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Prévalence et étiologies des CIV

Les CIV sont les plus fréquentes cardiopathies du 
nourrisson. Elles représentent 20 à 30% des 
cardiopathies congénitales

Elles peuvent être associées à une anomalie 
chromosomique (trisomie ou microdélétion) ou un 
syndrome alcoolofoetal



Diagnostic in utéro

Le diagnostic in utero est possible 
mais :

- les petites CIV sont difficilement 
détectable par les ultrasons

- le shunt Gauche-Droite est peu 
véloce (absence d’aliasing) en raison 
de l’égalité de pressions VG-VD



Un caryotype doit être proposé en cas de 
CIV large ou de CIV de petite taille associée 
à une autre anomalie morpholique

59 fœtus : 20% anomalie K : 
- 2 T21
- 5 T18
- 2 T13
- 2 del22q11
- 1 del5 

Diagnostic in utéro



VSD Classification: Nomenclature System



Anatomie des CIV

CIV périmembraneuse

CIV trabéculées

CIV infundibulaire

CIV d’admission



ANATOMY OF THE VENTRICULAR SEPTUM



ANATOMY OF THE VENTRICULAR SEPTUM





CIV musculaires

Les CIV trabéculées  sont les plus fréquentes 
(60% des CIV)

Elles sont souvent isolées découvertes sur un 
souffle à la naissance

Elles n’entraînent ni shunt significatif ni risque 
d’HTAP

Elle se ferme le plus souvent spontanément 



Description of VSD Location



Echo CIV musculaire

Multiplier les incidences à la recherche    
d’un shunt Gauche-Droite véloce 
dans le septum trabéculée

Doppler couleur







Multiple VSD
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CIV musculaires

Les CIV musculaires se ferme à grâce 
aux trabéculations du VD



CIV musculaires multiples ou 
fromage de gruyère

Elles sont beaucoup plus rares

Elles sont souvent associées à une autre 
cardiopathie : coarctation, Fallot, …

Elles peuvent être symptomatique

La fermeture spontanée est plus aléatoire



Les CIV PM  sont fréquentes (30% des CIV)

De petite taille, elles n’entraînent ni shunt 
significatif ni risque d’HTAP

Les risques sont :

- l’endocardite infectieuse (lésions de jet sur la 
valve tricuspide ou le septum)

- la fuite valvulaire aortique par prolapsus d’une 
sigmoide ou de la commissure

- l’hypertrophie infundibulaire basse

- la membrane sous-aortique

CIV Périmembraneuse



CIV Périmembraneuse

La CIV PM a un rapport 
étroit avec la valve aortique

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



Description of VSD Location



Perimembranous (subaortic) VSDs
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CIV périmembraneuse
3D VG



Echo des CIV périmembraneuse

Incidence parasternale petit axe et sous-
costale + Doppler couleur : Défaut septal 
regardant la tricuspide







Septal aneurysm
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CIV périmembraneuse ASM



CIV périmembraneuse
Vue 3D du VD



CIV périmembraneuse 
Mb Sous aortique



Laubry-Pezzi syndrome

RV

AV

Magdi H. Yacoub, and Lawrence H. Cohn Circulation. 2004



Les CIV infundibulaire sont rares (10% des CIV)

Souvent de petite taille, elles n’entraînent ni shunt 
significatif ni risque d’HTAP

Les risques sont : 

-l’endocardite infectieuse (lésions de jet sur la valve 
pulmonaire)

- la fuite valvulaire aortique par prolapsus d’une 
sigmoide ou de la commissure

CIV Infundibulaire



CIV Infundibulaire

Les CIV infundibulaire a un rapport 
étroit avec la valve aortique

La CIV infundibulaire 
ne se ferme pas 
spontanément



Description of VSD Location



Echo des CIV infundibulaire

Incidence parasternale petit 
axe + Doppler couleur : 

Défaut septal de petite taille 
regardant vers 
l’infundibulum





Outlet (Subarterial - Conal) VSD

RA

PV
PV

RV
RA

AV

RV

DiaphragmDiaphragm



Outlet VSD with malalignement

TOF  

TV

PV

MV

FROM RV PERSPECTIVE 



Outlet VSD and Aortic Valve

FROM LV PERSPECTIVE 
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VSD Classification: INLET VSD



Description of VSD Location



Inlet VSDs
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CIV admission 
CAV complet



CIV admission 
Sans CIA OP
Valves alignés



CIV admission 
Sans CIA OP

Mais Fente Mitrale



Physiopathologie 
de la CIV

DEBIT

PRESSION





Diagnostic de CIV large à gros débit 

- Les symptômes apparaissent après le 1er mois : 
- détresse respiratoire
- sueur aux têtées
- cassure de la courbe pondérale  



Diagnostic de CIV large à gros débit 

- Auscultation : souffle holosystolique en rayon de 
roue. Intensité = Gradient et Débit

Un nourrisson avec CIV large sans symptôme 
et peu de souffle est en danger : HTAP !!



Physiopathologie 
de la CIV

DEBIT

PRESSION

Un nourrisson avec CIV large sans symptôme 
et peu de souffle est en danger : HTAP !!



Le diagnostic des CIV repose 
sur l’échocardiographie 
qui doit répondre
à 3 questions : 

1- Diagnostic anatomique : localisation, 
taille, nombre de CIV, complications ou 
lésions associées

2- Shunt Gauche-Droite : débit 
pulmonaire, taille des cavités gauches

3- Hypertension artérielle pulmonaire



HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD

QP/QS by Doppler
- Measurement errors.
- Invalidity in case of other associated

cardiac anomalies .

Sanders SP et al. Am J Cardio 1983

Method of PISA
- Overestimation of shunt severity
- Flow isn’t always in hemispherical shape

S. Kurotobi et al. Heart 1997



PISA

Ziani A et al.

ACVD 2009;102:185-191

• Orifice non circulaire   



CAVITES GAUCHES





Z SCORE

Z = (x –µ) / σ
µ= moyenne de la population
σ = ecart type (√ (moyenne des ecarts à la 
moyenne)²



Z SCORE



HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD

VSD/AR 0,2-0,25

VSD/AR 0,25-0,35

VSD/AR 0,35-0,5

VSD/AR 0,5-0,75

Jin-Xiang Liu et al. 
J Thorac Dis 2013



Pression artérielle pulmonaire

Bernouilli simplifiés
Gradient Pression = 4 V2

IT 
IP
CIV +++

Courbure septale +



Courbure septale arrondie

Petit axe : 
Télésystole
PVG >> PVD
PAP normale
CIV restrictive

La courbure septale est le reflet de la pression 
VD et donc AP en l’absence de sténose 
valvulaire pulmonaire



Courbure septale aplatie

PVG > ou = PVD
PAP élévée
CIV non restrictive



Vélocité CIV



HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD

Marcus S et al. JASE 2001



Shunt ventriculaire > PAP

PVGs – PVDs = 4V2
PVDs = PVGs – 4V2
PAPs = PAOs – 4V2

Une CIV est dite restrictive lorsqu’elle est véloce 
(pression artérielle pulmonaire normale)

Vélocité maximale Doppler de la CIV
Pression aortique au brassard



PAP sur Fuite Tricuspide

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

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



PAP sur Fuite Pulmonaire 

Bernouilli :
PAP m = protodiastole
PAPd = télédiastole

PAP = 4V2 + 5

Seule l’IP permet d’estimer les pressions 
moyenne et diastolique de l’AP

Enveloppe Doppler complète +++



IT CIV

CIV non restrictive



Cathétérisme cardiaque 
Non, sauf : 
- Age > 9-12 mois 
- CIV non restrictive avec shunt faible

But : hémodynamique (KT droit)
- Mesure des pressions artérielles pulmonaires
systoliques, moyennes et diastoliques et du 
rapport des débits pulmonaire/ systémique : 
basal et sous vasodilatateur (O2 et NO)
- Calcul des résistances artérielles pulmonaires 

Seule indication à l’angiographie = doute sur des CIV multiples



Arbre mort



Chirurgie cardiaque
Indication

- CIV à gros débit symptomatique malgré le 
traitement médical sans tendance à la 
fermeture spontanée
- CIV large non restrictive avec résistances 
artérielles pulmonaires non fixées
- CIV compliquée : fuite aortique, sténose 
infundibulaire ou membrane sous-aortique



Traitement médical
CIV à gros débit

•Diurétiques : furosémide (2 mg/kg)

•Vasodilatateurs artériels : lopril (2 à 3 mg/kg) 

•Régime hypercalorique et au besoin gavage 
gastrique

•Kinésithérapie respiratoire en cas de 
surinfection et prévention des bronchiolite par 
vaccination par synagis

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



Traitement médical
CIV de Roger

= CIV restrictive sans shunt significatif

Pas de traitement

Prophylaxie de l’Osler

Echocardiographie annuelle à la recherche 
d’une complication : fuite aortique ++



Traitement médical
CIV avec Eisenmenger

= CIV avec HTAP fixée

Inversion du shunt : cyanose, polyglobulie

Contre-indication absolue à fermeture chirurgicale

Traitement uniquement palliatif

Vasodilatateur artérielle pulmonaire (bosentan)

Transplantation cardio-pulmonaire ?



Traitement chirurgical
CIV Périmembraneuse non compliquée

Voie Trans-atriale droite, la CIV est exposée 
à travers la valve tricuspide

Sternotomie avec CEC



Haut

Bas

OD avec 
canules 
caves

VD

CIV

Vue opératoire 
CIV périmembraneuse 



Traitement chirurgical
CIV Périmembraneuse non compliquée

Fermeture de la CIV 
par un patch synthétique
ou péricardique



8 mois 
6 Kg
CIV gros débit



6 mois 
6 Kg
Patch CIV



Voie Trans-pulmonaire

Voie Trans-infundibulaire

Traitement chirurgical
CIV Infundibulaire



Traitement chirurgical
CIV multiples

Cerclage (banding) pulmonaire au fil résorbable 
(fermeture spontanée ou dilatatable) ou non 
(2ème chirurgie pour décerclage et fermeture 
des CIV)

Sternotomie sans CEC



Traitement chirurgical
CIV musculaires

Voie transatriale pour 
CIV trabéculées 
haute ou moyenne

Ventriculotomie 
pour les CIV de pointe



Risques communs :  
- CIV résiduelle
- HTAP (Résistances Pulmonaires élevées)
- Rythme jonctionnel
- Méconnaissance d’une coronaire anormale
- Infection cicatrice, sternum, médiastin
- Syndrome post-péricardotomie
- à distance : cicatrice arythmogène

Risques spécifiques

CIV PM - BAV
- Valves aortique et tricuspide

CIV Infundibulaire - Valve aortique et pulmonaire

CIV Trabéculée - CIV résiduelle

Traitement chirurgical des CIV
Complications



Cerclage pulmonaire
Surveillance

Le cerclage est-il : 

-protecteur : PAP normale (gradient VD-AP)

- bien posé : migration vers bifurcation AP 



18 mois 
10 Kg
CIV multiples 
Cerclage pulmonaire



Fermeture percutanée 
CIV musculaire

Indications rares : 
CIV résiduelles, 
CIV post-infarctus

Procédure complexe 
mais avec risque de 
complications moindre



Fermeture percutanée 
CIV Périmembraneuse

Valve aortique
Valve tricuspide

Amplatzer membranous 
VSD occluder



Fermeture percutanée 
CIV Périmembraneuse

NRS > 8 Kg + Cathéteriseur entrainé
Risque : abandon procédure, BAV, IA, IT


