans malalignement (feuillet septal tric/Ao)

/
L 7
Localisation / ™
Sous la branche postérieure du Y de la bande septale / \J
.

Centrée sur le muscle papillaire du conus /
rriere le feuillet tal de la tri |

Derriere le feuillet septal de la tricuspide 7 /

/

4
4
4
4

VG : commissure cusp Ao antéero-droite / cusp Ao non coronaire

Echocardiographie : coupe grand axe et petit axe
» Pas de malalignement entre septum conal et le reste du septum

'
.
N




Le septum membraneux

-_—
-
N

—

-
Muscle papillaire du conus Commissure coro D/non coronaire



Les CIV membraneuses centrales

Absence de malalighement du septum conal



Les CIV membraneuses centrales

Continuite fibreuse entre le feuillet septal de la tricuspide - Aorte






Formation du septum conal

Transtert de la valve aortique vers la valve mitrale
Rotation et wedging




Anomalie de formation du septum conal
CIV d’éjection (outlet)

e Y de |la bande septale = zone de fusion entre
le septum conal et le septum
interventriculaire primitif

e Pas de fusion a ce niveau (hypoplasie ou
malalignement du septum conal)
ClV de 'outlet (cardiopathies conotruncales)




Les CIV de la voie d’gjection (outlet)

Type de defect Continuite fibreuse Orig me_ Stade d_u devpt
embryologique cardiaque
Avec continuité OUI
CIV lal ¢ fibreuse Ao-tric (feuillet antérieur tric/ A
par matalighemen (extension mb) Ao) C_rete neurale
(aortic overriding) NON cardiaque et second
Bords musculaires (bords musculaires) champ c,:a_rdlaque WEDGING
CIV de 'OUTLET Avec confinuita OUI anterieur
(voie d’éjection) . urt . . . ROTATION DE LA
_ , fibreuse Ao-tric (feuillet anterieur tric/ :
CIV juxta-artérielles : Bourgeons VOIE D’EJECTION
e, (extension mb) Ao) .
Continuite fibreuse endocardiques de la
Valve Ao/valve pulm NON voie d’ejection

Bords musculaires

(bords musculaires)

e [ ocalisation : septum conal
e Echocardiographie : « aorte a cheval » = dextroposition Aortique
e Caractéristigues anatomiques principales :

e Entre les deux branches du Y de la bande septale
e Malalignement du septum conal avec le reste du septum

e Ou absence de septum conal




Géometrie de la CIV

* Analyse du septum conal
— Présence ou absence
— Orientation: malalignement antérieur/ posteérieur
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Malalignement antérieur Malalignement postérieur Absence de septum conal



Geometrie de la CIV
Les bords

‘ -

Bords entierement musculaires Continuité fibreuse Aorte-Tricuspide




CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur

 Entre les deux branches de la bande
septale

» Sans continuité fibreuse tric-Ao (bords
entierement musculaires)

* Qu avec continuite fibreuse entre :
— La valve aortique

— Et le feulllet anterieur de la tricuspide




CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur
Localisation de la CIV: Outlet




CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur )
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CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur

Bords de la CIV: Musculaires




Bords de la CIV: Musculaires




CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur
Bords de la CIV: Continuite fibreuse aorte-tricuspide
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ClV de I'outlet par malalignement

Malalignement anterieur
Bords de la CIV: Continuiteé fibreuse aorte-tricuspide




CIV de 'outlet par malalignement

Malalignement anterieur Téetralogie de Fallot
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CIV par malalignement

Malalignement posterieur




CIV par malalignement

Malalignement posterieur
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ClV juxta-artérielle = infundibulaire = doubly committed
= supra-cristale = conale

Entre les deux banches
de la bande septale

Au-dessus de |la bande septale

Continuite fibreuse entre valve Ao et valve pulmonaire



ClV juxta-artérielle







ClV juxta-artérielle

Tronc artériel commun: Absence de septum conal
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CIV de la voie d’éjection Ventricule droit a double issue




Les CIV d’admission (inlet)

Tvoe de defect Continuite Origine Stade du devpt
yp fibreuse embryologique cardiaque
Second champ
Jonction auriculo-ventriculaire cz;ct"é?iqeu; 1.3
CIV de PINLET commune (CAV) oul P
_ _ Bourgeons du
(CIV (tricuspide/
. . . canal
d’admission) mitrale) Converdence
Malalignement septum interA/ 9
interV (Straddling tri id Formation de la T-4
interV (Straddling tricuspide) jonction AV

e | ocalisation : septum d’admission
e Echocardiographie : coupe 4 cavites
e Caracteéristigues anatomiques principales :
e Aspect « scooped-out » du septum (vu du VG)
e Continuité fibreuse entre mitrale et tricuspide
o [ricuspide a cheval sur le septum 1V, insertions dans le VD et dans le VG




Les CIV d adm|SS|0n (inlet)




Les CIV d’admission (inlet)




CIV de lI'inlet = d’admission




CIV de lI'inlet = d’admission




ClV de l'inlet = d’admission

Straddling tricuspide
v )




L es CIV musculaires

Oriaine Stade du
Type de defect Continuite fibreuse g . devpt
embryologique :
cardiaque
Midmuscular Compaction du
MUSCULAIRES NON myocarde, Vie foetale

Apical

Inlet muscular

trabeculations




CIV musculaire inlet




CIV musculaire inlet




CIV musculaire mid-septale




CIV musculaire inlet

Vue du ventricule droit Vue du ventricule gauche



CIV musculaire mid-septale




CIV musculaire apicale

"o



CIV musculaire apicale




Conclusion

La nomenclature de CIlV revisée recemment doit étre connue des
cadiopédiatres

- Pour prédire I’évolution naturelle ou post-opératoire

- Pour guider la réparation chirurgicale en terme de topographie des voies de
conduction

Les méthodes d’imagerie nouvelles sont utiles dans les cardiopathies
complexes mais tres peu dans les formes simples a I’exception des CIV
multiples



Printing 3D
1 -

CIV péerimembraneuse et CIV multiples Puneet Bhatla, Pediatr Cardiol 2017






Exercices topographie des CIV






Perimembranous VSD behind the septal leaflet of the tricuspid valve
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Complications des CIV






























Pression pulmonaire élevée
avec CIV non restrictive
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Prise en charge medicale et chirurgicale
des CIV



Consultation n°1

* Un nourrisson de 8 jours de vie chez qui un souffle
systoligue peu intense a été entendul.

* || est né a terme eutrophe

* || est rose et eupnéique

* || a un souffle systoligue endapexien peu intense
* Jous les pouls sont normalement palpés

* Le fole est normal



Consultation n°1 : CIV périmembraneuse a 8 jours de vie

Quel traitement proposez-vous dans 'immeédiat ?

Traitement de premiere intention Traitement de premiere intention




Consultation n°1 suite 6 semaines plus tard

* Un nourrisson agé de 6 semaines de vie ayant une CIV

 Difficultés nutritionnelles avec lenteur des repas et
prise de poids ralentie depuls deux semaines autour
de 10 grammes par jour

* Quel traitement proposez-vous ?

Q=dP/R
t Qp=(PAPM-POG)/Rp {




Aorta

Pulm Art

Qp/Qs=(Sa02A0-Sa02VC)/
(Sa02VP-SaO2AP)

Si la saturation dans I'AP
est de 85%,

le Qp/Qs=(100-70)/
(100-85)=2
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Consultation n°1 : CIV périmembraneuse

Quel traitement proposez-vous dans 'immediat ?
Pressior)

Qs + Qs

Volume




Consultation n°

Quel traitement proposez-vous dans 'immediat ?
Pressior)

Diuretiques ?

Digitaliques ?

IEC ?

15 mmHg 1

6 mmHg

Volume




Consultation n°1

Quel traitement proposez-vous dans 'immediat ?

g, dehitvolumigque (m' ™),
. rayon wbén eur (m),
n: wscont® dmamgue du Bwde (Pas)

? : loagueur entre les powunts (1) et (2) (m),
o 20y resaca d fuds axpotnts (D (DA



Consultation n°1 a I’age de 5 mois

* Un nourrisson agé de 5 mois en pleine forme

» (Croissance pondérale normale avec rattrapage de la
courbe de poids depuis la derniere consultation

* Nouvelle échocardiographie



Pression pulmonaire normale
Persistance de signes d’hyperdébit modérés
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Consultation n°1 a I’age de 5 mois

* Un nourrisson agé de 5 mois en pleine forme

» (Croissance pondérale normale avec rattrapage de la
courbe de poids

* Quel traitement proposez-vous ?



Consultation n°1 a I’age de 5 mois

Quelle est I’evolution des CIV dites asymptomatiques sans traitement ?

e 0 déces 222 patients

* 6% fermeture spontanée apres 2 ans
« Asymptomatiques = 96.5% (arythmie)
* (Capacite a I'effort normale chez 90%
 Complications

* Endocardite

* Aggravation hémodynamique

» Insuffisance aortique - 95.5%

e

[ voret Yo wrvwal (W)

0 1 2 3 4 %5 &6 7T 0
Gabiriel et al. JACC 2002 Yoy



Consultation n°1 a I’age de 5 mois

Quel est le risque d’avoir a étre opére du fait du shunt
persistant avec des symptomes ?

Gabiriel et al. JACC 2002









Karonis. Int J cardiol 2016



Habib et al, ESC, 2015



Un nourrisson agé de 16 mois en pleine forme
Croissance pondérale normale et développement normal
Persistance d’une CIV sans HTAP avec des signes de
débit modéreé

Quel traitement proposez-vous 7




Quel est le risque de bloc auriculo-ventriculaire dans les fermetures de CIV ?

Atrioventricular membranous septum

Atrioventricular conduction axis
Hinge of tricuspid valve




Course of Atrioventricular conduction axis

' u Membranous septum

Atrioventricular node VF '
Medial papillary muscle
— T el )

Tendon
of Todaro

/ Conduction axis

| -
s h’. Hinge of tricuspid valve

. - >
\ -— \

Ed
.




Defect opening to inlet |
Triangle of
Koch













Percutaneous closure of perimembranous VSD



Hybrid VSD closure




