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Partie 1

Classification

Physiopathologie

Anatomie et échocardiographie
Physiologie et doppler



Classification




Anatomie

Subpuimonary .
infundibulum Plane shawipg echocardiographic crux

N\

\Anatomical crux

Apical component
of right ventricle

v <
Diaphragmatic surtace i Rl Infero-antenor papiliary muscle




Classification Embryo-Anatomique

Origine Stode du déwpt
Type de defect Continuité fibreuse . dove sours
, 1
Midmuscular Compaction du
MUSCULAIRES NON myocarde, Vie foetale
Apical trabéculations
Inlet muscular
CENTRALES oL
PERIMBRANEUSES (feuillet septal tric/ Vie foetale
PR : Ao} (bourgeons endoc
du canal AV)
Avec continuité oul
L Hou ye | CIV par fibreuse Ao-tric | (feuillet antérieur
malalignement |  (extension mb) tric/Ao) Créte neurale
laortic i cardiaque et second
i ; NON champ cardiaque
Bords musculaires .
CIV de 'OUTLET (bords musculaires) antérieyr Wedging
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(CAV) cardiaque postérieur| | Septation AV
CIV de FINLET oul Bourgeons du canal
(CIV d'admission) (tricuspide/mitrale)
Malakignement septum interA/interV Com'e'rgence
(Straddiing tricuspide) Formation de la || | Convergence
jonction AV |™



Classification Hémodynamique

 CIV detype | (maladie de Roger) :
restrictive sans shunt significatif

e ClVdetypella:
restrictive avec shunt gauche-droite significatif

e ClVdetypellb:
avec shunt gauche-droite significatif et HTAP

e ClVdetypelll:
syndrome d’Eisenmenger

e ClVdetypelV:
sténose infundibulaire



Classification Hémodynamique
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Physio CIV lIb
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Z-Scores

Physio CIV

e Surcharge volumétrique des cavités gauches
— DTDVG : Z-score 2+2

* Pressions artérielles pulmonaires
— PVDs (PAPs) : IT, Gradient max CIV
— PAPd, PAPmM : IP

— Courbure septale

LVESD

IVSd

Fractional Shortening

LVPWd



Pression Artérielle Pulmonaire

Bernouilli : doppler CIV

Gradient transventriculaire maximal = PVGs — PVDs = 4v?

PVDs = PAOs — 4v? = PAPs (absence de sténose pulmonaire)

PHILIPS

Shunt véloce =
CIV restrictive

Shunt non véloce =
CIV non restrictive
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Pression Artérielle Pulmonaire

Bernouilli : doppler IT
PVDs - PODs =4 V2
PAPs =PVDs =4V2 +5

La vélocité de I’IT est le reflet de la pression
ventriculaire droite et donc artérielle
pulmonaire en I’absence de sténose
valvulaire pulmonaire




Pression Artérielle Pulmonaire

Bernouilli : doppler IP
PAP m = protodiastole
PAP d = télédiastole

PAP=4V2 +5
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Seule I’IP permet d’estimer les pressions moyenne
et diastolique de PAP




Courbure Septale

Courbure septale aplatie en systole =
CIV non restrictive




CIV non restrictive
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Classification




Anatomie Echo




Partie 2

* Evolution des CIV péri-membraneuses
* Evolution des CIV musculaires

* CIV et Fuite aortique



CIV péri-membraneuse

La fermeture de la CIV PM se fait a
partir de la valve tricuspide
(anévrysme du septum membraneux)

La CIV PM a un rapport étroit avec la valve aortique




CIV péri-membraneuse




CIV péri-membraneuse




CIV péri-membraneuse




CIV péri-membraneuse

Incidence parasternale petit axe et sous-costale + doppler couleur : Défaut
septal regardant la tricuspide
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Anévrysme du Septum Membraneux
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CIV péri-membraneuse

Evolution la plus fréquente vers la fermeture spontanée par un anévrysme septum
membraneux totale ou partielle (maladie de Roger)

En cas de shunt ventriculaire trées symptomatique malgré le traitement médical et/ou
d’HTAP la CIV doit étre fermée par chirurgie avant I'age de 6 mois

'apparition d’une fuite valvulaire aortique et/ou d’'une déformation de la cusp
aortigue est une indication opératoire a fermer la CIV méme a faible shunt.

Le risque d’endocardite infectieuse est faible mais persiste tant qu’un shunt persiste
(Iésion de jet sur la valve tricuspide)



CIV musculaire

La petite CIV trabéculée
dépistée sur un SS chez le
nouveau-né se ferme toujours
spontanément dans la 1¢
année de vie.




ClV large anténatale
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CIV musculaire




CIV musculaire




CIV musculaires multiples
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CIV musculaires
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CIV musculaires
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CIV Outlet
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CIV Outlet




CIV et Fuite aortique

‘ Chirurgie




CIV et Fuite aortique
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CIV inlet
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Partie 3

* Traitement médical
* Chirurgie
e Cathétérisme



Indications thérapeutiques

QP PAP
— —> = écho/an ; +/- Osler
e . 2a =ttt médical shunt

A -~  2b = chirurgie < 6 mois
3 = ttt médical HTAP
N - 4 = chirurgie élective



Traitement Médical Shunt

eDiurétiques : furosémide (2 mg/kg) +/- spironolactone (3 a 5 mg/kg)
eVasodilatateurs artériels : captopril (Noyada : 0,3 mg/kg/prise x 3)

eDiététique : fractionnement des tétées, régime hypercalorique et au besoin
gavage gastrique

eKinésithérapie respiratoire en cas de surinfection et prévention des
bronchiolites par injection d’anticorps (synagis)

eControle du taux d’hémoglobine (15g/1) par transfusion sanguine et
traitement ferrique pour augmenter la viscosité sanguine



Indications a la chirurgie

e Symptomatologie respiratoire ou absence de prise
pondérale malgré traitement médical

 CIV non restrictive avant 6¢™¢ mois
* CIV et fuite et/ou prolapsus de la valve aortique

e CIV avec obstacle infundibulaire



Cerclage pulmonaire

Coeur fermé

CIV multiples

Petit poids
Comorbidité




Fermeture chirurgicale

Circulation extra-corporelle

Sternotomie ; Voie atriale droite ; Suture patch
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ETO post-opératoire




CIV et Fuite Aortique




Indications au Cathétérisme
Interventionnel

e Débattu (bénéficie-risque)
e Discuté chez enfant > 8 kg avec CIV a gros débit
e Evaluation écho +++:

°Zscore VG > 2

° Anévrysme septum membraneux

° Absence de prolapsus valve aortique

eTeam expérimenté (cathétériseur et échographiste)



CIV PM : Complications BAV

Fermeture percutanée

CIV M : Hybride




Fermeture percutanée v .
alve Aortique
A\




Mots Clés CIV

Anatomie

Gradient : Restriction

Courbe Pression-Volume
Coupes Echocardiographiques
Evolution spontanée
Indications chirurgicales



