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 SPP isolée : premiers cas décrits par
Maugars et al. puis par Schwalbe et al.



Sténoses Artérielles Pulmonaires

* |solées ou associees : 2-3% des cardiopathies
congenitales

« Sténose isolée :
— TAP
— Branches

« Sténoses multiples
— Branches et arteres pulmonaires periphériques

« Sténoses associées :
— SVP et/ou CIV dans 2/3 des cas
— T4F



Stenoses acquises des
branches pulmonaires

« Séquelles d'anastomose palliative :
— Waterston (AoA-APD) : abandonnée
— Potts (AoD-APG) : indications tres limitées

— Blalock-Taussig-Thomas

Bidirectional
IGlenn Shunt

« Cerclage pulmonaire vicieux




Sténose d'un stent de 'APD causée lors du déploiement
d'un stent de revalvulation de la jonction VD-TAP
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Syndromes

Rubéole congénitale : SPP, PDA, CIA

Syndrome de Williams : SPP multiples, Sténose
supra-valvulaire aortique

Syndrome de Noonan : SPV, SPP, CMH
Syndrome d’Alagille
Syndrome de Siver Russel



Syndrome de Williams

* 1/ 20 000 naissances
« Délétion 7911.23 :

» Géne de I'Elastine : élasticité des tissus
artéeres, poumons, peau, etc.

» Géne LIM-Kinase1 : pensée en 3D
- Retard mental

(photos visibles sur Internet en acces libre)




(photos visibles sur Internet en acces libre)



Syndrome de Williams

Sténose supra-valvulaire aortique (75%)

Sténose artérielles pulmonaires supra-valvulaires et
périphériques : 40 % environ (37-75% selon les études)

HTA (40 a 75%)
Autres :
— Prolapsus valvulaire mitral (15%)
— Bicuspidie aortique (12%)
— Coarctation de l'aorte
— Sténoses des arteres issues de l'aorte
— Lésions coronaires
— Accident Vasculaire Cérébral




Syndrome d'Alagille

1/70 000

Mutation
JAGGED1
NOTCH?Z2

Embryotoxon
Vertebres en papillon
Paucité ductale biliaire

SPP : 70% rarement séveres mais alors
difficiles a traiter

Aneévrismes artériels

(photos visibles sur Internet en acces libre)



Syndrome de Alagille

S. Smithson et al. International Journal of Cardiology 176 (2014) e37—e40



Syndrome de Alagille

F. Godart



Syndrome de Noonan

 Mutation
Vole RAS/RAF/MEK/ERK
Gene PTPN11

- SPV
- CMH
- SPP

- CIAa CIV ’ CAVa PDA (photos visibles sur Internet en accés libre)



Classification de Gay

« 1 - stéenose proximale de TAP, APD ou
APG

e 2 -sténose de la bifurcation s’étendant
aux branches

» 3 - sténoses périphéeriques multiples

« 4 - combinaison de sténoses
proximales et periphériques

R.H. Franch et B.B Gay Jr. The American J of Medicine. 1963,35(4):512-529
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R.H. Franch et B.B Gay Jr. The American J of Medicine. 1963,35(4):512-529



Physiopathologie

Augmentation de I'impédance
— Elévation de la résistance vasculaire pulmonaire proximale
— Diminution de la compliance artérielle pulmonaire

Augmentation de la PVD et de la PAP en amont de la sténose * grande
selon la sévérité de I'obstruction

PAP proximale (en amont de la sténose) ventricularisee

Sténose branche unilatérale sans shunt :
— PVD normale au repos
— Diminution du débit dans la branche sténosée
— Gradient de pression systolique sous-estime la sténose
— Gradient de pression diastolique : bon reflet du degré de sténose



Présentation clinique

« SPP bilatérale peu serrée ou unilaterale
— asymptomatique
* SPP bilatérale serrée
— Fatigabillité, dyspnée d'effort
— Signes d’insuffisance cardiaque droite
— Douleurs thoraciques
— Hemoptysies
— Mort subite



Auscultation

« Souffle systolique :
— en diamant (crescendo-decrescendo)
— retarde par rapport a B1
— au foyer pulmonaire
— lrradiant dans les aisselles et dans le dos

 Parfois un souffle continu : sténose serrée

e Bruits du coeur normaux :
— B1, déB2 variable avec la respiration
— Pas de click



ECG

« Normal
e HVD si sténose serréee et PVD élevée

* Noonan : Déviation axiale extréme
(-90° & -180°)



Radiographie pulmonaire
 Normale souvent

 Difference de vascularisation entre les deux
poumons si sténose unilatérale sévere (et
shunt G-D)

« Cardiomegalie si stenose bilatérale severe
— Débord droit : dilatation de 'OD

— Arc inférieur gauche saillant et pointe surélevée
par rapport au diaphragme

— Arc moyen gauche saillant : dilatation du TAP



Echocardiogramme

Anatomie des AP proximales :

— Petit axe parasternal gauche et sous-calviculaire gauche
— Coupes suprasternales

Mesure du gradient de pression peu fiable

— Défaut d’alignement du faisceau US et du flux

— Equation de Bernouilli non adaptée a une sténose tubulaire
— Severité de la sténose sous-estimée par le gradient

Retentissement en amont de la sténose :
— Dilatation VD et/ou OD et/ou VCI

— HVD

— PVD (IT max)

— Fonction du VD

Recherche d’anomalies associées

— Valve pulmonaire
— SIA
— Etc.



Scanner et/ou IRM

- Scanner :
meilleure visualisation

- IRM
Fonction VD

F. Godart



Scintigraphie pulmonaire V/P
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RL=67% LL=33%

Asymetrie de perfusion pulmonaire



Cathétérisme

* Le plus souvent necessaire pour :
— Confirmation du diagnostic
— Précision de la localisation et de la sevérite des
lésions :
* Angiographies
» Courbes de retrait de pression avec cathéter a trou distal

unique : gradient systoliqgue > 10 mmHg (en I'absence de
shunt)

— Traitement



Egalité de pression systolique TAP et VD
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modifié d’aprés K.Varun,www.slideshare.net



Angiographies

* Incidences :

— APD:
» face % cranio-caudale
* OAD + cranio-caudale
* profil strict

— APG:
* OAG 45° £ cranio-caudale
* profil strict

PN

K.Varun,www.slideshare.net



Traitement

* Les stenoses peu ou moderement serrees
surtout si elles sont unilatérales ne nécessitent

pas de traitement

* Les sténoses serrees et/ou ayant un
retentissement sur le VD ou sur la distribution
du débit entre les deux poumons doivent étre

traitées



Table I3 Indications for intervention in right
ventricular outflow tract obstruction

ESC guidelines for the
management of grown-up Indications
RVOTO at any level should be repaired

congenital heart disease regardioss of symptoms whan Doppler peak

gradient Is >64 mmHg (peak welocity >4ms),
provided that RV function & normal and no valve

European Heart Journal.2010,31:2915-2957 substitute & required

In valvular PS, balloon valvotomy should be the
Intervention of choice

In asymptomatic patients in whom balloon
valvotomy is ineffective and surgical valve
replacement is the only option, surgery should
performed in the presence of a systolic RVP
AN T RACETALNES v

be

Peripheral PS, regardless of symptoms, should be
considered for repair

if >50% diameter narrowing and RV systolic
pressure >50 mmHg

and/or lung perfusion abnormalities are present

ronside: repair
# >50% dameter narrowing and RV systolic
pressure >50 mmig

andlor lung perfusion abnormalities are present

*Class of recommendation.
*Level of evidence.



Dilatation par ballonnet

Depuis 1980 (Martin et al.)

Franchissement de la sténose avec un KT a trou distal

Mise en place d’'un guide rigide pour monter sur celui-ci une sonde
a ballonnet
Choix du ballon :
— Diameétre
« Diamétre de 'AP proximale a la sténose
« 3 a4 Xle diametre de la sténose

— Pression d’inflation
« Basse pression (1-3 atm) : peu efficace
« Haute pression (20-25 atm) : plus efficace mais plus dangereux

Inflation
— de10a60s
— Effet jugé sur 'empreinte de la sténose au gonflage et au dégonflage

Angiographie de contrdle apres dilatation



Figwe 40.21. Right ventnicular angiogram of a 3-year-old boy wath runcus arteniosus and nght pulmonary artery
stenosis before and afwer halloon angioplasty. A: Stenoss of the nght pulmonary artery at its ongin and art s
mudportion s vismalized. B: Following angioplasty, the stenotic arcas have increased in diameter and the caliber

of the vessel is unformly larger. The systolic pressure gradient from the dstal nght pulmonary artery to the main
pulmonary artery decreased from 36 to 18 mm Hg

K.Varun,www.slideshare.net



Réesultats de la dilatation par ballonnet

Succes
— Définition :
« Augmentation du diameétre > 50%,

« Augmentation du flux > 20% dans le poumon traité

* Diminution de PVDsyst/PAosyst > 20%
— Taux : environ 50%

Complications :
— Taux : 5-15%

* Hémorragie cataclysmique par rupture d'AP
« Hémoptysies
» CEdéme pulmonaire de reperfusion
* Anévrisme pulmonaire
* Obstruction artérielle pulmonaire par dissection
« Mortalité de 7,7% dans le syndrome de Williams

. inutile et dangereux



Stenting

Vérifier que la sténose est dilatable par un ballon

Stent :

— Choisir le type de stent
* Prémonté sur le ballon
» A sertir sur le ballon
» (Auto-expansible : peu de force radiale)
» (Couvert si crainte de rupture de l'artere)

— Choisir le diametre et la longueur du stent
Redilatation du stent

— Souvent systématique un an apres sa pose
— Plus tard si besoin

A éviter chez les petits patients



A 4

Figure 40.22 Right pulmonary artery angiogram of an adult panient with isolated hilateral pulmonary artery
stenosis and night heart fadure before and after stent placement. A: Right axial oblique view demonstrates
severe stenosis in the midportion of the nght pulmonary artery. B: Following stent placement, there is marked
improvement in vessel caliber. The proximal LPA was alsostented with a simular resuk. Right ventncular pressure
decreased from 55/16 © 428 mm Hg with no significant gradients across the stents. Cardiac index increased
from 1.9 to 27 Umin/m?. The patient’s symptoms of nght heart failure resolved following the procedure.

K.Varun,www.slideshare.net



M.J. Lewis et al. Procedural success and adverse events
in pulmonary artery stenting. Insights from the NCDR

J Am Coll Cardiol 2016;67:1327-35

* Registre :
— Janv 2011-Jdanv 2014
— 59 institutions
— 1183 procédures
e Succes:
— Deéfinition 1 :
 diminution de PVD = 20%
« ou augmentation de diamétre AP 250%
« Taux:76%
— Deéfinition 2 :
 diminution de PVD = 25%
 ou diminution de gradient = 50%

« ou rapport diametre minimal du stent/diamétre pré-stent >80%
* Taux : 86%



M.J. Lewis et al. Procedural success and adverse events
in pulmonary artery stenting. Insights from the NCDR

J Am Coll Cardiol 2016;67:1327-35

TABLE 3 Patient Demographic and Procedure Characteristics

(N - 1,183)
Male 663 (57)
Age
<30 days 25 (2)
30 days to <1 yr 212 (18)
1 yrto <18 yrs /87 (67)
=18 yrs 150 (13)
Missing data 90)
Weight, kg
254 49 (4)
4-10 240 (21)
10-169 882 (7%5)

Missing data 12 (1)




M.J. Lewis et al. Procedural success and adverse events
in pulmonary artery stenting. Insights from the NCDR

J Am Coll Cardiol 2016:67:1327—-35

Syndromes
Alaglle 15 (2)
Noonan 3(0.3)
Williams-Beuren 6 (0.6)
Congenital rubella 2(0.2)
Procedure indications
PA gradient 412 (35)
RV hypertension 175 (15)
Pulmonary insufficiency 41 (4)
PA flow discrepancy 195 (17)
Anglographic narrowing 360 (30)



FIGURE 2 Major Adverse Eveats

& J Am Coll Cardiol 2016;67:1327-35
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Of Jl procedures perfomed, 9% were assocated with 3 magor adverse event; bleading was the most common, followed by death
Cathe catheter; ECMO o extracorpored membeane cxygeaation.




Multivariate Predictors:

Procedural Rates:

Success
Biventricular (Definition 1)

Biventricular (Definition 2)
Single Ventricle
Adverse Events
Any
Major

Lewss, ML et ol J Am Coll Cardeod. 2006; 6MYIXN327.35,

76%
86%
75%

14%
9%

Success
Ostial Stenosis (Biventricular Only)

Major Adverse Events
Single Ventricle
Weight <4 Kilograms
Emergency Procedure



Chirurgie

» Plastie artérielle pulmonaire :
— Greffon veineux azygos
— Péricarde autologue
— Homogreffe

Figure 6. lllustration demonstrating reestablishment of continuity between the right and the left branch

OUIMONAry antenes, and re-anatomaosis 10 the reconstructed man pumonary anery (reproduced with

Tpiax peripheral reconstructions Ann Thorac Surg 2016). (Hustration by Erin Arne Mainwanng.)

sion from Manwaring RD et al. Surgical technigues for repar of penpheral puimonary antery stenosis and



R.D. Mainwaring et al. Semin Thoracic Surg, 2017,29:198—-205

Mortalité : 2,5%

Semin Thoracic Surg.2017,29:198-205
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Fgure 7. Depiction of the right ventricie 10 aortic peak systolic prassure rat t r gen 34
f/ R
sumgery, and at mid-temm follow up for the 38 patients in this senes



Dilatation idiopathique de I'artere pulmonaire

Asymptomatique

Auscultation :
— Petit souffle systoliqgue BSG supérieur
— Click d’éjection inconstant

Radio :

— Dilatation de I'arc moyen gauche

Echo :

— TAP a la bifurcation /anneau aortique > 1,4

— anneau pulmonaire /anneau aortique > 1,5

— souvent anomalie cinétique de la valve pulmonaire
(« sténosette » pulmonaire)

— ni gradient significatif ni shunt

Conclusion : variante de la normale



