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Ventricules droits et ventricules gauches
d double issue

P Mauran
M Gouton
G Vaksmann

Résumé. — Les ventricules a double issue sont des malformations cardiaques complexes dans lesquelles les
deux gros vaisseaux naissent principalement de la méme cavité ventriculaire qui peut étre soit de morphologie
droite (ventricule droit a double issue), soit, et c’est beaucoup plus rare, de morphologie gauche (ventricule
gauche a double issue). Ces cadres nosologiques regroupent des malformations tres diverses dont les
conséquences hémodynamiques, la présentation clinique et les traitements chirurgicaux sont extrémement
variés. Plutét qu’une classification dans I’'un des sous-groupes nosologiques classiques, c’est une analyse
anatomique minutieuse, essentiellement basée sur I’échocardiographie, qui permet dans chaque cas
particulier de choisir parmi les différentes interventions chirurgicales qui s’appliquent a ce groupe de
malformations celle qui rétablira une concordance ventriculoartérielle normale par les circuits les plus simples,
en évitant, autant qu'il est possible, I'utilisation d’un tube prothétique.

© 2003 Editions Scientifiques et Médicales Elsevier SAS. Tous droits réservés.

Mots-clés : cardiopathies congénitales, malposition des gros vaisseaux, échocardiographie.

Introduction

Le terme de ventricule a double issue s’applique a une anomalie de
connexion ventriculoartérielle dans laquelle les deux gros vaisseaux
naissent principalement de la méme cavité ventriculaire qui peut
étre soit de morphologie droite (ventricule droit a double issue), soit,
et c’est beaucoup plus rare, de morphologie gauche (ventricule
gauche a double issue). Ces cadres nosologiques regroupent un
ensemble de malformations anatomiques complexes et tres diverses
dont les conséquences hémodynamiques, la présentation clinique et
les traitements chirurgicaux sont extrémement variés, au point que
I'intérét de maintenir ces cadres nosologiques est débattu.

Ventricules droits a double issue

L’appellation « ventricule droit a double issue » (VDDI) fait
typiquement référence aux malformations cardiaques congénitales
dans lesquelles les deux gros vaisseaux naissent du ventricule
morphologiquement droit. Elle réunit en fait un groupe hétérogeéne
ol se trouve un éventail de cardiopathies dont la physiopathologie,
la présentation clinique et le traitement vont de ceux d’une simple
communication interventriculaire (CIV), a ceux d’une transposition
des gros vaisseaux avec CIV, en passant par ceux d’une tétralogie de
Fallot.

Les VDDI représentent environ(0,5 % des cardiopathies congénitales.
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ANATOMOPATHOLOGIE

B Définition

11 a été proposé plusieurs définitions du VDDI. Pour Neufeld et al 15"
5l les deux gros vaisseaux naissent exclusivement du ventricule
droit ; ni la valve pulmonaire ni la valve aortique n’ont de continuité
fibreuse avec aucune des deux valves auriculoventriculaires ; enfin,
une (CIV est habituellement présente et constitue la seule issue du
ventricule gauche. La définition de Lev et al b et d’Anderson et
al 1o 7.8 101 qui prévaut actuellement, est moins restrictive : 1'un des
gros vaisseaux et au moins 50 % de 1’orifice valvulaire de 1’autre
sont au-dessus de la cavité ventriculaire droite; quant a la
discontinuité entre la valve mitrale et les valves aortique et
pulmonaire, elle est souvent présente mais ne constitue pas un
critere indispensable [l Pour les partisans de cette définition il est
donc difficile d’établir une nette distinction entre d’une part le
groupe des tétralogies de Fallot ou celui des transpositions des gros
vaisseaux avec CIV et d’autre part celui des VDDI. Ainsi, selon
Edwards, le terme de VDDI s’applique a un certain type de
connexion ventriculoartérielle, tandis que celui de tétralogie de
Fallot décrit un malalignement particulier du septum infundibulaire.
Les deux termes ne sont plus mutuellement exclusifs et les
tétralogies de Fallot dans lesquelles la dextroposition de l'aorte est
importante appartiennent alors au groupe des VDDI 171, A I'inverse,
pour Van Praagh et al ®! les deux grandes artéres doivent prendre
leur origine dans l'infundibulum (qui est aligné avec le ventricule
droit), ou bien une grande artére doit prendre naissance dans
I'infundibulum et l'autre étre en continuité directe avec la portion
ventriculaire droite du canal atrioventriculaire, c’est-a-dire la
tricuspide, ou la partie ventriculaire droite d’une valve
atrioventriculaire commune, ou enfin la portion ventriculaire droite
d’une valve mitrale chevauchante (overriding). Cette derniere
définition aboutit a exclure nettement du groupe des VDDI, les
tétralogies de Fallot dont l’aorte chevauche le septum
interventriculaire de plus de 50 % et les transpositions des gros
vaisseaux avec CIV dans lesquelles I'artére pulmonaire chevauche
le septum interventriculaire mais ot il existe une continuité fibreuse

Toute référence a cet article doit porter la mention : Mauran P, Gouton M et Vaksmann G. Ventricules droits et ventricules gauches a double issue. Encycl Méd Chir (Editions Scientifiques et Médicales Elsevier SAS, Paris, tous droits

réservés), Cardiologie, 11-940-E-70, 2003, 14 p.
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A. CIV sous-aortique.
B. CIV sous-pulmonaire.

—— #B o

e C

1 Classification des ventricules droits a double issue selon la localisation de la communication interventriculaire (CIV).

C. CIV sous-aortique et sous-pulmonaire (« doubly committed »).
D. CIV sans relation avec les gros vaisseaux (« non-committed »).

mitropulmonaire °. Ces controverses nosologiques ne sont pas
éteintes 1], mais le plus grand nombre s’accorde autour de la
définition la plus simple : le ventricule droit a double issue est un
type de connexion ventriculoartérielle dans lequel les deux gros
vaisseaux naissent entiérement ou principalement du ventricule
droit [0,

Le type de connexion auriculoventriculaire (concordance ou
discordance), la situation de la communication interventriculaire par
rapport a I'origine des gros vaisseaux, la relation spatiale de ceux-ci,
la présence ou I’absence d’une sténose pulmonaire, et les éventuelles
malformations associées sont les principaux facteurs qui déterminent
la diversité des formes anatomiques regroupées sous le terme de
VDDI et qui conditionnent leur physiopathologie, leur présentation
clinique et leur traitement.

B Situation de la CIV par rapport aux gros vaisseaux

La CIV est le plus souvent en relation étroite avec 1'une, l'autre ou
les deux artéres. Dans ce cas, elle est toujours située entre les deux
branches antérieure et postérieure de la trabecula septomarginalis
(les deux branches de la bande septale) et c’est la place du septum
infundibulaire (ou bande pariétale) qui détermine la place de la CIV
par rapport aux gros vaisseaux. Selon que le septum infundibulaire
a fusionné avec la branche antérieure ou la branche postérieure de
la trabecula septomarginalis, la CIV se trouve respectivement sous
le vaisseau situé a droite (habituellement 1’aorte) ou sous le vaisseau
situé a gauche (habituellement 1’artére pulmonaire), tandis que sont
créées des conditions propices au développement d'une obstruction

2

sous 1'origine et sur le trajet de I'autre artere. Ainsi, les formes avec
CIV sous-pulmonaire sont rarement associées a une sténose
pulmonaire mais peuvent étre compliquées d'une sténose sous-
aortique ou plus souvent d’'une coarctation de l’aorte ou d’une
interruption de la crosse aortique. A l'inverse, les formes avec CIV
sous-aortique peuvent s’accompagner d’une sténose sous-
pulmonaire. En revanche, ’association dans le VDDI d"une sténose
sous-aortique et d’une sténose sous-pulmonaire est exceptionnelle.
Lorsque le septum infundibulaire est absent ou tres peu développé,
la CIV se trouve en double relation avec les vaisseaux, a la fois sous-
aortique et sous-pulmonaire. Enfin, il arrive, plus rarement, que la
CIV soit située a distance des deux gros vaisseaux.

Ainsi, quatre types de CIV sont classiquement décrits ! (fig 1) :

7
— CIV sous-pulmonaire : environ 30 % des cas 1 ;

— CIV sous-aortique et sous-pulmonaire ou CIV sous-artérielle mixte
ou encore CIV en double relation (en anglais doubly committed) :
environ 10 % des cas 1 ;

— CIV a distance des deux gros vaisseaux ou CIV sans relation (en
anglais non-committed) : 10 a 20 % des cas .. Le défaut septal est
situé dans le septum musculaire trabéculé apical ou plus
fréquemment dans le septum d’admission et il s’agit alors le plus
souvent d'une CIV de type canal atrioventriculaire.

Enfin, il arrive exceptionnellement que le septum interventriculaire
soit intact et que le ventricule gauche, dans ce cas extrémement
hypoplasique, n’ait aucune issue ¢ 9% %21,
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B Relation spatiale des gros vaisseaux

Quatre types de relation spatiale de 'origine des gros vaisseaux sont
rencontrés.

Disposition normale (situs solitus artériel)

La valve aortique est en arriere et a droite de la valve pulmonaire.
Dans ce cas, la CIV est, sauf exception, en position sous-aortique. En
I'absence de sténose pulmonaire, la malformation différe peu d'une
simple CIV ; en cas de sténose pulmonaire elle s’apparente a une
tétralogie de Fallot.

Disposition cote a cote

Les deux vaisseaux sont dans un méme plan frontal, I’aorte a droite
de l'artere pulmonaire. Les deux valves sont dans le méme plan
transversal. C’est le type de relation caractéristique des formes
typiques de VDDI. La CIV peut étre alors soit sous-aortique, et
s’associer ou non a une sténose pulmonaire (type Fallot), soit plus
fréquemment sous-pulmonaire et il s’agit alors d’une malformation
de Taussig-Bing (cf infra). Il est plus rare que la CIV soit a la fois
sous-aortique et sous-pulmonaire ou, a 'opposé, distante des deux
gros vaisseaux.

Dextro- ou D-malposition des gros vaisseaux

La valve aortique est située en avant et a droite de la valve
pulmonaire. On y rattache les formes ot les deux gros vaisseaux
sont dans un méme plan sagittal, ’aorte étant en avant de l'artere
pulmonaire. Il est rare que la CIV soit sous-aortique. Elle est le plus
souvent sous-pulmonaire dans une situation moins antérosupérieure
que dans la forme typique de malformation de Taussig-Bing.
L’anatomie tend vers celle de la transposition des gros vaisseaux
avec CIV.

Lévo- ou L-malposition des gros vaisseaux

La valve aortique est située en avant et a gauche de la valve
pulmonaire. On y rattache les formes ou les deux gros vaisseaux
sont dans un méme plan frontal, l'aorte a gauche de l’artére
pulmonaire. Ces formes de VDDI sont rares. La CIV est en regle
générale sous-aortique et associée a une sténose pulmonaire.

B Malformations associées

Les malformations associées sont fréquentes et doivent étre
recherchées. Les anomalies des retours veineux pulmonaires et
systémiques sont surtout observées lorsqu’il existe une anomalie du
situs viscéroatrial, en particulier un isomérisme atrial. Les anomalies
des valves auriculoventriculaires sont possibles : overriding
(malalignement auriculoventriculaire conduisant a un
chevauchement du septum par la valve) et/ou straddling (insertions
valvulaires dans le ventricule controlatéral) de la tricuspide ou de la
mitrale, voire des deux valves auriculoventriculaires 1. Il peut
exister une fente mitrale, une sténose mitrale, une mitrale en
parachute, un cordage mitral anormalement inséré sur le septum
infundibulaire.

B Situs viscéroatrial et connexion auriculoventriculaire

Dans les formes habituelles de VDDI les oreillettes sont
normalement placées (situs solitus viscéroatrial) et la connexion
auriculoventriculaire concordante. Il peut arriver que les oreillettes
soient inversées (situs inversus viscéroatrial), la concordance
auriculoventriculaire respectée et le coeur en dextrocardie,
I’ensemble réalisant une disposition en miroir.

Une discordance auriculoventriculaire peut étre associée a un situs
solitus viscéroatrial, et le plus souvent dans ce cas une dextrocardie,
ou a un situs inversus viscéroatrial et dans ce cas plutét une
lévocardie. Dans ces malformations complexes, la CIV est le plus
souvent sous-pulmonaire, les vaisseaux sont en situation de
L-malposition, et une sténose pulmonaire est habituellement
présente. C’est en cas d’isomérisme atrial que la malformation
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atteint en général son maximum de complexité et qu'il existe des
anomalies associées diverses a chaque étage du cceur; il est en
particulier fréquent dans ces formes qu’il existe des anomalies des

retours veineux et/ou un canal atrioventriculaire.

B Arteres coronaires

La distribution des artéres coronaires est souvent normale.
Néanmoins, dans les cas de VDDI avec CIV sous-aortique il peut
exister les mémes anomalies coronariennes que dans la tétralogie de
Fallot, principalement une origine anormale de l'interventriculaire
antérieure a partir de l'artére coronaire droite [#31 empéchant
l'ouverture chirurgicale de l'infundibulum. Dans les formes avec
malposition des gros vaisseaux et CIV sous-pulmonaire, les
anomalies coronariennes sont plus fréquentes et semblables a celles
rencontrées dans les transpositions des gros vaisseaux 4. Le trajet
intramural d’une artere coronaire est I’anomalie coronarienne qui
peut poser les problemes les plus difficiles au chirurgien qui réalise
une détransposition des gros vaisseaux. Enfin, il a été rapporté
d’exceptionnels cas de VDDI dans lesquels une artere coronaire
naissait anormalement de 'artére pulmonaire ¢ 281,

B Systéme de conduction

En cas de situs solitus viscéroatrial et de concordance
auriculoventriculaire, le trajet des faisceaux de conduction est en
régle générale prévisible ®l. Quand la CIV est périmembraneuse, le
faisceau de His suit la créte septale et ses branches sont proches du
rebord postéro-inférieur de la CIV sur le versant gauche du septum.
Quand la CIV a un rebord postéro-inférieur musculaire, le systéme
de conduction est plus éloigné de la CIV et, de ce fait, moins
vulnérable. Quand la CIV est musculaire et située dans le septum
d’admission, le faisceau de conduction est antérosupérieur et peut
passer au bord antérosupérieur de la CIV.

En cas de discordance auriculoventriculaire, ou d’anomalie du situs
viscéroatrial il est plus difficile de prévoir le trajet des faisceaux de
conduction ; ils peuvent longer le bord antérosupérieur de la CIV.

® Formes les plus fréquentes de VDDI

Elles sont au nombre de trois.

VDDI avec CIV sous-aortique, aorte a droite de 1’artere pulmonaire
et sténose pulmonaire (type Fallot)

Dans cette forme, les deux artéres sont classiquement cote a cote,
l'aorte a droite de I'artere pulmonaire et les valves artérielles dans
un méme plan transversal (fig 2A). En fait, il est fréquent que 1'aorte
soit légerement postérieure et que la relation spatiale des deux gros
vaisseaux ne soit guere différente de leur relation normale. Outre
celle du conus sous-pulmonaire, la présence d’un conus sous-
aortique est habituelle (fig 2B) (75 a 80 % des cas ), quoiqu’il existe
des cas avec continuité mitroaortique et/ou continuité
tricuspidoaortique. La voie pulmonaire est le siege des mémes
anomalies que celles des tétralogies de Fallot: sténose
infundibulaire, hypoplasie de 1’anneau pulmonaire, sténose
valvulaire pulmonaire. La CIV est dans la grande majorité des cas
périmembraneuse. Elle s’ouvre dans la cavité ventriculaire droite
pres de la commissure antéroseptale de la tricuspide, a droite et en
arriere de l'extrémité septale du septum infundibulaire, dans ou au-
dessous du conus sous-aortique. Le faisceau de conduction
auriculoventriculaire ne passe pas dans le rebord du défaut septal
mais en arriére de celui-ci.

Les lésions qui peuvent étre associées a ces formes sont
essentiellement une anomalie de la distribution artérielle coronaire,
une CIV restrictive et une sténose mitrale.

VDDI avec CIV sous-aortique, aorte a droite de l'artere
pulmonaire, (sans)sténose pulmonaire (type CIV)

Ces formes ressemblent aux précédentes dont elles se distinguent
surtout par I'absence de sténose sur la voie pulmonaire. Les arteres
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2 Ventricule droit a double issue avec CIV sous-aortique et
sténose pulmonaire.
A. L'angiographie ventriculaire droite de face montre
lopacification simultanée des deux vaisseaux. Le sep-
tum infundibulaire est bien visible (étoile). Les deux ori-
fices artériels sont sur le méme plan horizontal, I'aorti-
que a droite du pulmonaire.
B. Injection de I'oreillette gauche filmée de profil. Le co-
nus sous-aortique interposé entre la valve mitrale et la
valve aortique est bien visible (étoile). Le ventricule gau-
che se vide par une CIV sous-aortique.
AO : aorte ; AP : artere pulmonaire ; VD : ventricule
droit ; VG : ventricule gauche ; CIV : communication
interventriculaire.

sont généralement cdte a cote ou dans une relation spatiale plus
proche de la normale, l'aorte en arriere et a droite de l'artere
pulmonaire. Il existe dans les formes typiques un conus sous-
aortique, mais dans ce cadre peuvent étre aussi admises des formes
avec continuité tricuspidoaortique et/ou mitroaortique qui
s’accompagnent d’un chevauchement du septum par l'orifice
aortique. La CIV est généralement périmembraneuse. Elle est le plus
souvent large, mais il peut arriver qu’elle soit restrictive.

Parmi les malformations associées, une coarctation de l’aorte est
fréquente.

VDDI avec CIV sous-pulmonaire et(aorte a droite de 1’artere
pulmonaire (malformation de Taussig-Bing)

Classiquement, le terme de malformation de Taussig-Bing est
réservé aux malformations dans lesquelles les deux vaisseaux sont
cote a cote (l'aorte a droite de l’artére pulmonaire), l’artere
pulmonaire est située au-dessus d’une large CIV antérieure et il
existe un double conus (fig 3A, 4). Néanmoins, il peut exister une
D-malposition des gros vaisseaux, c’est-a-dire une situation de
l'aorte en avant et a droite de 'artere pulmonaire, car il est fréquent
d’inclure dans ce cadre des formes ot1 le conus sous-pulmonaire est
peu développé, voire absent, réalisant alors une continuité
mitropulmonaire. Dans ces cas, la distinction entre « malformation
de Taussig-Bing » et « transposition des gros vaisseaux avec CIV »
peut préter a des discussions nosologiques qui n’ont guere
d’implications chirurgicales.

La CIV est antérosupérieure. Elle peut étre séparée du septum
membraneux par un rebord musculaire postérieur ou, ce qui est un
peu plus fréquent, s’étendre en arriére pour étre périmembraneuse.
La voie pulmonaire est rarement sténosée.

Les malformations qui peuvent étre associées a ces formes sont
surtout la coarctation de 1’aorte (fig 3B), et, moins fréquemment, des
malformations de la valve mitrale (sténose, straddling).

B Limites des définitions et des classifications
classiques des VDDI

Les difficultés qu’il y a a délimiter précisément le cadre des VDDI,
la diversité des formes anatomiques regroupées sous ce terme, et le
fait que les classifications nosologiques classiques ne permettent pas
de préciser les indications de diverses méthodes chirurgicales
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applicables tant aux VDDI qu’aux autres anomalies des connexions
ventriculoartérielles font qu’il a été proposé par Lecompte et al de
regrouper ces malformations complexes sous le terme de
malposition des gros vaisseaux avec CIV en cherchant a distinguer
les critéres anatomiques qui déterminent quel type d’intervention
chirurgicale est le plus approprié plutot qu’en restant attaché a une
nosologie n"ayant pas d’implications thérapeutiques claires 4% 74 801,
En effet, ni le type d’alignement ventriculoartériel, ni la relation des
gros vaisseaux, ni méme la situation de la CIV ne sont des éléments
qui permettent de définir sans ambiguité les indications
thérapeutiques. Aussi, plutdt que de tenter de le rattacher a un des
sous-groupes de VDDI ci-dessus décrits, il importe, devant chaque
cas particulier, de prévoir par une étude préopératoire attentive,
reposant essentiellement sur 1’échocardiographie, le type de
réparation chirurgicale a effectuer.

EMBRYOLOGIE

Classiquement, le VDDI est une malformation dite « conotruncale »
qui provient d'une anomalie de 'embryogenese des chambres de
chasse ventriculaires. Celle-ci résulte de trois processus intriqués
mais indépendants, pouvant tous trois étre a l'origine d’anomalies
de morphogeneése 13 :

— cloisonnement et inversion conotruncale ;

translation a gauche de la jonction conoventriculaire ;

— absorption du conus postérieur.

A T’horizon XIII de I'embryogenese selon Streeter?!, la circulation
intracardiaque s’effectue en série : oreillette unique - ventricule
gauche - ventricule droit - conus - tronc artériel. A ’horizon XIV, le
conus se cloisonne par formation du septum conal (ou
infundibulaire), individualisant ainsi un conus antérolatéral (droit,
futur infundibulum pulmonaire) et un conus postéromédian
(gauche, sous-aortique). A Thorizon XVI, pendant la torsion et le
cloisonnement conal, le conus postéromédian se déplace vers la
gauche et s’incorpore au ventricule gauche en se résorbant

1 On utilise en embryologie la notion d’horizon de Streeter correspondant a 1’étude de la
collection d’embryons d’ages divers réunis au Carnegie Institute Washington. Chaque horizon
dure a peu pres 2 jours (par exemple, 1’horizon XIII correspond aux 26-28° jours du
développement embryonnaire).
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3 Malformation de Taussig-Bing avec coarctation de I'aorte.
A. Angiographie ventriculaire droite de face. Les deux gros vaisseaux sont opaci-
fiés simultanément. L'aorte est a droite de I'artere pulmonaire dilatée. Le septum
infundibulaire proéminent dessine une image en raquette séparant les deux voies
d’éjection artérielles.
B. L'opacification de I'aorte naissant du venticule droit montre une coarctation de
'aorte serrée.
AO :aorte ; AP : artere pulmonaire ; VD : ventricule droit.

totalement, expliquant la continuité mitroaortique ultérieure, tandis
que le conus antérolatéral reste a droite, formant la chambre de
chasse du ventricule droit.

Le VDDI résulte d’un défaut d’incorporation du conus
postéromédian au ventricule gauche. Il persiste un conus sous
chacune des deux artéres. L’absence de régression ou la régression
incomplete du repli ventriculo-infundibulaire sous chacune des deux
arteéres est a l'origine d’une discontinuité entre les valves artérielles
et les valves auriculoventriculaires. De plus, le septum
infundibulaire reste une structure purement ventriculaire droite mal
alignée avec le septum trabéculé.

4 Malformation de Taussig-Bing
A. Incidence échographique sous-costale montrant les deux vaisseaux cote a cote
naissant du ventricule droit, I'aorte a droite de I'artere pulmonaire. La communi-
cation interventriculaire est sous-pulmonaire. Il existe une insertion anormale de
la valve tricuspide sur le septum infundibulaire.
B. La distance entre la valve tricuspide et la valve pulmonaire est insuffisante pour
réaliser un simple cloisonnement intraventriculaire.
AO :aorte ; AP : artere pulmonaire ; VD : ventricule droit ; VG : ventricule gau-
che ; OD : oreillette droite.

II est généralement admis qu’il existe un spectre de malformations
qui commence avec la simple CIV avec aorte a cheval sur le septum,
se poursuit successivement par la tétralogie de Fallot, le VDDI avec
CIV sous-aortique, et la malformation de Taussig-Bing, pour finir
par la transposition des gros vaisseaux avec CIV . La place d'une
malformation au sein de ce spectre dépendrait du stade auquel s’est
arrété le phénomene de torsion du conus sous-artériel 1),

En réalité, il est apparu que toutes les formes de VDDI ne
proviennent pas d’une anomalie conotruncale. Certaines formes,
notamment celles dans lesquelles les vaisseaux sont normalement
placés 'un par rapport a l'autre, résulteraient en effet d’une
anomalie de développement des bourgeons endocardiques du canal
atrioventriculaire 1,

DIAGNOSTIC ANTENATAL

Comme celui de presque toutes les autres malformations cardiaques,
le diagnostic de VDDI peut étre fait par échocardiographie foetale 4
aux environs de la 17° semaine d’aménorrhée et méme
probablement plus to6t par échographie transvaginale. Le
parallélisme des deux gros vaisseaux est un signe qui doit alerter
I’échographiste obstétrical et lui faire pratiquer une
échocardiographie foetale spécialisée 1. Toutefois, définir
précisément les relations entre la CIV et les gros vaisseaux peut
s’avérer difficile [#> 01,

Une malformation extracardiaque est présente dans 45 a 60 % des
cas diagnostiqués en anténatal 6% 52,
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Enfin, une étude du caryotype fcetal doit étre proposée. En effet,
une anomalie chromosomique est découverte dans 38 % des cas
diagnostiqués en anténatal. **l. Quant a la délétion 22q11, qui n’est
pas rare chez les patients atteints de tétralogie de Fallot ou de tronc
artériel commun, elle est exceptionnelle chez ceux qui sont atteints
d’un VDDI P 81 sauf dans certains cas rares associés a une anomalie
des arcs aortiques ou a un isomérisme atrial (5> 711,

FORMES CLINIQUES

Les formes cliniques des VDDI sont fonction de la forme
anatomique de la malformation. Elles dépendent essentiellement du
rapport de la CIV avec les gros vaisseaux et de la présence ou non
d’une sténose pulmonaire. Il existe ainsi trois présentations cliniques
principales de la cardiopathie : les formes avec CIV sous-aortique et
sténose pulmonaire, les formes avec CIV sous-aortique sans sténose
pulmonaire, et les formes avec CIV sous-pulmonaire. De plus, la
coexistence éventuelle de lésions obstructives du cceur gauche,
d'une CIV restrictive ou de malformations associées tres diverses
peut encore accroitre la variété de ces présentations cliniques.

B Formes avec CIV sous-aortique et sténose pulmonaire

Leur aspect clinique est (voisin de celui d‘une tétralogie de Fallot:
L’intensité de la cyanose dépend de la sévérité de 1'obstacle
pulmonaire. Le soulffle systolique de sténose pulmonaire est intense
et s’Taccompagne fréquemment d'un frémissement au bord gauche
du sternum. Une importante hypertrophie ventriculaire droite est
constante et peut parfois s’associer a un(bloc de branche droite! La
radiographie de thorax montre habituellement une cardiomégalie
modérée avec arc moyen gauche concave et vascularisation
pulmonaire diminuée.

B Formes avec CIV sous-aortique
sans sténose pulmonaire

La symptomatologie est identique a celle rencontrée dans les CIV
larges avec (hypertension artérielle pulmonaire. Les manifestations
fonctionnelles sont la conséquence de I’hyperdébit pulmonaire et
sont généralement retardées de quelques semaines. La diminution
de la compliance pulmonaire ainsi que 1’élévation de la pression
auriculaire gauche sont d’abord responsables d'une tachypnée, puis
apparaissent des difficultés d’alimentation et se compleéte le tableau
classique de l'insuffisance cardiaque congestive du nourrisson. Une
discrete cyanose peut étre présente. L'auscultation trouve un souffle
holosystolique d’intensité 3 a 4/6 souvent accompagné d’un
frémissement palpable, la composante pulmonaire du(second bruit
est généralement accentuée et un roulement diastolique endapexien
de débit est parfois audible.

L’électrocardiogramme peut montrer une hyperdéviation axiale
droite ou gauche extréme, 1'hypertrophie ventriculaire droite est
toujours importante et des ondes T amples et positives dans les
dérivations précordiales droites sont fréquentes et indiquent que la
pression est systémique dans le ventricule droit.

Sur le cliché de thorax, la cardiomégalie est constante, de (degré
variable et porte sur les deux ventricules et l'oreillette gauche. La
vascularisation pulmonaire est augmentée, de fagon plus ou moins
marquée selon I'importance du débit pulmonaire.

Si une intervention précoce n’était réalisée, 1’évolution se ferait,
comme dans les CIV larges, vers l’hypertension artérielle
pulmonaire obstructive et un tableau semblable a celui du complexe
d’Eisenmenger.

®  Formes avec CIV sous-pulmonaire

La présentation clinique est trés(voisine de celle d'une transposition
des gros vaisseaux avec CIV. Une(cyanose est présente et s’associe a
des signes d’insuffisance cardiaque. Un soulffle haut situé le long du
bord gauche du sternum est fréquent, le second bruit est claqué en
raison de la position antérieure de l’aorte. La présence d’une
coarctation de l‘aorte est reconnue sur l’abolition des pouls
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fémoraux. La défaillance cardiovasculaire est alors précoce et une
perfusion de prostaglandines peut simposer en urgence. Lorsqu'il
existe une sténose pulmonaire, ce qui est rare dans cette forme
clinique, la cyanose est intense et les signes d’insuffisance cardiaque
sont absents.

Sur l'électrocardiogramme, une hypertrophie biventriculaire est
habituelle, particulierement chez les patients ayant un hyperdébit
pulmonaire. La radiographie de thorax, semblable a celle dune
transposition des gros vaisseaux, montre un cceur ovoide, un
pédicule artériel étroit et une hypervascularisation pulmonaire.

B Formes avec CIV restrictive

Le caractere restrictif de la CIV peut étre congénital ou constituer un
aspect évolutif des formes cliniques précédemment décrites 2> 531, 11
peut étre consécutif a la réduction progressive du calibre de la CIV
ou étre dii a la présence de tissu valvulaire faisant obstacle a
I'éjection ventriculaire gauche. Certains signes cliniques peuvent le
faire suspecter comme l'apparition d’un souffle d’insuffisance
mitrale fonctionnelle ou d’une hypertrophie ventriculaire gauche
électrique ou radiologique. La reconnaissance du caractere restrictif
de la CIV est importante en raison de ses implications chirurgicales.

®  Formes complexes

Différentes malformations peuvent étre associées au VDDI, en
modifier la présentation clinique et rendre la correction chirurgicale
plus difficile et ses résultats lointains plus aléatoires (canal
atrioventriculaire, anomalie mitrale, CIV multiples, hypoplasie plus
ou moins marquée du ventricule gauche, anomalies du situs,
discordance atrioventriculaire, etc).

ECHOCARDIOGRAPHIE

L’échocardiographie bidimensionnelle est I'examen sur lequel repose
le diagnostic de VDDI et qui permet, mieux qu’aucun autre, de
préciser l’anatomie de la malformation et de recueillir les
informations nécessaires au chirurgien 51,

B Technique

Au cours d'un examen systématique, I’échographiste doit procéder
a une analyse segmentaire de la malformation et étudier les retours
veineux systémique et pulmonaire, la situation des oreillettes et des
auricules, celle des ventricules et des gros vaisseaux, les
concordances auriculoventriculaire et ventriculoartérielle, les septa,
les valves et le trajet des vaisseaux. I1 doit en particulier s’attacher a
définir la relation des gros vaisseaux 1'un par rapport a l'autre, la
situation de la CIV par rapport aux valves sigmoides et aux valves
auriculoventriculaires, délimiter le bord supérieur de la CIV et
rechercher les malformations associées, notamment celles des valves
auriculoventriculaires (straddling, overriding, insertions anormales
sur le septum infundibulaire, fente mitrale, mitrale en parachute) et
les sténoses sous l'origine, a 1'origine ou sur le trajet des gros
vaisseaux.

Par voie sous-costale sont reconnues les anomalies des retours
veineux, celles des valves auriculoventriculaires (fig 5A), la position
du septum infundibulaire (fig 5B), les relations entre la CIV et les
origines des gros vaisseaux (fig 4A, 5A) et, élément capital, la
position des gros vaisseaux par rapport aux valves
auriculoventriculaires (fig 4B, 5D). L’incidence selon le grand axe du
cceur permet de voir les deux vaisseaux naitre du ventricule droit,
ou l'un d’entre eux naitre du ventricule droit et I’autre chevaucher
le septum interventriculaire de plus de 50 %. Elle permet aussi de
voir la discontinuité mitroartérielle. Les incidences parasternales
selon le petit axe du cceur montrent la relation des gros vaisseaux
entre eux et leur situation par rapport aux valves
auriculoventriculaires et les anomalies de celles-ci. Les incidences
apicales sont utiles pour dépister un straddling ou un overriding
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Diagonale daile

Diagonale droite

5 Ventricule droit a double issue avec CIV sous-aortique restrictive.
A. Incidence échographique sous-costale montrant les deux vaisseaux situés au-dessus du ventricule droit. La CIV est étroite et ses berges sont le siege d’insertions anormales
de la valve mitrale qui rendront difficile I'élargissement chirurgical de la CIV.
B. Le double conus sous-artériel est bien visible. Le septum infundibulaire est dans la cavité ventriculaire droite.
C. Le caractere restrictif de la CIV est bien montré par le doppler couleur. Le doppler continu permet d’évaluer le gradient systolique VG-VD a 75 mmHg.
D. La distance entre la valve tricuspide et la valve pulmonaire est suffisante pour envisager un cloisonnement intraventriculaire.
E. L’artere coronaire droite nait du sinus aortique n°1 et donne précocement une grosse branche diagonale.
F. Le doppler couleur montre I'interventriculaire antérieure (IVA) dont le trajet est normal et la grosse branche diagonale précroisant la voie d’éjection pulmonaire.

d’une valve auriculoventriculaire. Par voies suprasternale et A l'aide du doppler couleur sont recherchées des fuites valvulaires,
parasternale haute doit étre recherchée une coarctation de 1’aorte et la présence d'un shunt interatrial, d’un canal artériel et de CIV
défini, dans toute la mesure du possible, le trajet des arteres multiples. Le doppler continu permet la mesure des gradients de
coronaires (fig 5E, 5F). pression, notamment sur les voies artérielles pulmonaire et

7
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6  Importance de la distance tricuspidopulmonaire (d’apres un dessin d’Y Lecompte
et avec son autorisation).

Lorsque la distance tricuspidopulmonaire est grande (A), il est possible de réaliser un
cloisonnement intraventriculaire sans modifier la position des vaisseaux. En revanche,
lorsque la distance tricuspidopulmonaire est petite, créer un chenal non sténosé entre
la CIV et 'orifice aortique obstruerait I'orifice pulmonaire ou le laisserait connecté au
ventricule gauche (B), tandis que faire passer le chenal entre la tricuspide et I'orifice
pulmonaire aboutirait a créer une sténose sous-valvulaire aortique (C).

Ao : aorte ; AP : artere pulmonaire ; CIV : communication interventriculaire ; Tric :
tricuspide.

systémique, de reconnaitre le caractere restrictif d'une CIV (fig 5C),
et d’évaluer les pressions systoliques ventriculaires lorsqu’il existe
des régurgitations auriculoventriculaires.

B Informations d’importance cruciale pour le choix
de l'intervention

Au terme de l'’examen échographique, il doit étre possible de
préciser si le rétablissement chirurgical d'une continuité entre le
ventricule gauche et l'aorte pourra se limiter a un cloisonnement
intraventriculaire (simple fermeture de CIV ou tunnellisation plus
complexe), ou devra comporter la réimplantation de l’artere
pulmonaire sur le ventricule droit ou une détransposition des gros
vaisseaux (cf infra). Pour cela, il faut, comme l'ont proposé
Lecompte et al, mesurer la distance qui sépare la valve pulmonaire
de la valve tricuspide et celle qui sépare la valve tricuspide de la
valve aortique 4> 721, En effet, il n’est possible de construire un chenal
non sténosé entre le ventricule gauche et 1’aorte, sans obstruer
l'orifice pulmonaire, qu’a la condition que la distance
tricuspidopulmonaire soit grande (supérieure au diametre de
I'anneau aortique) ou qu’elle soit nettement supérieure a la distance
tricuspidoaortique (fig 6) . De plus, les distances mitroaortique et
mitropulmonaire sont importantes a considérer car elles définissent
la position des gros vaisseaux par rapport au ventricule gauche.
Ainsi, il existe de rares cas ou, bien que la distance
tricuspidopulmonaire soit grande, la valve pulmonaire est si proche
de la valve mitrale qu’il est difficile, voire impossible, d’envisager
un simple cloisonnement intracardiaque. De méme, il peut arriver
que la valve pulmonaire soit nettement distante de la valve
tricuspide et que la valve aortique soit en continuité avec la
tricuspide mais si loin de la valve mitrale qu’il est nécessaire de
réaliser une détransposition des gros vaisseaux 1l.
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u Echocardiographie tridimensionnelle

Elle n’est pas encore d'usage généralisé, mais s’avérera sans doute
précieuse pour la définition précise de la relation entre la CIV et les
vaisseaux, et dans les cas d’anomalies, telles que straddling ou
overriding, des valves auriculoventriculaires °!. Elle permettra de
représenter dans 1’espace le montage chirurgical prévu.

IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (IRM)

Une étude anatomique précise des VDDI peut étre obtenue par
IRM 1. 26, 59, 64,1031 T es coupes transversales permettent de définir la
relation du septum infundibulaire avec la CIV. Les coupes sagittales
et celles passant par le grand axe du cceur aident a préciser les
distances qui séparent la CIV des valves artérielles. En revanche, les
éventuels cordages valvulaires aberrants risquent de n’étre pas
visualisés par cette technique M. L'IRM n’a certes pas supplanté
I’échocardiographie qui reste I'examen de référence, mais elle peut
constituer un utile recours, surtout chez le grand enfant ou I'adulte,
lorsqu’il n’est pas possible d’obtenir des images échographiques de
bonne qualité et au cours de la surveillance des patients opérés.

CATHETERISME ET ANGIOGRAPHIE
Bien que I"échocardiographie suffise dans bien des cas, notamment

chez le nouveau-né, a obtenir les informations nécessaires au
diagnostic et au traitement de la malformation, le cathétérisme et

I'angiographie s’averent parfois indispensables.

B Méthodologie

Le cathétérisme des cavités cardiaques est initialement réalisé a
partir d’un acces veineux fémoral qui suffit le plus souvent pour
une étude complete de la malformation. Des échantillons sanguins
et les pressions sont recueillis dans toutes les cavités atteintes. En
cas d’hypertension artérielle pulmonaire, une pression capillaire
pulmonaire bloquée doit étre obtenue pour rechercher une lésion
obstructive du cceur gauche. Dans la plupart des cas, 1'aorte peut
étre assez facilement cathétérisée a partir du ventricule droit, surtout
sil’on utilise un cathéter a ballonnet. Lorsqu’on suspecte la présence
d’une coarctation aortique, le cathéter doit étre avancé jusque dans
l'aorte descendante pour mesurer le gradient. Si le septum
interauriculaire est franchi, les veines pulmonaires doivent étre
cathétérisées, tout particulierement si la pression capillaire
pulmonaire est élevée. Il est ensuite souvent possible de traverser la
valve mitrale pour atteindre le ventricule gauche. Si le septum
interauriculaire n’est pas perméable, le ventricule gauche peut étre
atteint par franchissement direct de la CIV ou, si celle-ci est sous-
aortique, en retirant progressivement le cathéter de 1'aorte et en le
repoussant vers l'arriere dés que la pression diastolique s’annule.
Les angiographies sont réalisées a 1’aide d’une sonde a trous
multiples. Avec les ventriculographies droite et gauche, une
aortographie peut étre intéressante pour rechercher la présence d'un
canal artériel ou d'une coarctation de 1'aorte. Quand on ne peut
atteindre le ventricule gauche par voie droite, il faut compléter le
cathétérisme par une exploration artérielle rétrograde.

®  Evaluation hémodynamique

Mesure des pressions

Dans la plupart des cas, la CIV est large et les pressions
ventriculaires droite et gauche sont égales: En 1’absence de sténose
artérielle, les pressions sont identiques dans les deux ventricules et
les deux vaisseaux. La présence d'un gradient de pression systolique
entre le ventricule droit et 'un des deux vaisseaux témoigne d'une
sténose aortique ou pulmonaire selon le cas. Une pression
ventriculaire gauche excédant les pressions ventriculaire droite,

aortique et pulmonaire témoigne du caractere restrictif de la CIV >
53]

Oxymétries
En l'absence de communication interauriculaire, une augmentation

de la saturation en oxygene dans le ventricule droit est due au shunt
gauche-droite interventriculaire. Lorsque la physiologie est celle
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PR .

7  Malformation de Taussig-Bing. L'injection ventriculaire gauche filmée en oblique
antérieure gauche montre I'opacification de l'artére pulmonaire a partir d'une CIV
sous-pulmonaire.

TAP : tronc artériel pulmonaire ; CIV : communication interventriculaire ; VG : ven-
tricule gauche.

d’une tétralogie de Fallot, I'habituelle désaturation aortique est la
traduction du shunt droite-gauche. En présence d'une CIV sous-
pulmonaire, la physiologie est celle d’une transposition des gros
vaisseaux et la saturation pulmonaire excéde la saturation aortique
de plus de 10 %.

B Angiographie

La ventriculographie droite permet de retrouver les signes
caractéristiques de la malformation ?°l. De face, les deux gros
vaisseaux sont opacifiés en méme temps et les valves aortique et
pulmonaire sont souvent dans le méme plan horizontal. L'image de
double conus est caractéristique avec l'aspect en raquette constitué
par le septum infundibulaire séparant les deux gros vaisseaux situés
cote a cote (fig 3). De profil, les gros vaisseaux sont souvent dans le
méme plan antéropostérieur et leurs trajets initiaux sont alors
paralleles.

Les rapports de la CIV avec les deux gros vaisseaux sont parfois
difficiles a définir et peuvent nécessiter de multiples incidences, la
plus utilisée étant 1’oblique antérieure gauche avec inclinaison
craniocaudale (fig 7) qui permet souvent de bien démontrer la
discontinuité entre 1'orifice mitral et les gros vaisseaux (fig 2). La
présence de CIV musculaires multiples doit étre recherchée (fig 8).

Une aortographie doit étre pratiquée afin de rechercher une
coarctation de l’aorte et/ou une anomalie des vaisseaux
brachiocéphaliques (fig 3). Enfin, ’anatomie coronaire doit étre
précisée.

T .

8  Ventricule droit a double issue avec CIV sous-aortique et sténose pulmonaire ser-
rée. Injection ventriculaire gauche filmée en oblique antérieure gauche et inclinaison
craniocaudale. Les deux vaisseaux naissent du ventricule droit. La déviation du sep-
tum infundibulaire (astérisque) crée une sténose sous-pulmonaire serrée. Il existe,
outre une large CIV sous-aortique, des CIV musculaires multiples qui ont fait préférer
a une réparation complete une intervention palliative systémicopulmonaire (fleche).
AO : aorte ; TAP : tronc artériel pulmonaire ; VD : ventricule droit ; VG : ventricule
gauche ; CIV : communication interventriculaire.

TRAITEMENT

B Traitement médical

Il ne peut étre que symptomatique et préparatoire a la réparation
chirurgicale de la malformation.

En période néonatale, les formes avec sténose pulmonaire serrée et
les formes avec coarctation de l'aorte peuvent nécessiter une
réouverture du canal artériel par perfusion de prostaglandine E;.
Lorsqu’il existe une sténose mitrale serrée et/ou une hypoplasie du
ventricule gauche et/ou un septum intact, une atrioseptostomie de
Rashkind est souvent nécessaire. [Les formes avec augmentation du
débit pulmonaire responsable d’insuffisance cardiaque peuvent
bénéficier d'un traitement digitalodiurétique et vasodilatateur, mais
elles doivent étre opérées sans trop tarder afin d’éviter l'artériolite
pulmonaire. Les VDDI dont la physiologie s’apparente a celle des
tétralogies de Fallot peuvent se compliquer d'un malaise anoxique
qu’il faut traiter par oxygénothérapie, propranolol, sédation et
alcalinisation et qui impose une intervention chirurgicale en urgence.
Enfin, la prévention de l’endocardite bactérienne est toujours
indiquée.

B Traitement chirurgical

Méthodes

— Le cloisonnement intraventriculaire sans déplacement des arteres :
il peut s’agir d’une simple fermeture de CIV ou de la création d'un
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chenal intraventriculaire droit entre la CIV, qu’il peut étre nécessaire
d’agrandir, et 'orifice aortique, a 1'aide d"une piece prothétique. Le
septum infundibulaire, lorsqu’il s’interpose entre la CIV et l'orifice
aortique, est réséqué afin que le chenal ventriculoaortique soit court
et direct (intervention de Kawashima [*" 54). Lorsqu’il existe une
sténose pulmonaire, elle est levée par la résection du septum
infundibulaire et/ou de ses extensions septale et pariétale, associée
souvent a une refermeture de l'incision ventriculaire droite a 1’aide
d’une piéce élargissant la circonférence de la voie d’éjection
droite f¢l,

— La réparation a I’étage ventriculaire (ou REV), intervention décrite
par Lecompte et al I8 4 74 : cette intervention comprend comme la
précédente la création d'un chenal intraventriculaire droit entre la
CIV et l'orifice aortique. C’est la résection du septum infundibulaire
qui permet la création d'un chenal direct et évite 1'utilisation d’un
tube intraventriculaire plus long et plus tortueux. La continuité entre
le ventricule droit et ’artere pulmonaire est assurée par le
déplacement de l’artére pulmonaire. L’orifice pulmonaire est fermé,
I'artere pulmonaire est sectionnée, sa bifurcation est le plus souvent
placée en avant de l'aorte, et réimplantée sur le ventricule droit, en
avant de l'orifice aortique, en élargissant la connexion
ventriculopulmonaire a l’aide d’une piéce antérieure. Cette
technique a, sur la classique intervention de Rastelli, le grand
avantage de ne pas comprendre de tubes prothétiques
intraventriculaire et ventriculopulmonaire. Habituellement différée
jusqu’a la fin de la premiere année, elle commence a étre pratiquée
avec succes des la période néonatale 171,

- La détransposition des gros vaisseaux : le cloisonnement
interventriculaire est réalisé de telle sorte que le ventricule gauche
est connecté a 1’orifice pulmonaire, tandis que le ventricule droit est
connecté a l'orifice aortique. Les deux gros vaisseaux sont
sectionnés. La bifurcation pulmonaire est placée en avant de I'aorte
par la manceuvre de Lecompte, l'aorte est anastomosée a 1’origine
de ce qui était 1’artére pulmonaire, tandis que 1’artére pulmonaire
est anastomosée a l'origine de ce qui était I’aorte. Quant aux arteres
coronaires, elles doivent étre réimplantées sur l'aorte. Afin d’éviter
une sténose sous-pulmonaire, il est souvent nécessaire de réséquer
le septum infundibulaire et/ou d’élargir la paroi antérieure du
ventricule droit a I'aide d"une piéce 1% 7¢I,

Indications

Le traitement chirurgical vise a connecter le ventricule gauche a
l'aorte et le ventricule droit a 1’artére pulmonaire par des circuits
aussi simples que possible et en évitant, chaque fois qu’on le peut,
l'utilisation d"un tube prothétique 1.

Dans les formes ou la distance tricuspidopulmonaire est grande
(supérieure au diametre de l’anneau aortique) ou nettement
supérieure a la distance tricuspidoaortique, il est en regle générale
possible de rétablir la continuité entre le ventricule gauche et 1’aorte
par un cloisonnement intraventriculaire (simple fermeture de CIV
ou tunnellisation plus complexe). C’est habituellement le cas des
formes avec CIV sous-aortique (fig 4) ! ou sous-artérielle mixte %,
mais ce peut étre aussi le cas dans certaines formes avec CIV sous-
pulmonaire 4°1.  En revanche, lorsque la distance
tricuspidopulmonaire est faible (fig 5), il n’est pas possible de réaliser
un tel cloisonnement sans créer une sténose sous-aortique et/ou
sans obstruer la connexion entre le ventricule droit et l’artere
pulmonaire. Il faut donc procéder alors a une intervention
comportant un déplacement de l’artére pulmonaire (REV) ou des
deux vaisseaux (détransposition) (fig 6). Le choix entre ces deux
interventions dépend de l’existence ou non d’une sténose
pulmonaire. L’existence d’une sténose pulmonaire rend impossible
la détransposition et doit faire pratiquer une REV. En l'absence de
sténose pulmonaire, la création d’une régurgitation pulmonaire
qu’impliquerait la réalisation d’une REV serait tres mal tolérée, et il
faut donc faire une détransposition des gros vaisseaux %1,

Lorsque l'anatomie de la malformation ne se préte pas a une
réparation précoce, notamment en cas de CIV multiples, il peut étre
nécessaire de recourir a une intervention palliative : en ’absence de
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protection pulmonaire, un cerclage de l'artére pulmonaire ; en
présence d’une cyanose importante, une anastomose
systémicopulmonaire ; en cas d’obstacle valvulaire
auriculoventriculaire ou de septum interventriculaire intact, une
atrioseptostomie. Chaque fois que cela est possible, Iintervention
chirurgicale est réalisée précocement, souvent des les premiers jours
ou mois de vie, dans la grande majorité des cas au cours de la
premiere année I 7> %1, Les formes avec gros débit pulmonaire
doivent étre opérées tot car elles sont responsables d’insuffisance
cardiaque et risquent d’évoluer vers l'artériolite pulmonaire. La
réparation de celles qui comprennent une sténose pulmonaire peut,
si le débit pulmonaire est suffisant, étre différée plus longtemps.

Cas particuliers

Lorsqu’il existe une coarctation de l'aorte, se limiter dans un premier
temps a la réparation de l'aorte et a un cerclage de l'artere
pulmonaire, pour différer la réparation complete de la malformation,
risque d’induire I'apparition ou l'aggravation de la sténose sous-
aortique souvent déja présente 17l. C’est pourquoi la réparation
complete de la malformation est maintenant habituellement réalisée
en un seul temps précoce 12 7. 881,

En cas de CIV restrictive, celle-ci peut étre élargie chirurgicalement,
souvent a sa partie supérieure par résection de la portion sous-
aortique du septum ou a son angle antéro-inférieur ”), en prenant
garde a ne pas léser les valves auriculoventriculaires, et en
s’appliquant a éviter le trajet présumé des faisceaux de conduction.

Les formes avec CIV tres distantes des vaisseaux posent de difficiles
problemes. Il est parfois possible de créer un chenal
intraventriculaire entre la CIV et l'orifice aortique mais avec un
risque important de voir se développer ultérieurement une sténose
sous-aortique ' 121, ce qui peut faire préférer construire un tunnel
intraventriculaire droit entre la CIV et I'orifice pulmonaire et réaliser
une détransposition artérielle 1> %1,

Lorsqu’il existe des insertions anormales de la valve tricuspide sur
le septum infundibulaire, et ce n’est pas rare, un cloisonnement reste
possible en déplacant le septum infundibulaire. Des insertions
anormales de la valve mitrale peuvent poser des problemes plus
difficiles et notamment celui d’une sténose de la voie sous-aortique
apres l'intervention de cloisonnement intraventriculaire. Un
straddling de la valve mitrale rend difficile mais n’empéche pas
toujours la réalisation d"une réparation biventriculaire [ 3 781, Enfin,
lorsqu’il existe un canal atrioventriculaire complet, la réparation de
celui-ci en méme temps que du VDDI donne de bons résultats, tout
du moins dans les cas qui ne s’accompagnent pas d'un isomérisme
atrial 13 o1,

L’intervention de Nikaidoh > ®! a pu étre utilisée dans des formes
de VDDI qui auraient fait choisir une détransposition artérielle si
celle-ci n’efit fait d’un conus sous-pulmonaire restrictif une
obstruction de la voie d’éjection sous-aortique. Elle consiste a
détacher la racine aortique du ventricule droit puis a la réimplanter
a la place de l'orifice pulmonaire excisé, apres avoir élargi la voie
devenue sous-aortique par une incision septale descendant jusqu’a
la CIV. La voie sous-aortique est alors reconstruite au moyen d’une
piece fermant la CIV et rejoignant 1’orifice aortique. Quant a la voie
d’éjection droite, elle est reconstruite au moyen d’une piece suturée,
en avant de l'aorte, depuis l'infundibulotomie jusqu’a la bifurcation
pulmonaire.

L’intervention de Damus-Kaye-Stansel consiste a cloisonner le coeur
de telle sorte que l'artere pulmonaire ou les deux gros vaisseaux
soient connectés au ventricule gauche, a sectionner l'artere
pulmonaire puis a anastomoser 'origine de l’artére pulmonaire a
l'aorte ascendante et a rétablir la continuité entre le ventricule droit
et la bifurcation pulmonaire a 1’aide d’un tube. Elle est réservée a
certains cas difficiles dans lesquels existe une sténose sous-aortique
ou un orifice aortique séverement hypoplasique .

Les VDDI avec discordance auriculoventriculaire peuvent parfois
étre réparés en réalisant un cloisonnement intraventriculaire
connectant le ventricule droit a I'aorte, avec le plus souvent mise en
place d’un tube entre le ventricule gauche et I'artére pulmonaire.
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Néanmoins, les problemes posés par la régurgitation tricuspide et la
dysfonction ventriculaire droite qui compliquent souvent 1’évolution
des réparations laissant le ventricule droit en situation systémique,
font de nos jours préférer des interventions plus complexes mais
rétablissant une concordance ventriculoartérielle normale :
association d'une détransposition a 1'étage atrial (interventions de
Mustard ou de Senning) et soit d'une détransposition des gros
vaisseaux avec fermeture de CIV, soit d’une REV ou d’une
intervention de Rastelli 7).

Dans les formes qui ne se prétent pas a une réparation
biventriculaire, notamment celles qui comportent une hypoplasie du
ventricule gauche, ou une atrésie, un important straddling ou une
autre malformation complexe d’une ou des valves
auriculoventriculaires, l'intervention peut consister en une
dérivation cavopulmonaire, selon le principe de l'intervention de
Fontan, a la condition notamment que les résistances artériolaires
pulmonaires soient faibles 2 et qu'une éventuelle sténose sous-
aortique soit évitée 701,

Résultats

Dans les séries récentes, le taux de mortalité postopératoire précoce
est de l'ordre de 5 a 15 %, le taux de mortalité tardive de 0 a 7 % >
14,21, 35 42,69, 75, 81 La présence d’'une malformation mitrale est le
principal facteur de risque de déces ”*l. Les pourcentages de survie
actuarielle a 5 ans rapportés dans les années 1990 étaient compris
entre 75 et 88 % [0 14 24 45, 76, 891 A 1"aube des années 2000, certains
rapportent des pourcentages de survie actuarielle de 87 % a 5 ans ¥
et compris entre 85 et 96 % a 15 ans ?'l. Une réintervention est
nécessaire chez 5 a 35 % des patients, le plus souvent pour sténose
sous-aortique ou sténose sur la voie pulmonaire ['2 13 14 21, 36 44 751 qyj
doivent étre recherchées par une surveillance échographique
attentive des patients opérés [¢51,

L’étude de séries plus anciennes a montré que I'incidence de la mort
subite tardive pouvait atteindre 18 %, et que son risque de survenue
augmentait avec I’age a l'intervention et le nombre des troubles du
rythme et de la conduction postopératoires 1.

Ventricule gauche a double issue

La définition du ventricule gauche (VGDI) a double issue est
analogue a celle du VDDI : c’est une malformation dans laquelle les
deux gros vaisseaux naissent entierement ou de fagon prédominante
d’un ventricule de morphologie gauche ! ou encore dans laquelle
un orifice artériel et au moins la moitié de I'autre sont en connexion
avec un ventricule de morphologie gauche ™.

Le VGDI est la plus rare des anomalies de connexion
ventriculoartérielle, représentant moins de 1/200 000 naissances 1%
ou 0,23 % des cardiopathies congénitales autopsiées 12,

ANATOMOPATHOLOGIE

Comme le terme de VDDI, celui de VGDI correspond a un cadre
nosologique tres hétérogene I'> *71 dont l'individualisation peut étre
sujette aux mémes critiques que celui des VDDI, a savoir qu’il ne
correspond a un traitement chirurgical ni uniforme ni spécifique.

L’étude des 126 cas recensés *! montre les éléments suivants.
Le coeur est en 1évocardie dans 96 % des cas.

Le situs atrial est solitus dans 92,8 % des cas (93 % avec concordance
atrioventriculaire ; 7 % avec discordance atrioventriculaire). Seuls
5,5 % sont en situs inversus (dont les 3/4 avec concordance
atrioventriculaire). Deux cas d’isomérisme atrial droit ont été décrits
(boucle D dans les deux cas).

Les gros vaisseaux sont en D-malposition dans 65 % des cas, en
L-malposition dans 32 % et en position normale dans 3 % des cas.
Seuls cinq cas avec atrésie pulmonaire valvulaire ont été décrits, et
un seul cas de VGDI avec atrésie aortique valvulaire 34,
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Le conus a également une anatomie trés variable. L’absence
bilatérale de conus est plus fréquente dans le VGDI que dans toute
autre cardiopathie (30,6 %), mais d’autres configurations sont
également fréquentes: la présence d’un infundibulum sous-
pulmonaire (29,7 %) avec continuité mitroaortique est responsable
d’un rétrécissement sous-pulmonaire dans deux tiers des cas. La
forme avec conus sous-aortique et continuité mitropulmonaire est
également possible (20,7 %) ainsi que la forme avec double conus
sous-aortique et sous-pulmonaire (18,9 %).

Il existe de fagon quasi constante une CIV, qui peut étre sous-
aortique (70 %), sous-pulmonaire (14 %), en relation avec les deux
gros vaisseaux (6,3 %) ou distante des deux gros vaisseaux (3 %).
Seuls cing cas de VGDI sans CIV ont été décrits. Si la CIV est sous-
aortique, il existe une sténose pulmonaire dans 78 % des cas, tandis
que si elle est sous-pulmonaire, on retrouve un obstacle gauche dans
la moitié des cas (le plus souvent une coarctation isthmique), et une
sténose pulmonaire une fois sur quatre.

Les anomalies des valves auriculoventriculaires sont observées dans
prés de 30 % des cas. La valve tricuspide est plus fréquemment
atteinte que la mitrale (atrésie tricuspide 16 cas ; hypoplasie 3 cas ;
rétrécissement 7 cas ; dysplasie 8 cas; Ebstein 3 cas). Dans ce cas,
une hypoplasie du ventricule droit est souvent associée.

Les anomalies coronaires sont présentes dans 15 % des cas décrits :
coronaire unique (6 cas), naissance de l'interventriculaire antérieure
a partir de la coronaire droite (6 cas), trajet aberrant (2 cas), fistule
coronaroventriculaire droite (2 cas), absence de sinus coronaire (2
cas).

EMBRYOLOGIE

Le VGDI a longtemps été considéré comme une impossibilité
embryologique, puisqu’il ne correspond a aucune étape de
I'embryogenese cardiaque *°l. En effet, autant le VDDI peut étre
expliqué par un arrét a un certain stade de l’embryogenese
cardiaque (défaut d’incorporation du conus postéromédian au
ventricule gauche, laissant le cceur fonctionner comme a 1’horizon
XII), autant le VGDI ne peut étre expliqué que par une véritable
déviance du processus embryologique (exces d’incorporation du
conus primitif au ventricule gauche par une translation vers la
gauche excessive de la jonction conoventriculaire). Il aura fallu
attendre 1967 pour admettre définitivement 'existence du VGDI 731,

Comme dans le VDDI, la régression du repli ventriculo-
infundibulaire sous chacune des deux artéres peut étre plus ou
moins déficiente, aboutissant a des discontinuités plus ou moins
marquées entre les valves artérielles et les wvalves
auriculoventriculaires. La relation spatiale des gros vaisseaux
dépend du stade auquel s’est arrété le phénomene de torsion
conotruncale.

FORMES CLINIQUES

Comme les VDD, les VGDI sont responsables de tableaux cliniques
qui n’ont rien de spécifique mais dépendent essentiellement du siege
de la CIV, de la présence ou non d’un obstacle a 1’éjection
pulmonaire ou aortique, et des éventuelles malformations associées :

— en cas de VGDI avec large CIV, sans sténose pulmonaire, le
tableau clinique est celui d’'une CIV avec hypertension artérielle
pulmonaire. Lorsqu’il existe une coarctation aortique, 1'insuffisance
cardiaque est précoce et sévere ;

— en cas de VGDI avec large CIV et sténose pulmonaire, le tableau
clinique est évocateur d’une tétralogie de Fallot, et I’évolution
initiale dépend du degré de rétrécissement pulmonaire.

Lorsque le septum interventriculaire est intact ! ou la CIV
restrictive, la survie dépend essentiellement de la présence d’'une
large communication interauriculaire, qu’il faut si besoin créer par
atrioseptostomie.
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9 Vues échographiques par voie sous-costale d'un ventri-
cule gauche a double issue.

Sur le cliché de droite, I'aorte chevauchant la CIV pourrait
faire croire a une tétralogie de Fallot. Le cliché de gauche
montre que I'artere pulmonaire sténosée nait du ventricule
gauche.

AO :aorte ; AP :artere pulmonaire ; VD : ventricule droit ;
VG :ventricule gauche ; CIV : communication interventri-
culaire.

10 Angiographie ventriculaire gauche dans un cas de ventricule droit & double issue
(A: face ; B : profil). Les deux vaisseaux, en situation de L-malposition, naissent du

ventricule gauche et il existe une sténose pulmonaire.
AO :aorte ; AP : artere pulmonaire ; VG : ventricule gauche.

ECHOCARDIOGRAPHIE

L’échocardiographie permet de poser aisément le diagnostic en
montrant que les deux vaisseaux sortent du ventricule de
morphologie gauche (fig 9). L’examen est mené de la méme facon
que celui d’un VDDI en s’attachant a préciser les mémes
caractéristiques anatomiques, notamment les rapports de la CIV
avec les valves et les distances entre les valves auriculoventriculaires
et les valves artérielles.

CATHETERISME ET ANGIOCARDIOGRAPHIE

L’exploration hémodynamique est semblable a celle réalisée pour
un VDDI. C’est a partir du ventricule gauche que sont cathétérisés

12

et opacifiés les deux gros vaisseaux (fig 10). Dans les rares cas ou le
septum interventriculaire est intact, on peut croire a une atrésie
pulmonaire si on opacifie seulement le ventricule droit [¢5].
L’injection ventriculaire gauche en incidence oblique antérieure
gauche 60° et oblique antérieure droite 30°, permet d'une part de
dégager l'origine des deux gros vaisseaux par rapport au septum et
ainsi de les voir naitre du ventricule gauche, d’autre part de
déterminer leur position relative 1291,

TRAITEMENT

Le traitement du VGDI obéit aux mémes principes que celui du
VDDIL. 1l vise a rétablir des connexions d’une part entre le ventricule
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gauche et I'aorte et d’autre part entre le ventricule droit et I'artere
pulmonaire en évitant chaque fois que possible la mise en place d'un
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tube prothétique 1. C’est 1’étude échographique attentive de la

position des gros vaisseaux, de celle de la CIV, des distances entre
les valves auriculoventriculaires et les valves artérielles ainsi que le
dépistage des malformations associées qui permettent de définir si
la correction peut se limiter a un cloisonnement intraventriculaire
ou doit comprendre un déplacement des deux gros vaisseaux
(détransposition artérielle) ou seulement de la valve et/ou de I'artere

pulmonaire (REV) 1.
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