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Quelles cardiopathies congénitales
opérer et quand ?

RESUME: Les cardiopathies congénitales nécessitent une prise en charge chirurgicale ou interven-
tionnelle dans 50 % des cas. Leur anatomie et leur histoire naturelle déterminent le degré d’urgence
d’intervention de la naissance jusqu’a I’age adulte. Certaines cardiopathies ménent rapidement au
décés sans intervention en période néonatale, pendant que d’autres seront diagnostiquées en I’ab-
sence de symptomes a I’adolescence ou a I’age adulte.
L'objectif de leur prise en charge est d’intervenir au bon moment afin de permettre la survie, si elle est
menacée, ou de prévenir les complications a court, moyen ou long terme: I'insuffisance cardiaque par
hyperdébit, cyanose chronique, dilatation ou hypertrophie ventriculaire par surcharge barométrique ou
volumétrique, I’hypertension artérielle pulmonaire et, enfin, les troubles du rythme et la défaillance

cardiaque tardive.
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lesanomalies congénitalesles plus

fréquentes et représentent 0,8-1 %
des naissances vivantes [1]. La moitié
nécessite une prise en charge soit chirur-
gicale, soit interventionnelle, et 20 %
vont nécessiter une intervention urgente
en période néonatale [2]. Il existe de
nombreuses classifications des cardiopa-
thies congénitales selon I’embryologie,
I’anatomie, I’hémodynamique, etc. Pour
cette revue, les cardiopathies sont pré-
sentées par degré d’urgence d’interven-
tion du nouveau-né jusqu’a I’adulte. Le
moment de I'intervention est déterminé
par plusieurs parameétres:
—1’urgence néonatale absolue avec un
déces certain en I’absence d’intervention;
—l'insuffisance cardiaque progressive
avec retard staturo-pondéral dans ’en-
fance;
—la cyanose chronique;
—la prévention des complications
induites a long terme par une surcharge
baromeétrique et/ou volumétrique ventri-
culaire, le risque de développer une
hypertension artérielle pulmonaire, des
troubles du rythme ou la détérioration

I es cardiopathies congénitales sont

des structures cardiaques adjacentes
comme, par exemple, la valve aortique.

Les cardiopathies devant étre
opérées en période néonatale

Ces cardiopathies deviennent sympto-
matiques dés la naissance et menacent
la vie du nouveau-né. La dégradation
clinique est précipitée par la fermeture
naturelle post-natale des shunts feetaux,
canal artériel (CA) et foramen ovale (FO),
qui permettent in utero une bonne tolé-
rance de la majorité des cardiopathies,
mémes trés complexes. Les exemples
types de grandes urgences néonatales
sont: la transposition des gros vaisseaux,
le retour veineux pulmonaire anormal
total et les cardiopathies ductodépen-
dantes pour la circulation systémique
ou pulmonaire.

1. La transposition des gros vaisseaux
(TGV)

Cette cardiopathie représente 5-7 % de
toutes les cardiopathies congénitales.
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Fig. 1: Transposition des gros vaisseaux. La transposition des gros vaisseaux est la premiére raison d'une
cyanose réfractaire a l'oxygénothérapie en salle de naissance. Anatomiquement, l'aorte sort du ventricule
droit et l'artére pulmonaire du ventricule gauche. Cette cardiopathie ameéne le plus souvent au décés rapide
sans diagnostic. Le traitement est le switch artériel réalisé en période néonatale avec remise en place des
gros vaisseaux et réimplantation des artéres coronaires.

1l s’agit d’une cardiopathie cyanogéne
avecune circulation en paralléle: ’aorte
sort du ventricule droit (VD) et I’artére
pulmonaire du ventricule gauche (VG)
(fig. 1). Le “mixing” entre les deux cir-
culations est uniquement assuré par
les deux shunts feetaux a la naissance.
En France, la majorité des patients est
aujourd’hui dépistée in utero (90 % en
fle-de-France) [3], ce qui permet ’orga-
nisation de la naissance dans un centre
tertiaire ol la manceuvre de Rashkind
(élargissement du FO par un cathéter)
peut étre pratiquée si nécessaire. Ces
nouveau-nés regoivent souvent une per-
fusion de prostaglandines (PGE1) pour
garder le CA ouvert afin d’améliorer
I’oxygénation en préopératoire [4].

Quand opérer? L’opération de type
switch artériel est habituellement réa-
lisée dans la premiere semaine de vie

(fig. 1) [4].

2. Le retour veineux pulmonaire anormal
total (RVPAT)

1l s’agit d'une cardiopathie cyanogénerare,
qui représente 1 % des malformations
cardiaques [1]. I y a toujours une indica-
tion opératoire plus au moins urgente en

fonction des formes anatomiques [5]. Le
RVPAT avec drainage anormal de toutes
les veines pulmonaires vers le réseau
hépatique (RVPAT infracardiaque) est
souvent anatomiquement bloqué. De ce

fait, le nouveau-né devient symptoma-
tique dés les premieres heures de vie,
avec une détresse respiratoire importante,
et sera opéré en urgence. Le nouveau-né
avec un RVPAT supracardiaque ou dans
le sinus coronaire développe progres-
sivement des symptémes d’hyperdébit
pulmonaire dans les premiéres semaines
devie. Lopération de remise en continuité
du collecteuravec’oreillette gauche (OG)
sera faite rapidement dés la confirmation
du diagnostic [5].

3. Les cardiopathies ductodépendantes
pour la circulation systémique

1l s’agit d’un groupe de cardiopathies
caractérisées par des malformations
obstructives du cceur gauche et de
I’aorte comme la sténose aortique néo-
natale critique avec ductodépendance,
la coarctation trés serrée, I'interruption
de l’arche, I’hypoplasie du cceur gauche
(fig. 2) ou d’autres ventricules fonction-
nellement uniques avec une obstruction
sévere de la voie d’éjection gauche ou de
I’arche. La perméabilité du CA assure la
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Fig. 2: Exemple type de la cardiopathie a ductodép systémique: 'hypoplasie du cceur gauche. Il
s'agit d'une cardiopathie sévére caractérisée par une hypoplasie importante du ventricule gauche associée
a une hypoplasie/atrésie mitrale et aortique. L'aorte descendante est perfusée par le canal artériel a la nais-
sance. En cas de fermeture du canal artériel, le nouveau-né décéde. Le traitement est palliatif avec trois opé-
rations successives permettant d'obtenir la circulation de Fontan montrée sur l'image de droite: le ventricule
droit assure le travail cardiague comme ventricule systémique a travers une néo-aorte reconstruite avec le
tronc de l'artére pulmonaire (intervention de Norwood en période néonatale) et les veines caves sont dérivées
directement vers le poumon (dérivation cavo-pulmonaire totale en deux étapes chirurgicales).
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Fig. 3: Cardiopathies avec ductodépendance pour la circulation pulmonaire. Le point commun de toutes
ces cardiopathies cyanogénes est que la perfusion pulmonaire dépend de la perméabilité du canal artériel a
la naissance en raison d'une sténose serrée pulmonaire voire d'une atrésie de la valve pulmonaire comme
dans l'atrésie pulmonaire a septum ouvert (APSO) (a gauche) ou l'atrésie pulmonaire a septum intact (APSI)
(a droite). Au moment de la fermeture du canal, le nouveau-né devient trés cyanosé et décéde rapidement en
l'absence de diagnostic et de traitement adapté: mise sous prostaglandines et remplacement du canal par un

conduit chirurgical ou stenting du canal.

survie a la naissance en irrigant l’aorte
descendante avec le sang désoxygéné
de l’artére pulmonaire (désaturation
des membres inférieurs). A la fermeture
duCA, ’enfant décéderapidement d'un
choc cardiogénique. Dés le diagnostic,
le nouveau-né regoit une perfusion de
PGE1 pour maintenir le CA ouvert.

Quand opérer? L'opération est réalisée
en période néonatale afin de lever le ou
les obstacles et permettre une bonne
perfusion aortique. L’hypoplasie du
ceeur gauche, qui est une cardiopathie
univentriculaire sévére, impose une
série d’interventions palliatives. Une
premiére opération complexe (interven-
tion de Norwood) est réalisée en période
néonatale, puis deux autres ontlieu dans
les premiéres années de vie pour aboutir
aune circulation de Fontan (fig. 2) [5].

4, Les cardiopathies ductodépendantes
pour la circulation pulmonaire

Il s’agit d’un groupe de cardiopathies
caractérisées par des malformations
obstructives du cceur droit comme toutes
les atrésies de la voie pulmonaire: atré-
sie pulmonaire a septum intact (APSI),

atrésie pulmonaire a septum ouvert
(APSO) ou des ventricules fonctionnel-
lement uniques avec atrésie de la voie
pulmonaire (fig. 3). La perfusion pulmo-
naire dépend de la perméabilité du CA
en période néonatale. Au moment de la
fermeture survient une hypoperfusion
pulmonaire engendrant une cyanose
profonde et un bas débit systémique
secondaire, qui entraine le déces. Apres
confirmation du diagnostic, lenouveau-
né recoit une perfusion de PGE1 pour
maintenir le CA ouvert [5].

Quand opérer? L'intervention réalisée
en période néonatale est le plus souvent
la mise en place d’un conduit prothé-
tique en Gore-Tex de quelques milli-
metres (Blalock-Taussig-Thomas shunt)
afin de remplacer le CA [5]. Le stenting
du CA estdevenu une alternative al’opé-
ration dans certains centres.

Les cardiopathies prises
en charge dans la premiére
année de vie

Il s’agit majoritairement des cardiopa-
thies non cyanogenes a type de shunt

gauche-droite ou des cardiopathies obs-
tructives de la voie gauche ou droite sans
ductodépendance néonatale.

1. Les cardiopathies a type de shunt
gauche-droite

Les cardiopathies a type de shunt
gauche-droite significatif comme une
communication interventriculaire
(CIV) large, un canal atrioventriculaire
(CAV) ou un tres large CA engendrent
des symptomes d’insuffisance car-
diaque chez le nourrisson, dés que les
résistances vasculaires pulmonaires
(RVP) baissent dans les premiéres
semaines de vie, entrainant un hyper-
débit pulmonaire et donc une dyspnée.
La dyspnée engendre une symptoma-
tologie typique chez le nourrisson: il
développe des difficultés alimentaires
avec allongement du temps de la tétée/
du biberon causant une mauvaise
prise/perte de poids. Lhyperdébit pul-
monaire peut favoriser des infections
pulmonaires a répétition, surtout en
période hivernale.

o La communication interventriculaire

La CIV fait partie des cardiopathies les
plus fréquentes et représente 30 % des
malformations cardiaques [1]. Il s’agit
anatomiquement d'un défaut musculaire
a différents endroits du septum inter-
ventriculaire. La taille et la localisation
de la CIV sont déterminantes pour son
pronostic a moyen et long terme et pour
la nécessité d’intervenir ou non [6].

Une CIV large égalise les pressions
entre les deux ventricules (fig. 4). De
ce fait, son diagnostic peut étre retardé
car ’auscultation ne révele pas ou peu
de souffle. Dans cette situation, il existe
toujours une hypertension pulmonaire
qui va évoluer avec le temps vers une
hypertension artérielle pulmonaire
non réversible (Eisenmenger) en 1’ab-
sence de fermeture de la CIV. La baisse
des RVP entraine I’hyperdébit pulmo-
naire et une surcharge volumétrique
chronique du VG.
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Fig. 4: La communication interventriculaire (CIV) est la cardiopathie la plus fréquente. Le défaut musculaire peut
étre localisé dans le septum membraneux, le septum d'admission, le septum musculaire ou le septum de la voie
d’éjection (anciennement appelé CIV par malalignement ou CIV conoventriculaire). Le traitement de choix est la

fermeture chirurgicale par un patch a partir de 3 mois en
les ventricules.

Les CIV de petite taille ou de taille
moyenne ont un impact variable sans ou
avec peu de surcharge volumétrique du
VG et habituellement sans hypertension
pulmonaire.

Les CIV musculaires, souvent petites,
sontles plus fréquentes. L'évolution natu-
relle est tres souvent favorable vers une
fermeture spontanée grace a la croissance
cardiaque dans des délais variables.

Les CIV membraneuses se trouvent
anatomiquement sous la valve aortique
entre la cusp non coronaire et la cusp
coronaire droite. Elles peuvent évoluer
vers une fermeture spontanée grace a du
tissu accessoire développé aux dépens
de la valve tricuspide et appelé “ané-
vrisme du septum membraneux”.

Les CIV d’admission ou les CIV de la
voie d’éjection ne se ferment pas spon-
tanément et nécessitent habituellement
une fermeture chirurgicale.

Quand opérer? La fermeture chirurgicale
d’une CIV large est envisagée a partir de
3 mois de vie avant I'altération du lit vas-
culaire pulmonaire [6]. A cet Age, les nour-
rissons sont tres souvent symptomatiques
avec une mauvaise prise pondérale. Pour

cas de CIV large avec égalisation des pressions entre

les CIV non fermées dans I’enfance, une
fermeture plus tardive est recommandée
en cas de surcharge volumétrique signi-
ficative du VG sans hypertension pul-
monaire (ESC Guidelines Adulte CHD
2020 classe 1C) [7]. La fermeture doit étre
discutée en cas de CIV avec shunt signifi-
catif mais avec une hypertension pulmo-
naire apres évaluation invasive des RVP
entre 3-5 unités Wood (UW) (classe ITaC),
en cas d’insuffisance aortique engendrée
par aspiration d’une cusp dans la CIV

(classe ITaC) ou apres des épisodes d’en-
docardite (classe IIaC). La fermeture est
contre-indiquée en cas d’Eisenmenger ou
de RVP > 5 UW (classe ITIC).

La méthode de choix en France reste
la fermeture chirurgicale qui a une trés
faible morbi-mortalité. La fermeture
interventionnelle par prothése des CIV
membraneuses devient plus répandue
au niveau international. Cette approche
est encore peu utilisée en France en
raison d’un risque associé notable de
bloc atrioventriculaire [8]. La fermeture
interventionnelle peut, enrevanche, étre
une alternative a la chirurgie cardiaque
en cas de CIV musculaires, surtout celles
dont la position rend difficile’accés par
voie chirurgicale [6].

o Le canal atrioventriculaire

Cette cardiopathie de type shunt gauche-
droitereprésente 5 % de toutes les malfor-
mations cardiaques [1]. Son anatomie est
variable:laforme compléte (CAV complet)
est caractérisée par une large communi-
cation interatriale (CIA) dans le septum
primum et une large CIV d’admission
associée a une valve atrioventriculaire
commune (fig. 5) [9]. Le CAV complet est
associé dans 50 % des cas a la trisomie 21.
Laforme partielle (CAV partiel) se compose
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Fig. 5: Canal atrioventriculaire complet (CAV). Il s’agit d'une cardiopathie a shunt gauche-droite caractérisée
par une CIV d’admission, une CIA ostium primum et une valve atrioventriculaire commune engendrant des
symptomes d’hyperdébit pulmonaire avec un retentissement sur la courbe de poids dés le 2¢ mois de vie. La
réparation est réalisée a partir de 3 mois de vie avant la fixation des résistances vasculaires pulmonaires.
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d’une CIA ostium primum et d'un anneau
atrioventriculaire unique avec deux ori-
fices valvulaires. Il existe des formes inter-
médiairesavecune CIV d’admission ayant
évolué vers une fermeture partielle par des
attaches delavalve commune. Le CAV par-
tiel ou intermédiaire engendre moins de
symptémes que le CAV complet, dont la
symptomatologie a été décrite plus haut:
dyspnée croissante, difficultés alimen-
taires, prise de poids difficile. Les enfants
avec un CAV partiel peuvent étre com-
pletement asymptomatiques ou parfois
avoirune sensibilité accrue aux infections
respiratoires et/ou une courbe staturo-
pondérale un peu altérée.

Quand opérer? Le CAV complet est
opéré vers 3-6 mois avant la fixation des
RVP [6, 9]. A partir du 2 mois de vie,
les nourrissons deviennent habituelle-
ment trés symptomatiques en raison de
I’hyperdébit pulmonaire. En 1’absence
d’intervention, ces patients vont évoluer
vers un syndrome d’Eisenmenger dans
un délai variable. Laréparation consiste
enune fermeture dela CIA etdelaCIV et
la séparation de la valve unique en deux
valves [9].

En I’absence de symptomes significatifs,
le CAV partiel est aujourd’hui réparé vers
3-5 ans en France. On peut le réparer plus
tot sil’enfant est trés symptomatique. Une
intervention plus tardive peut se discuter
en l’absence de surcharge volumétrique
significative du VD et/ou de fuite signifi-
cative sur les valves atrioventriculaires.
L'objectif de la réparation est de prévenir
les complications a long terme: dilatation
chronique du VD, troubles du rythme,
hypertension artérielle pulmonaire et
complications valvulaires. Un CAV partiel
non opéré chezl’adulte avec une surcharge
chronique du VD et sans hypertension
pulmonaire doit étre opéré et ceci par un
chirurgien cardiaque congénitaliste (ESC
Adulte CHD 2020 classe 1C) [7].

o Le canal artériel

La persistance du canal artériel peut
engendrer des symptémes d’insuffisance

cardiaque chez le nourrisson s’il est trés
large [2]. Le traitement de choix est la fer-
meture percutanée par prothése a toutage
si elle est techniquement faisable (ESC
Adulte CHD 2020 classe 1C) [7]. Elle se
fait aujourd’hui méme chezle prématuré
ou I'’hypotrophe si la forme anatomique
s’y préte. La chirurgie reste une alterna-
tive chez le trés jeune enfant ou en cas
d’anatomie peu favorable.

2. Les cardiopathies obstructives de
la voie droite sans ductodépendance
néonatale

Elles engendrent une symptomatologie
variable en fonction de la sévérité de
I’obstruction. Il n’y a habituellement pas
ou peu de difficultés alimentaires ou de
retentissement sur la courbe pondérale.

o Sténose pulmonaire

Cette malformation cardiaque représente
8 % de toutes les cardiopathies congéni-
tales [1, 10]. Il s’agit d’une anomalie de
la valve pulmonaire par épaississement
des feuillets responsable d’une obstruc-
tion droite plus au moins sévere [10].
Les formes critiques peuvent parfois étre
ductodépendantes en période néonatale.
Le plus souvent, I’obstruction se déve-
loppe progressivement dans les premiers

mois de vieavec’'augmentation du débit
cardiaque. En pédiatrie, il yaune indica-
tion de traitement urgent en cas de ducto-
dépendance et de cyanose néonatale [11].
On recommande de lever ’obstacle dés
que le gradient moyen transvalvulaire
pulmonaire atteint 40 mmHg (AHA Ped
2011 classe 1A) méme si, en pratique cli-
nique, on attend souvent une pression
intra-VD isosystémique avant d’interve-
nirchezle patient asymptomatique [11].

Le traitement de choix de la sténose val-
vulaire pulmonaire est aujourd’hui la
dilatation valvulaire par cathétérisme
cardiaque (AHA Ped 2011 et ESC Adulte
CHD 2020 classe 1C) [7,11]. L'indication
chez I’adulte est retenue dés que le gra-
dient transvalvulaire pulmonaire est
supérieur a V max 4 m/s méme chez
le patient asymptomatique (ESC 2020
Adulte CHD classe 1C) [7, 10, 11]. La
procédure donne de tres bons résultats a
moyen et long terme avec peu de néces-
sité de réintervention.

o Tétralogie de Fallot

Il s’agit de 1a malformation cardiaque
cyanogene la plus fréquente. Anato-
miquement, la cardiopathie est caractéri-
sée par une CIV de la voie d’éjection avec
une bascule antérieure du septum conal
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Fig. 6: La tétralogie de Fallot est caractérisée par une CIV de la voie d’éjection, une aorte a cheval au-dessus
de celle-ci et une hypoplasie de la voie pulmonaire. Le traitement chirurgical se fait dans la majorité des cas
entre 3-6 mois avec fermeture de la CIV et élargissement de la voie pulmonaire.
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B Lanatomie et 'histoire naturelle des cardiopathies congénitales
déterminent le moment de l'intervention.

I Les cardiopathies a gros shunt gauche-droite (CIV large, CAV
complet, large CA) causent des symptomes d'insuffisance
cardiague dans la premiéere année de vie. Elles sont a opérer a
partir de 3 mois de vie (CIV large, CAV complet) ou a traiter par
cathétérisme a tout age si c'est techniquement faisable (large CA).

B Latétralogie de Fallot est la cardiopathie cyanogeéne la plus
fréquente. Elle est opérée entre 3 et 6 mois.

B Les cardiopathies obstructives de la voie droite ou gauche sont
a opérer/traiter par cathétérisme dés que l'obstruction devient
significative selon les recommandations existantes (ESC Adulte
CHD 2020; AHA Pediatric Interventions 2011) [7, 11].

B Les cardiopathies a faible retentissement clinique dans l'enfance
(CIA, RVPA partiel, petit CA) sont découvertes a tout age et
nécessitent une prise en charge en cas de retentissement
hémodynamique avéré (ESC Adulte CHD 2020) [7].

créant un obstacle souvent dynamique,
musculaire sous-pulmonaire (fig. 6) [12].
Ce phénomene est associé a une hypo-
plasie plus au moins marquée de la voie
pulmonaire avec une valve pulmonaire
souvent épaisse et une aorte a cheval
au-dessus de la CIV. Autour de 50 % de
ces patients ont aujourd hui un diagnos-
tic prénatal de leur pathologie (90 % en
fle-de-France) [3, 13]. La majorité est
asymptomatique en période néonatale
en dehors d’un souffle sur la voie pul-
monaire avec peu ou pas de cyanose. La
cyanose est d’autant plus importante que
I’obstacle pulmonaire est séveére et elle
se majore progressivement quand 1’en-
fant grandit. L'obstacle sous-pulmonaire
dynamique musculaire est a I’origine
du risque de malaise connu dans cette
pathologie.

Quand opérer? En France, la réparation
esteffectuée entre ’dge de 3 et 6 mois [12].
Les problemes a long terme apres répara-
tion d’une tétralogie de Fallot sont multi-
ples: dilatation chronique du ventricule
droit par une fuite pulmonaire libre
apres résection de la valve pulmonaire

anormale, troubles du rythme ventricu-
laire, intolérance a I’effort et risque de
mort subite. La valvulation pulmonaire
estindiquée a I’dge adulte en cas d’insuf-
fisance pulmonaire sévere (fraction de
régurgitation de 30-40 % a I'IRM) chez
le patient symptomatique (ESC Adulte
CHD 2020 classe 1C) [7].

3. Les cardiopathies obstructives de
la voie gauche sans ductodépendance
néonatale

Les cardiopathies obstructives de la
voie gauche sans ductodépendance
néonatale comme la sténose (sous- ou
supra-) valvulaire aortique engendrent
une symptomatologie variable en fonc-
tion de la sévérité de I’obstruction. Le
substrat anatomique d’une sténose
valvulaire aortique est le plus souvent
une bicuspidie aortique. L'obstruction
se développe progressivement dans les
premiers mois de vie avec I’Taugmenta-
tion du débit cardiaque.

Quand opérer? L'indication d’interven-
tion est retenue en pédiatrie si le gra-

dient pic a pic transvalvulaire mesuré
sous sédation au cathétérisme dépasse
50 mmHg chez ’enfant asymptoma-
tique (AHA Ped 2011 classe 1B) [10].
En pratique clinique, c’est le gradient
transvalvulaire moyen =50 mmHg
obtenu en échocardiographie qui est uti-
lisé. Selon les équipes, le traitement de
premiére intention repose sur la chirur-
gie ou la dilatation percutanée dont les
résultats sont comparables [14]. Chez
I’adulte, les récentes recommandations
de ’ESC 2020 retiennent une indication
opératoire en cas de sténose sévere chez
un patient symptomatique dés un gra-
dient moyen = 40 mmHg (classe 1B).
Chez le patient asymptomatique, I'in-
dication estretenue si le test d’effort est
pathologique (classe 1C), s’il y a une
dysfonction VG (EF <50 %) (classe 1C)
ou s’il y a une baisse anormale de la
tension artérielle en fin de test d’effort
(classe ITaC) [7].

Les cardiopathies prises
en charge dans I’enfance
ou plus tard

11 s’agit majoritairement des cardiopa-
thies non cyanogenes a type de shunt
gauche-droite modéré comme la com-
munication interatriale (CIA), le retour
veineux pulmonaire partiel (RVPAP)
ou le CA de petite/moyenne taille. Leur
pointcommun est qu’elles n’engendrent
pas (ou peu) de symptomes pendant la
petite enfance et peuvent étre décou-
vertes a tous les 4ges lors d’un bilan de
souffle, un bilan sportif ou un bilan sys-
tématique pour un motifnon cardiaque.
Il y a trés rarement un impact sur la
courbe staturo-pondérale sauf pour une
trés large CIA ou un RVPA partiel de tout
un poumon.

1. Communication interatriale/retour
veineux pulmonaire partiel

Ces cardiopathies non cyanogénes de
type shunt gauche-droite engendrent
une surcharge volumétrique chronique
du VD pouvant causer a terme une
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Urgence néonatale

Déces sans intervention

o Transposition des gros vaisseaux
o Retour veineux pulmonaire anormal total

o Cardiopathie avec ductodépendance pour la circulation systémique
o Cardiopathie avec ductodépendance pour la circulation pulmonaire

Opération néonatale

Cardiopathies avec insuffisance
cardiaque dans la petite enfance

o Communication interventriculaire large
o Canal atrioventriculaire complet
o Large canal artériel

OP 2 3 mois
OP 2 3 mois
KT a tout age

Cardiopathies avec surcharge

o Sténose vasculaire pulmonaire

barométrique chronique

o Sténose valvulaire aortique

KT si grad moy 2 40 mmHg°°
OP si grad moy = 50 mmHg*

volumétrique chronique

o Tétralogie de Fallot OP > 3 mois
Cardiopathies avec surcharge o Communication interatriale large KT 2 15-20 kg
P 9 o Canal atrioventriculaire partiel, retour veineux pulmonaire partiel OP 2 3-5 ans

o Communication interventriculaire de taille moyenne sans HTP

OP si impact hd

o Communication interatriale de petite/moyenne taille
o Retour veineux pulmonaire partiel
o Canal artériel de petite taille

Tableau I: Résumé du moment d'intervention pour les principales cardiopathies. Abréviations: KT: cathétérisme cardiaque; HTP: hypertension pulmonaire;
hd: hémodynamique; OP: opération. °°Recommandation selon AHA Pediatric Interventions 2011 [11]: en pratique clinique en pédiatrie on attend souvent une progres-
sion de l'obstacle jusqu'a une pression intraventriculaire droite isosystémique. *L'ESC a récemment baissé le cut-off d'intervention a un gradient moyen > 40 mmHg
pour les adultes. En pédiatrie, le seuil d'intervention = 50 mmHg reste répandu.

dyspnée d’effort, des troubles du rythme,
I’hypertension artérielle pulmonaire
et enfin, tardivement, une défaillance
droite [15].

¢ Quand intervenir pour une CIA?

Il y a une indication de fermeture de
la CIA en cas de dilatation des cavités
droites méme chez le patient asymp-
tomatique en l’absence d’hyperten-
sion artérielle pulmonaire (AHA
Ped 2011 et ESC Adulte CHD 2020
classe 1B) [7, 11]. La CIA est le plus
souvent traitée par cathétérisme car-
diaque, si sa position et les berges
autour le permettent techniquement
(ESC Adulte CHD 2020 classe 1C) [7].
Cette intervention est possible sans
aucune difficulté technique a partir de
15-20 kg. La fermeture chirurgicalereste
I’option thérapeutique de choix en cas de
large CIA sans berges ou de symptomes
significatifs chez un trés jeune enfant.
Au-dela de 10-12 kg, elle est souvent
réalisable sans transfusion.

o Quand opérer un RVPAP?
Le RVPA partiel est anatomiquement

tres hétérogene et le choix de I’age idéal
pour 'opération dépendra de sa forme

anatomique et du moment de sa décou-
verte. En cas deretentissement hémody-
namique significatif et de symptémes,
I’indication opératoire est retenue
meéme chez le jeune enfant. Chez I’en-
fant asymptomatique, I’opération sera
programmeée souvent a partir de 3 ans
(15 kg) ou un peu plus tard.

B Conclusion

Quasiment la moitié des cardiopathies
congénitales nécessite une prise en
charge chirurgicale ou interventionnelle.
Le moment de I'intervention dépend de
I'histoire naturelle de la cardiopathie en
I’absence d’intervention afin de prévenir:
—le risque vital pour les urgences néo-
natales;

—les complications a court terme avec
I'insuffisance cardiaque du nourrisson
pour les cardiopathies de type shunt
gauche-droite ou la cyanose pour les
cardiopathies obstructives;

—les complications plus tardives des
autres cardiopathies comme la sur-
charge volumétrique ou barométrique
ventriculaire, les troubles du rythme,
I’hypertension artérielle pulmonaire et
derniérement la défaillance cardiaque
droite ougauche along terme (fableau I).
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