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Prevalence et étiologies des CIV

Les CIV sont les plus fréequentes cardiopathies du
nourrisson. Elles representent 20 a 30% des
cardiopathies congenitales

Elles peuvent étre associées a une anomalie
chromosomique (trisomie ou microdélétion) ou un
syndrome alcoolofoetal




Diagnostic in utero

Le diagnostic In utero est possible
mais :

- les petites CIV sont difficilement

detectable par les ultrasons

- le shunt Gauche-Droite est peu
veloce (absence d’aliasing) en raiso
de I'’égalité de pressions V&/D




Diagnostic in utero

Un caryotype doit étre proposé en cas de
ClV large ou de CIV de petite taille associee
a une autre anomalie morpholique
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Anatomie des CIV

CIV périmembraneuse

CIV trabéculées

CIV infundibulaire

CIV d’admission




ANATOMY OF THE VENTRICULAR SEPTUM

Fat in atrioventricular sandwich Anatomical crux

Infundibulum of
right ventricle

Supero-posterior
apillary muscle

% -

Diaphragmatic surface Infero-anterior papillary muscle




ANATOMY OF THE VENTRICULAR SEPTUM
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CIV musculaires

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

Elles sont souvent isolées découvertes sur un
souffle a la naissance

Elles n’entrainent ni shunt significatif ni risque
d'HTAP

Elle se ferme le plus souvent spontanement




Description of VSD Location
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Echo CIV musculaire

Doppler couleur

Multiplier les incidences a la recherche
d’'un shunt Gauche-Droite véloce

dans le septum trabéculée
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Muscular VSDs
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CIV musculaires
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Les CIV musculaires se ferme a grace
aux trabéculations du VD




CIV musculaires multiples ou
fromage de gruyere '

Elles sont beaucoup plus rares |

Elles sont souvent associées a une autre
cardiopathie : coarctation, Fallot, ...

Elles peuvent étre symptomatique

La fermeture spontanée est plus aléatoire




ClV Péerimembraneuse

_es CIV PM sont fréquentes (30% des CIV)

De petite tallle, elles n’entrainent ni shunt
significatif ni risque d’HTAP

Les risques sont .

- 'endocardite infectieuse (Iésions de jet sur la
valve tricuspide ou le septum)

- |a fuite valvulaire aortigue par prolapsus d’'une
sigmoide ou de la commissure

- ’hypertrophie infundibulaire basse

- |la membrane sous-aortique




CIlV Péerimembraneuse

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




Description of VSD Location
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Perimembranous (subaortic) VSDs







Echo des CIV perimembraneuse

Incidence parasternale petit axe et sous-
costale + Doppler couleur Defaut septal
regardant la tricuspide
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Septal aneurysm




CIV périmembraneuse ASM
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CIV périmembraneuse
Vue 3D du VD
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CIV périmembraneuse
Mb Sous aortique
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Laubry-Pezzi syndrome




CIV Infundibulaire
Les CIV infundibulaire sont rares (10% des CIV)

Souvent de petite taille, elles n’entrainent ni shnt
significatif ni risque d’HTAP

Les risques sont :

-'endocardite infectieuse (Iésions de jet sur la \vae
pulmonaire)

- |a fuite valvulaire aortigue par prolapsus d’'une
sigmoide ou de la commissure




CIV Infundibulaire

La CIV infundibulaire
ne se ferme pas
spontanement

Les CIV infundibulaire a un rapport
étroit avec la valve aortique




Description of VSD Location
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Echo des CIV infundibulaire

Incidence parasternale petit
axe + Doppler couleur :

Défaut septal de petite taille
regardant vers g7 2 ot
I'iInfundibulum
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Outlet (Subarterial - Conal) VSD

X7-2IPediatric X7-2/Pediatric

Diap!raigm




Outlet VSD with malalignement
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Outlet VSD and Aortic Valve




VSD Classification: INLET VSD
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Description of VSD Location
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Inlet VSDs




CIV admission
CAV complet
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CIV admission
Sans CIA OP
Valves alignés
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CIV admission
Sans CIA OP
Mais Fente Mitrale
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Physiopathologie
de la CIV

PRESSION




Placenta

Placenta




Diagnostic de CIV large a gros deébit

- Les symptomes apparaissent apres le 1er mois
- détresse respiratoire
- Ssueur aux tétées

- cassure de la courbe pondeérale




Diagnostic de CIV large a gros débit

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

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




Physiopathologie
de la CIV

PRESSION

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




Le diagnostic des CIV repose
sur I'échocardiographie

qui doit repondre

a 3 questions :

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

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

3- Hypertension artérielle pulmonaire
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HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD
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Z-Scores M-Mode

kb Detroit
Dubois
BSA: 0,64 m2

IvVSd

Centile: 79,10 % : 2

A S S

s B
-

LV Diastolic Diameter
Centile: 93,19 %
LVESD

Centile: 78,81 % Z= +0,81

Fractional Shortening 41,03 %

LVPWd

Centile: 72,24 %

Additional Parameters




Z SCORE

Proportion
within each
sector

Z-Score -4 0 +1 +2 +3 +4

Centile 0.003% 0.13% 2.3% 50% 84.1% 97.7%  99.87% 99.997%




Z SCORE

Author Year Number of subjects Parameters measured

Pettersen et al 2008 782 Heart valves, aorta, pulmonary arteries, m-mode

“Detroit 12

Zilberman et al 2005 748 Heart valves

“Cincinnati™

Daubeney et al 1999 125 Heart valves and structures, aorta, pulmonary arteries

“Wessex 14

Kampmann et af* 2000 2036 M-mode measurements

Warren et al 2006 317 Aorta

“Halifax™™®

Gautier et al 2010 353 Aorta

“Paris™

Dallaire and Dahdah 2011 1033 Coronary arteries

“‘Montreal™®

McCrindle et al 2007 221 Coronary arteries

“Boston™!

Olivieri et al 2009 432 Coronary arteries

“Washington™!

Schneider et al?" 2005 130 Fetal heart valves and structures

Pasquini et al! 2007 221 Fetal aorta and duct

Cui et al'™ 2008 593 Time intervals from tissue doppler

Eidem et al'@ 2004 325 Tissue doppler velocities, time intervals, pulsed wave
doppler

Koestenberger et al* 2009 640 TAPSE

Fourth report* 2004 Meta-analysis Blood pressures (Clinic setting)

TAPSE: Tricuspid annular plane systolic excursion




HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD

ORIGINAL ARTICLE

Clinical utility of the ventricular septal defect diameter to aorta root

Table 1. Heights, Body weights, Infection scores, Q;/Qq ratios in the age groups, divided by D,,/D, ratios.
Age (y) n Height (cm) Weight (kg) Infection score Qp/Q; divided by Dysp/Diag
Control | 299 7Ix11.9 9.51x0.90 0.55+0.69 1.00+0.27
280 8 +4.] 11.89+0.93 0.40+0.60 1.00+0.23
227 963, 13.89x1.17 0.30+0.57 1.00+0.26
181 102+3.9 15.26%1.6 0.30x0.57 1.00=0.19
A 87 71x3.8 9.50x1.52 2.14x1.42 [.15x0.14
83 86x7.1 [1.78x1.49 1.25+1.18° 1.20+0.12
70 95+7.1 13.30=1.51 0.33x0.62 [.11x0.20
60 101 + 3.7 14.70x1.29 0.45+0.69 1.12+0.14
74 7Ix11.9 8.64x1.77 2.22+1.64° 1.40+0.30
70 84+5.4 [1.55%=1.72 l.69x=1.49 1.51=0.06
62 95+54 13.12x1.14 0.92+1.08 1.44+0.10
53 100+5.8 14.57x1.21 1.00x1.12 1.53+0.23°
68 70+11.2° 8374221 2.60+1.81° 1.91=0.5
67 83+4.9° 11.03+1.72° 2.27+1.42° 1.80+0.05°°
55 94 +7.3° 12.84+0.78° 1.67+1.73% 1.86+0.07°°
4 40 99+6.5 13.95+1.62° 1.50+1.07° 1.89+0.15°
D | 70 68+7.1° 7.23+0.93*= 2.94+1.69*"° 2.37+0.20%*°
60 82+5.7° 10.36+1.21% 2.60+1.78%° 2.17+0.13%
40 93+5.9° 12.36=1.19° 2.56+1.949° 2.3 025
28 98+4.6° 13.76+1.63° 1.89+1.45°° 2.21+0.12%%
Data are presented/£s mean + SD kg A, 1/5< Dyg,/D,, <1/4; B, 1/4< Dy, /D, <1/3; C, 1/3< Dy /Dy <1/2; D, 25 Dy /D, <2/3. P05 Ji n-Xiang Liu et al.
e B group; "P<0.05 compared with thecontrol group; ‘P<0.05 compared with the A group; “P<0.05 condgared with the C gfoup. J Th orac D | S 2 0 1 3

SD/AR 0,2-0,25

SD/AR 0,35—0,53

2
SD/AR 0,5—0,753




Pression artérielle pulmonaire

Bernoullli simplifies
Gradient Pression =4 V2

I'T
P
CIV +++

Courbure septale +




Courbure septale arrondie

5 O

L ’ Petit axe :
; Télésystole
LI S PVG >> PVD

1Bcm .

T - PAP normale

CIV restrictive

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




Courbure septale aplatie
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PAP élévée
CIV non restrictive




Veélocitée CIV
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HEMODYNAMIC DESCRIPTION OF VSD

B Echo peak gradient
A Echo mean gradient
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Shunt ventriculaire > PAP

Vélocite maximale Doppler de la CIV
Pression aortigue au brassard

PVGs — PVDs =4V
PVDs = PVGs — 4V

E PAPs = PAOS — 4V2

INTERY. HEED ms

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




PAP sur Fuite Tricuspide

1 2.5HHZ

28 " Bernouilli :
“ule.#" PVDs - PODs =4 V2
& PAPs = PVDs = 4V2 + 5

La vélocité de I'lT est le reflet de la pression
ventriculaire droite et donc artéerielle pulmonaire
en I'absence de sténose valvulaire pulmonaire




PAP sur Fuite Pulmonaire
Enveloppe Doppler complete ++
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Bernouilli :

= PAP m = protodiastole

— 160

-2 PAPd = telediastole

- 30

- ﬂa-

o

PAP = 4V2 + 5

IMTERY. ms

Seule I'lP permet d’estimer les pressions
moyenne et diastolique de 'AP
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Catheéeterisme cardiague

Non, sauf :
- Age > 9-12 mois
- CIV non restrictive avec shunt failqle

But : hemodynamique (KT droit)
- Mesure des pressions artérielles pulmonaires
systoligues, moyennes et diastoliques et du
rapport des debits pulmonaire/ systémique :
basal et sous vasodilatateur (O2 et NO)

- Calcul des résistances artérielles pulmonaires

Seule indication a I'angiographie = doute sur des CIV multiples




Arbre mort
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Chirurgie cardiague

Indication

- CIV a gros débit symptomatique malgre le
traitement medical sans tendance a la
fermeture spontanée

- CIV large non restrictive avec résistances

artérielles pu

monaires non fixees

- CIV compliguée : fuite aortigue, stenose
Infundibulaire ou membrane sous-aortigue




Traitement medical
ClIV a gros débit

Diuretiques : furosémide (2 mg/kg)
*Vasodilatateurs artériels : lopril (2 a 3 mg/kg)

*Régime hypercalorigue et au besoin gavage
gastrique

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

«Controle du taux d’hemoglobine (15g/l) par
transfusion sanguine et traitement ferrique
pour augmenter la viscosité sanguine




Traitement médical
ClV de Roger

= CIV restrictive sans shunt significatif

Pas de traitement
Prophylaxie de I'Osler

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




Traitement médical
CIV avec Eisenmenger

= CIV avec HTAP fixée

Inversion du shunt : cyanose, polyglobulie
Contre-indication absolue a fermeture chirurgicale
Traitement uniguement palliatif

Vasodilatateur artéerielle pulmonaire (bosentan)

Transplantation cardio-pulmonaire ?




Traitement chirurgical
CIV Périmembraneuse non compliquée

Sternotomie avec CEC

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




Vue opératoire
CIV périmembraneuse

8

OD avec
canules
caves




Traitement chirurgical
CIV Périmembraneuse non compliquée

Fermeture de la CIV
par un patch synthétique
ou péricardique










Voie Trans-pulmonaire 1raitement chirurgical
CIV Infundibulaire

Ventricutar
septal defect

Voie Trans-infundibulaire




Traitement chirurgical
CIV multiples

Sternotomie sans CEC

Cerclage (banding) pulmonaire au fil résorbable
(fermeture spontanée ou dilatatable) ou non

(2eme chirurgie pour décerclage et fermeture
des CIV)




Traitement chirurgical
CIV musculaires

Voie transatriale pour
CIV trabeéculées
haute ou moyenne

Ventriculotomie
pour les CIV de pointe




Traitement chirurgical des CIV
Complications

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

Risques spécifiques
Ci1V PM =y :7:14
- Valves aortique et tricuspide
CIV Infundibulaire - Valve aortique et pulmonaire

CIV Trabéculée - CIV résiduelle
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) 5 Cerclage pulmonaire
Surveillance

Le cerclage est-il :
-protecteur : PAP normale (gradient VD-AP)

- bien posé : migration vers bifurcation AP




Cerclage pulmonaire

PHILIPS




Fermeture percutanée
CIV musculaire

Indications rares :
CIV résiduelles,
CIV post-infarctus

Procédure complexe
mais avec risque de
complications moindre




Fermeture percutanée
CIV Périmembraneuse

e |

Valve aortique
Valve tricuspide

Amplatzer membranous
VSD occluder




Fermeture percutanée
CIV Périmembraneuse

NRS > 8 Kg + Cathéteriseur entrainé
Risque : abandon procédur&AV, IA, IT




