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Première de Paris Match : 25 janvier 1958, première opération d'une CIA à cœur ouvert 

60 ans déjà… 



Histoire 
• 1938-1954 

• Première ligature de canal artériel fillette de 9 ans 
• Début des chirurgies palliatives 

• 1954-1970 
• Machine cœur-poumons. Début les réparations intracardiaques. 

• 1970-1980 
• Époque des arrêts circulatoires et de l’hypothermie profonde 
• Protaglandines-1 

• Impact de garder le canal artériel ouvert sur le management des 
cardiopathies congénitales. Stabilité hémodynamique. 

• 1980-1990 
• Hypoplasie du cœur gauche 
• Transposition des gros vaisseaux  

• Switch auriculaire versus switch artériel 

 
 

Andropoulos, 2015 



Histoire 
• 1980-1990 

• Hypoplasie du cœur gauche  
• Soins palliatifs versus procédure de Fontan 

• Transposition des gros vaisseaux  
• Switch auriculaire versus switch artériel (obstruction, arythmie) 

• 1990-2000: 
• Le cathétérisme cardiaque 

• Diagnostique et thérapeutique 

• 2000-2010 
• Imagerie diagnostique: ETO, MRI 

• Description des lésions pré-op et résiduelles per-op 
• ECMO 
• Support ventriculaire 

 
 
 

Andropoulos, 2015 



Plan de la présentation 
• Étiologies 
• Embryologie  
• Diagnostique 
• Caractéristiques de la circulation fœtale 
• Historique de la prise en charge des ACC 
• Types de cardiopathies 
• Atteintes cardiaques secondaires 
• Cardiopathies congénitales 
• Impacts: chirurgie non-cardiaque 



Démographie 
• 8 ACC par 1000 naissances vivantes. 

 
• Aux États-Unis, 

• 20,000 à 25,000 chirurgies cardiaques/an 
• 500,000 à 1 million adultes avec ACC 

 
• Aujourd’hui, > 80% vivront au de là de la trentaine. 

 
• Auparavant, seulement 15% des porteurs d’une ACC 

atteignaient l’âge adulte sans intervention. 
 

• 10-15% d’entre eux présentent des atteintes non-
cardiaques. 
 

Présentateur
Commentaires de présentation
8 à 10 naissances vivantes se présenteront avec une cardiopathie



Étiologies 
• 10% sont associés avec anomalies chromosomiques 

• 2/3 surviennent chez T21 
• 1/3 autres anomalies caryotypiques:  

• T13, T18, syndrome de Turner 

• 90% d’origine multifactorielle 
• Interactions de plusieurs gènes avec ou sans l’influence 

de facteurs environnementaux: 
• Rubéole 
• Alcool 
• Isotretinoin (Accutane, traitement de l’acnée) 
• Lithium 
• Diabète chez la mère 

 



 



EMBRYOLOGIE ET 
DÉVELOPPEMENT ANATOMIQUE 



Embryologie 

Le développement cardiaque dépend: 
- Migration cellulaire 
- Différenciation cellulaire 
- Prolifération cellulaire 
- Mort cellulaire / apoptose 

Présentateur
Commentaires de présentation
Le développement harmonieux de l’ensemble de ces mécanismes inclue la coordination d’évènements génétiques et épigénétiques moléculaires, l’impact de la signalisation des gèenes ou de l’absence de signalisation, de la migration cellulaire La prolifération cellulaires et l’apoptose sont aussi influence par les éléments de la signalisation intra cellulaireFinalement le cœur se développe aussi sous l’influence des forces contractiles et hémodynamiques.



Embryologie 

  



Développement fœtal 
• Formation d’un tube cardiaque 
• Looping cardiaque 
• Septation cardiaque 
• Développement des chambres de chasses et des valves 

semi-lunaires 
• Développement du système de conduction  

• concordance AV et anomalie de septation 

• Développement des l’arc aortique  
• 6 segments, dont un le truncus arteriosus donne naissance après 

septation à l’artère pulmonaire 

• Développement des veines pulmonaires et systémiques 
 
 
 

Présentateur
Commentaires de présentation
En cas d’échec de la formation et de développement d’un tube cardiaque c’est-à-dire ACARDIA, la viabilité fœtale est totalement compromise.Il existe une excellent modèele chez les poissons zèbres, oû les deux chambres cardiaques gauche et droite ne se fusionnent pas et qui résulte en CARDIA BIFIDA. C’est-à-dire deux chambres cardiaques séparées côte à côte.



Développement fœtal 
• Formation d’un tube cardiaque. 

• Développement durant les 4 premières semaines 
• Contractilité débute vers le 22e jour 
• La circulation débute vers le 26e jour. 

• Au début, 
• peu d’éléments contractiles  
• le réticulum sarcoplasmique est peu développé 
• la densité des gaps jonctions est faible 
• l’automaticité est élevée. 

 
• Si échec de développement du tube cardiaque = Acardia 

cause de mort fœtale. 
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En cas d’échec de la formation et de développement d’un tube cardiaque c’est-à-dire ACARDIA, la viabilité fœtale est totalement compromise.Il existe une excellent modèele chez les poissons zèbres, oû les deux chambres cardiaques gauche et droite ne se fusionnent pas et qui résulte en CARDIA BIFIDA. C’est-à-dire deux chambres cardiaques séparées côte à côte.



Développement fœtal 
• « Cardiac looping » 

• Le tube cardiaque présente un pôle veineux et un pôle artériel 
• La formation de la boucle cardiaque est cruciale dans la 

morphologie cardiaque. Elle permet de transformer la configuration 
tubulaire vers une structure à chambres avec la création de 
septations et des circulations systémique et pulmonaire. 

• Établissement de l’axe gauche-droit grâce au mouvements 
ciliaires. 
 

• Le cœur est le premier organe fonctionnel mais aussi le premier à 
se développer de façon asymétrique. 
 



Développement fœtal 
• Dextro-loop (D-Loop) = Cœur normal.  
Le VD se trouve à droite, le reste des structures cardiaques 
se retrouve essentiellement dans le thorax gauche, l’apex 
du cœur vers la gauche. (Migration gauche-droite). 

 
• Levo-loop (L-Loop) 
Le VD se trouve vers le côté gauche tandis que le reste 
des structures cardiaques se dirigent vers le thorax droit. 

 
 
 



Description anatomique 
• Situs solitus: correspond au looping normal du cœur avec 

les organes intra abdominaux en position normale (foie, 
rate, estomac) 
 

• Situs inversus: correspond au cœur L-loop avec l’image 
miroir, cas de dextrocardie. Les organes intra-
abdominaux sont en position image miroir. 
 

• Mesocardia: cœur sur la ligne médiane, apex pointe vers 
le bas ou antérieurement. 
 



Analyse segmentaire  
de l’anatomie cardiaque 
• Première lettre = Situs viscero-atrial. 

• Orellette et les organes  

• Deuxième lettre = la boucle ventriculaire (D ou L) 
 

• Troisième lettre = la position des gros vaisseaux 
 
 

• Cœur normal: 

(S, D, S) 
instauré par Van Praagh 



Situs viscéro-atrial 
• (S, _, _) pour solitus  
• (I, _, _) pour inversus  
• (A, _, _) pour ambiguus  

 
 



La boucle ventriculaire 
• (_, D, _) pour une boucle ventriculaire droite (Dextro-loop)  
• (_, L, _) pour une boucle ventriculaire gauche (Levo-loop)  
 
• Exemple: 
• Une boucle ventriculaire droite amène un ventricule 

anatomiquement Droit à droite et en avant d’un ventricule 
anatomiquement Gauche.  
 



La position des gros vaisseaux 
• (_, _, S) pour une position normale, (solitus) 
• (_, _, I) pour une position inversée  
• (_, _, D-TGV) ou (_, _, L-TGV) pour une D-transposition 

ou une L-transposition  
 





QUELQUES CURIOSITÉS 



Transposition des gros vaisseaux corrigée 
• Les gros vaisseaux AP et Ao 
naissent parallèlement. 

• L’aorte et le ventricule systémique 
sont antérieurs 

• Le ventricule systémique est de 
d’anatomie droite mais de fonction 
ventriculaire gauche: 
• Développera défaillance cardiaque 

• La valve atrioventriculaire est 
tricuspidienne mais avec une 
fonction mitrale: 
• Deviendra insuffisante. 

(S,L,L) 

http://www.google.ca/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiI7-PzisjWAhUCz2MKHQb-DcgQjRwIBw&url=http%3A%2F%2Firmcardiaque.com%2Findex.php%3Ftitle%3DTCGV&psig=AFQjCNFtR08A8GWFgs_xkxE1EUdnshw7ZQ&ust=1506695117110019


Transposition des gros vaisseaux corrigée 
• Le ventricule boucle vers la gauche ( L) 
• Mais le reste des structures soit les oreillettes et les 

chambres de chasse reçoivent le bon signal gauche-droit 
de migration. 

• Ce qui résulte une discordance auriculo-ventriculaire et 
ventriculo-artérielle. 



Dextrocardie 
• Il peut s'agir d'une dextrocardie avec image en miroir 

(situs inversus estomac à droite et foie à gauche), le 
coeur étant normal. Aucune intervention n'est nécessaire. 
 

• Il peut s'agir d'une dextrocardie isolée avec estomac à 
gauche et foie à droite, auquel cas de graves 
malformations cardiaques sont associées. 
 

• Il peut s'agir enfin de dextroposition du coeur : le coeur 
est déplacé à droite en raison d'une malformation 
pulmonaire ou diaphragmatique. Une cardiopathie 
congénitale peut être associée. 
 



Dextrocardie isolée 

• Syndrome de Kartagener: 
• Environ 25% des personnes 

avec situs inversus 
(dysfonctionnement des cils 
vibratiles). 

• Sinusite chronique 
• Bronchectasie. 

(I,S,I) 
Cette malformation est retrouvée dans 0,01 % des naissances vivantes 



CIRCULATION FOETALE 



Circulation fœtale 
 



LE DIAGNOSTIC 



Moment du diagnostique 
• In utero 
• À la naissance 
• Quelques heures ou jours après la naissance 
• Passe inaperçu 



Diagnostic pré-natal 
 

Échographie fœtale à 21 semaines de gestation 

http://www.monbebe.com/guide_monbebe/_photo_foetus_coeur_21_semaines_


Diagnostique prénatal 
• 18-20 semaines 
• Examen morphologique comporte: 

• 4 chambres, chambres de chasse G et Dr et étude des 
flots doppler (total de 9 vues standards). 

• Impacts sur l’avenir fœtal: 
• Stade I HLHS (Dr Tworetsky) 
• Meilleur pH et lactate à la naissance 

 
• Devenir neurologique? 
• Coûts et bénéfices à long terme? 

 
 

 

Présentateur
Commentaires de présentation
Le taux de détection anténatale des cardiopathies est très variable selon la cardiopathie, il estenviron de 40 à 50 %. Ce sont surtout les cardiopathies sévères qui sont décelées.Pendant la vie foetale, la plupart des cardiopathies congénitales sont très bien tolérées. Mais àla naissance, ou quelques jours après, le nouveau-né peut se décompenser. Aussi, quand celaest possible, le dépistage par l’échographie anténatale permet d'organiser cette naissance et laprise en charge précoce du bébé dans une maternité spécifique. Dans certaines cardiopathiesgravissimes difficilement compatibles avec la vie, une interruption médicale de la grossesse peutêtre proposée aux parents.



Diagnostique prénatal 
• 0.8% des nouveau-nés naissent avec une malformation 

cardiaque. 
• Lorsque dans une famille, un enfant nait avec une 

malformation cardiaque, le risque qu’un autre enfant nait 
avec une malformation cardiaque est un peu plus élevé. 
En effet ce risque passe de 0.8% (risque dans la 
population générale) à 3 à 4%.  

• Par ailleurs, dans certaines anomalies chromosomiques  
comme la trisomie 21, le risque de  malformations 
cardiaque est très élevé (50%). 
 



 



Diagnostic pré-natal 



Effets des ACC in utero 
• Les anomalies structurelles du cœur résultent 
rarement en une atteinte du bien-être fœtal. 

• Même en présence d’une obstruction sévère de la 
chambre de chasse G ou Dr, il y a peu d’effet 
hémodynamique chez le fœtus; 

 
• Oxygénation dépend du placenta (ductus venosus) 

 
• PDA et PFO permettent de contourner la structure 

anormale et de maintenir le flot systémique. 



Atteinte cardiaque droite in utero 

• Ex: atrésie tricuspidienne 
• Flot sanguin fœtal 

• Le flot traverse le PFO vers l’OG 
puis le VG pour assurer la 
perfusion systémique fœtale. 



Atteinte cardiaque gauche in utero 

• Ex: atrésie mitrale 
• Flot sanguin fœtal  

• Le flot traverse le PFO de la G vers 
la Dr, soit l’OD puis le VD. À partir 
du VD le flot systémique dépend du 
canal artériel. 



Atteintes cardiaques autres in utero 
• Peuvent causer des anomalies du flot sanguins: 

• Anomalie génétique ou chromosomique 
• Régurgitation d’une valve atrioventriculaire avec une atteinte 

hémodynamique significative. 
• Dysfonction ventriculaire (« pump failure »). 
• Trouble du rythme 

 
• Hydrops foetalis 



À la naissance 
• Naissance vaginale préférée pour les ACC 

• Indications de césarienne: bien-être fœtal, conditions maternelles 

• En présence d’un diagnostique pré-natal 
• Canal artériel maintenu ouvert avec des prostaglandines: 

• Assurer la perfusion systémique 
• Assurer la perfusion pulmonaire et l’oxygénation 

• Intervention immédiate en chirurgie ou au cathétérisme 
cardiaque 

• Accès vasculaires 
• Évaluation des voies respiratoires 
• Recherche de d’autres comorbidités 



Suspicion de cardiopathie 
• Symptômes de défaillance apparaissent à des 
moments variables compte tenu de l’anatomie, 
de la sévérité et de la dépendance 
hémodynamique de la persistance de la 
circulation fœtale 
• Cyanosis 
• Pouls faibles 
• Défaillance cardiaque 
• Choc cardiogénique 

 
• Gravité des symptômes et moment d’apparition 
variables. 



Diagnostique post-natal  
• Examen physique 
• Auscultation recherche de souffle 
• Pression artérielle systémique 

• Prise aux 4 membres 
• Différence de plus de 10mmHg entre MS et MI 
• Spécifique mais pas sensible  

• Ex. interruption de l’arc aortique. 
• Ex. low cardiac output et hypotension  
• Si CA très large, pas de différence entre MS et MI 

• Palpation des pouls fémoraux 

• Rx pulmo et écho si suspision 



Test de saturation 
• À faire > 24 heures de vie 

• Sinon effets de la circulation transitionnelle 
• Éliminer 7 conditions cyanotiques: 

• HLHS, Atrésie pulmonaire, TOF, TAPVR, TGV, atrésie 
tricuspidienne, truncus artériosus. 

• Autres conditions: HTP persistante, autres ACC 

• Test positif et demande de consultation: 
• SpO2<90% 
• SpO2<95% sur 3 mesures consécutives 
• Différentiel de >3% entre main Dr et pied sur 3 mesures 

consécutives. 



Test de saturation  
• Cyanose différentielle 
• SpO2 PRÉ-ductale plus grande 
que POST-ductale 
• Alignement des gros vaisseaux 

normal, sang désoxygéné de l’AP 
traverse vers l’aorte descendante 
par le CA. 

• Obstruction de l’arc aortique ex.: 
Interruption de l’arc aortique, 
coarctation critique 

• Hypertension pulmonaire 
persistante. 

http://cliniquemedecine.com/wp-content/uploads/2014/04/Patent-ductus-arteriosus-PDA.jpg


Test de saturation 
• Cyanose différentielle inversée 

• SpO2 POST-ductale plus grande que PRÉ-ductale 
• Transposition des gros vaisseaux 

• Veines caves -> OD ->VD -> aorte -> vaisseaux 
céphaliques. 

• CA (sang oxygéné) -> aorte descendante. 



Cyanose 
• Ne pas confondre la cyanose centrale et 
acrocyanose 

• s/p extrémités bleues causées par 
vasoconstriction. 

• Cyanose dépendra 
• Hémoglobine 
• Facteurs qui altèrent l’affinité l’oxygène de l’Hb  

• T, pH, 2,3-DPG, ratio Hb-foetale et Hb-adulte 



INTERVENTIONS  



• Stabilisation hémodynamique 
• Stabilisation respiratoire 
• Correction des troubles électrolytiques 
• Introduction des prostaglandines 
• Intervention au cathétérisme cardiaque 



Prostaglandines 
• Situations où les PGE1 n’amélioreront pas l’hypoxie et 

l’acidose métabolique 
• Anomalie du retour veineux pulmonaires totale avec obstruction 

• Chirurgie urgente 

• TGV avec septum inter-ventriculaire intact et CIA très restrictive. 
• Rashkind 

• Hypoplasie du coeur gauche avec septum inter-auriculaire intact. 
• Rashkind 

 



Procédure de Rashkind 
 



CONDITIONS CARDIAQUES 
INNÉES OU ACQUISES CHEZ 
LE NOUVEAU-NÉ. 



Conditions cardiaques de l’enfant 
• Anomalies cardiaques congénitales 
• Atteintes cardiaques secondaires  
• Cardiopathies acquises 
• Troubles du rythmes 

 



ATTEINTES  
CARDIAQUES SECONDAIRES 



Atteintes cardiaques secondaires 
• Chez le fœtus 

• Hernie diaphragmatique 
• Masse thoracique 
• Malformations artérioveineuses 
• Diabète maternel cause hypertrophie viscérale 



Hernie diaphragmatique 
• 10% présente une anomalie cardiaque 
• Le contenu abdominal intra-thoracique peut limiter le 
développement des vaisseaux et du parenchyme 
pulmonaires. 

• Petite taille de l’artère pulmonaire ipsilatérale à 
l’hernie en association avec l’hypoplasie pulmonaire. 

• Légère hypoplasie du cœur gauche en association à 
la réduction du flot causée par le shunt Dr-G au 
travers du CA et la diminution du retour veineux 
pulmonaire, causée par l’hypoplasie pulmonaire. 

• HVD secondaire augmentation des RVP, HTAP 
sévère. 



Masse thoracique 

• Ex. CCAM: congenital cystic 
adenomatoid malformation 

• Compression du contenu 
thoracique causant une 
tamponnade physiologique. 

• Hydrops peut être associé 
quand le compromis 
cardiaque est significatif. 
 

 



Malformations artérioveineuses 
• Ex. malformation de la veine de Galen. 
• Cause une augmentation du retour veineux et 
surcharge volumique (lésion à haut débit) 

• Le cœur fœtal tolère mal les surcharges 
volumiques 

• Observations: 
• Cardiomégalie 
• Dilatation des cavités ventriculaires 
• Défaillance cardiaque 
• Régurgitation des valves atrioventriculaires. 



Diabète maternel 
• Augmente l’incidence d’anomalies cardiaques 
• Hyperinsulinisme cause l’hypertrophie cardiaque 
• Hypertrophie septale asymétrique associée avec 
divers degré d’obstruction de la chambre de 
chasse gauche, dysfonction diastolique et rigidité 
ventricule. 



ATTEINTES CARDIAQUES 
ACQUISES 



Atteintes cardiaques acquises 
• Endocardite 
• Fièvre rhumatismale 
• Maladie de Lyme 
• Maladie de Kawasaki 



Maladie de Kawasaki 
• 50% des cas entre 2 et 7 ans 
• Facteurs : infectieux, immunologiques? 
• Patients non contagieux 
• Fièvre, fatigue, conjonctivite, chéleite, 

éruption cutanée avec desquamation des 
mains et des pieds. 

• Anévrismes coronariens et vasculaires. 
• Traitement de support: 

• Immunoglobulines 
• Aspirine 
• Anticoagulant prn 

 
 
 
 
 

Anévrisme coronariens 



Maladie de Kawasaki 





CARDIOPATHIES 
CONGÉNITALES 



Circulation fœtale 
 



Que deviennent la circulation fœtale 
après la naissance? 

Structures chez le fœtus Structures chez l’adulte 
Artères ombilicales G et Dr Ligaments ombilicaux médians 
Veine ombilicale Ligament rond ou « teres » 
Ductus venosus Ligamentum venosum 
Foramen ovale Fossa ovale 
Ductus arteriosus Ligament arteriosum 



Adaptation cardiopulmonaire  
à la naissance 

• Cessation de la circulation 
placentaire 
• ↑ RVS 

• Fermeture du ductus venosus 
avec le clampage du cordon 
ombilical 

• Début le la respiration 
• ↓ RVP 

• Ventilation et expansion 
pulmonairealvéolaire 

• ↑ PaO2, ↑pH 
• ↑ flot pulmonaire 

• Fermeture du canal artériel 
• Fermeture du foramen ovale 

 
RVS: résistance vasculaire systémique 
RVP:résistance vasculaire pulmonaire 



CLASSIFICATION OF CHD 

PBF: Pulmonary blood flow 
LVH: Left ventricular hypertrophy 
RVH: right ventricular hypertrophy 

VSD:ventricular septal defect 
PDA: patent ductus arteriosus 
ASD: atrial septal defect 
AS or AR: aortic stenosis or regurgitation 
CoA: coarctation of Aorta 

VSD:ventricular septal defect 
PDA: patent ductus arteriosus 
ASD: atrial septal defect 
AS or AR: aortic stenosis or regurgit  
CoA: coarctation of Aorta 



CLASSIFICATION OF CHD 

PBF: Pulmonary blood flow 
LVH: Left ventricular hypertrophy 
RVH: right ventricular hypertrophy 



Questions à considérer 
• Quels sont les effets physiologiques de la pathologie 

cardiaque congénitale?  
 

• Quels sont les problèmes communs rencontrés, tels que 
des séquelles ou des complications, et associées à la 
pathologie cardiaque congénitale? 
 

• De quelles façons affecteront-ils votre plan anesthésique 
et/ou de sédation? 
 

• Quel est le risque d’une intervention non-cardiaque 
chirurgicale chez un patient souffrant d’une cardiopathie 
congénitale? 



Curiosités anatomiques 
• Veine cave supérieure gauche persistante 

• Sinus coronarien 
• Importance lors de pose de pace maker 

• Arc aortique droit 
• Sous-clavière aberrante 
• Anneaux vasculaires 



Veine cave supérieure gauche persistante 

À éliminer lors de l’installation d’un pace endoveineux. 

http://irmcardiaque.com/images/a/af/VCS_double_BK_733_300.jpg


Artère sous-clavière droite aberrante 
• « Lusoria » 
• Fortuite ou en association 

anomalie à une autre 
cardiopathie congénitale  

• La sous clavière ne prend pas 
son origine depuis le tronc 
artériel mais nait séparément 
en situation très postérieure, 
de la convexité de la crosse 
aortique, puis se dirige vers le 
haut et la droite en passant en 
arrière de l'œsophage et de la 
trachée dans 80% des cas 
(inter-trachéo-oesophagienne 
dans 15% des cas).  
 

http://irmcardiaque.com/index.php?title=Image:Lusoria_post.jpg


Artère sous-clavière droite aberrante 
 







Effets indésirables  
des cardiopathies 
• Shunt 
• Hypertension 
pulmonaire 

• Cyanose 
• Dysfonction 
ventriculaire 

 



Maintenir 
• Contractilité 
• Rythme sinusal 
• Retour veineux 
• Résistance vasculaire systémique 
• Résistance vasculaire pulmonaire 

 



Shunt 
• Communication anormale entre des chambres cardiaques 

ou des vaisseaux. 
• Shunt est proportionnel au diamètre 
• Ratio entre les résistances de part et d’autre le plus 

souvent entre les RVP et RVS 

RVP: résistance vasculaire pulmonaire 
RVS: résistance vasculaire systémique 



Shunt G-Dr 
• Diminution du shunt G-Dr 
• Diminution RVS et augmentation RVP 

• Ventilation à pression positive augmente RVP 
• Kétamine augmente RVS, chez l’adulte 
• Agents d’inhalation et propofol diminuent RVS 



Shunt Dr-G 
Augmenter flot sanguin pulmonaire: 

Augmentant RVS 
Diminuant RVP 

Éviter les diminutions du flot sanguin pulmonaire 
Hypoxémie/atélectasie/PEEP 
Acidose 
Hypercapnie 
Hématocrite élevée 
Stimulation sympathique 
Stimulation chirurgicale, douloureuse 
Vasodilatation 
Chute RVS 
Hémorragie, sepsis 



Shunt Dr-G 
Augmentation du flot sanguin pulmonaire 

Diminution PVR 
Augmentation RVS 

Hyperoxie 
FRC normale 
Alcalose 
Hypocapnie 
Hématocrite normale / basse 
Pression de ventilation basse 
NO et vasodilatateurs pulmonaires 
Vasoconstricteurs périphériques 



Hypertension pulmonaire 
• Complication fréquente 

des shunts G-Dr non-
restrictifs. Hypertrophie 
musculaire progressive de 
la média des artérioles 
pulmonaires. 

• Réversibilité variable 
• Ex: CIV 
• Stade final: Syndrome 

d’Eisenmenger 
• Shunt Dr-G 

 

 

http://radiographics.rsna.org/content/20/2/491/F10.large.jpg


Cyanose 
• 2 mécanismes 

• Flot pulmonaire inadéquat 
• Mélange du sang désoxygéné avec le sang oxygéné qui participe au 

maintient du débit systémique. 

• Complications 
• Polycythémie 
• Anomalies de coagulation 
• Thrombose 



Dysfonction ventriculaire 
• Les anomalies cardiaques congénitales causent 
un stress énorme sur le maintient de la fonction 
cardiaque. 

• Mécanismes 
• Pression excessive 
• Volume excessif 

• Ventricule doit s’adapter sinon un remodelage 
surviendra.  
• Mode adaptatif pour maintenir le débit cardiaque. 
• Hypertrophie ou dilatation 



Indices d’atteintes systémiques  
• Hypoxémie chronique (SaO2<75%) 
• Ratio du flot sanguin pulmonaire et 
systémique Qp:Qs >2:1 

• Gradient dans la chambre de chasse 
>50mmHg 

• RVP élevée / hypertension pulmonaire 
• Polycythémie (Ht > 60%) 



Conséquences à long terme des ACC 
• Arythmie 
• Dysfonction ventriculaire 
• Ischémie myocardique 
• Réponse au stress 
• RVP 
• Hypertension pulmonaire 
• Obstruction LVOT 
• Obstruction RVOT 

 
 
 

• Atteintes SNC 
• Embolies paradoxales 
• Atteintes rénales 
• Risque d’endocardite 
• Cyanose 
• Sténose trachéale 
• Parésie diaphragmatique 
• Atteintes hématologiques 
• Coagulopathies 

 
 



Considérations systémiques 
• Syndromes et anomalies génétiques associées 
• Prévalence de comorbidités non-cardiaques 

 
• Intégration des considérations systémiques, 

anesthésiques et procédurales 
 



Atteintes des voies respiratoires 
• Trachéobronchomalacie 
• Sténose des voies respiratoires 
• Parésie diaphragmatique 
• Scoliose sévère atteinte pulmonaire restrictive 
• RGO / aspiration 
• IVRS 

 



Difficultés d’intubation anticipées 
• Dysmorphisme facial 
• Macroglossie  
• Rétrognatie  
• Instabilité cervicale 

 
• Ventilation au masque 
• Obstruction mécanique des voies respiratoires 



Dysfonction digestive 
• Insuffisance cardiaque 

• Dysmotilité gastrique 
• Réduction de la vitesse de vidange gastrique 
• Reflux 
• Problèmes d’absorption intestinale 

Cavell, Acta Paediatr Scand, 1981 
Yahav, J Pediatr Gastroenterol Nutr, 1985 



• Système nerveux 
• Fonction rénale 
• Fonction hépatique 
• Système hématologique 
• Altération immunitaire 

 
• Atteintes intrinsèques ou acquises 



État du cœur 
• Correction 
• Palliation 
• Transplantation cardiaque 
• Patient non-opéré 

 
 



Types de palliations 
• Blalock-Taussig Shunt 
• Norwood classique vs Norwood-Sano 
• Glenn 
• Fontan 
• Pont VD-AP 
• Cerclage de l’artère pulmonaire 
• Mustard/Senning 



Transposition des gros vaisseaux 
 



Transposition des gros vaisseaux 

Non-corrigée 

 

Corrigée 

 



Transposition des gros vaisseaux 



TGV - Switch artériel 
 



TGV - Rastelli 
 

Pont entre  



Mustard/Senning 
Switch auriculaire 

Présentateur
Commentaires de présentation
THE MUSTARD PROCEDURE RESTORES THE CIRCULATION BUT REVERSES THE DIRECTION OF THE BLOOD FLOW IN THE HEART. IN A NORMAL HEART, DE-OXYGENATED, BLUE, BLOOD IS PUMPED INTO THE LUNGS VIA THE RIGHT VENTRICLE. THEN IT IS DISTRIBUTED THROUGHOUT THE BODY VIA THE LEFT VENTRICLE. IN THE MUSTARD PROCEDURE, BLOOD IS PUMPED TO THE LUNGS VIA THE LEFT VENTRICLE AND DISSEMINATED THROUGHOUT THE BODY VIA THE RIGHT VENTRICLE.BUT THE RIGHT VENTRICLE IS NOT THE OPTIMAL SHAPE TO SUPPORT THE HIGH PRESSURE WORK PERFORMED IN A NORMAL HEART BY THE LEFT VENTRICLE. OVER A PERIOD OF 20 OR 30 YEARS THE RIGHT VENTRICLE MAY BEGIN TO FAIL. THE RESEARCH CONDUCTED BY DR. LIU AND DR. GATZOULIS CONFIRMS THAT THIS IS INDEED THE CASE.



 



Cerclage  
de l’artère pulmonaire 

• CIV multiple 
• But:  

• Réduire flot pulmonaire tout 
en maintenant du débit 
systémique adéquat 

• Croissance  
• Réparation / palliation 
tardive 



Tétralogie de Fallot 

• Infundibulum 
• Valve pulmonaire 

• Sténose infra ou supra valvulaire 
• APP 

• Petite 
• Absente 
• Collatérales aorto-pulmonaires 

 
 

 



Unifocalisation 
 



PHYSIOLOGIE  
DE VENTRICULE 
UNIQUE 



Atrésie tricuspidienne 
 



Hypoplasie  
du cœur gauche 

 



Blalock Taussig shunt 

Présentateur
Commentaires de présentation
Blalock and Taussig developed their pioneering operation for blue children in 1945 and it has continued to be a very successful operation to this day. Originally the artery to the arm (sublcavian) was stitched directly to the pulmonary artery and this allowed extra blood from the aorta (body artery) to pass into the lungs and receive oxygen. This is called a classical BT shunt (CBTS). The blood supply to the arm is reduced and this caused some children problems and so a later development was the modified BT shunt (MBTS) when a tube made of Gore-Tex is stitched between the arm and lung arteries. This operation may be performed alone or in combination with another eg the Norwood Operation.



Norwood classique vs Norwood-Sano 



DKS- Damus Kaye Stansel 



Norwood stade I 

• BT shunt 
• Procédure DKS (Damus-Kaye-Stansel) 

• Utilisation de l’artère pulmonaire 
pour former la néo-aorte en 
continuité vers la circulation 
périphérique. 

• Création d’une large CIA non-
restrictive. 

• Mélange des deux circulations 
• Remplissage du ventricule 

systémique et maintient du DC 
• SpO2 80% à l’air ambiant 



Procédure modifiées de Glenn 
Connection cavopulmonaire bidirectionnelle 

• Le flot pulmonaire ne rencontre plus les 
demandes croissantes en oxygène. 

• Ligature du BT shunt 
• La VCS est anastomosée à l’artère 

pulmonaire. 
•  La VCI demeure en continuité avec l’oreillette 

commune. 
• L’enfant demeure cyanotique (SpO2 80-90% 

AA). 
• Ce genre de circulation ne permet pas la 

croissance optimale du réseau pulmonaire. 
• Ce montage permet de réduire la surcharge 

volumique imposée sur le ventricule 
systémique.  



Fontan  
Total cavopulmonary anastomosis 

• Connexion de la VCI à l’artère 
pulmonaire. 

• Le conduit de Fontan sépare les 
deux circulations. La saturation 
de l’enfant est presque normale. 
Le ventricule unique ne travaille 
qu’à maintenir le débit sanguin 
systémique. 

• Plusieurs variations de montage. 



( A ) connexion atriopulmonaire  
( B ) conduit intra-cardiaque (tunnel latéral).  
( C ) conduit extracardiaque 

A B C 
Différents montages de Fontan 



Angiographie d’un Fontan à conduit extracardiaque et ses artères pulmonaires 



Physiologie comparative 

Coeur normal 
Le sang veineux systémique à basse pression est éjecté par le 
VD vers l’artère pulmonaire principale à une pression de 
25mmHg. 

Fontan - Ventricule unique 
Il faut une pression veineuse relativement élevée (8-15mmHg) pour permettre 
au sang de traverser passivement la circulation pulmonaire pour ensuite 
remplir l’oreillette (2-5mmHg) puis le ventricule systémique. 



Maintenir le débit cardiaque chez 
un Fontan 

 
• Rythme sinusal 

• “kick”auriculaire 
• Contractilité  
• Précharge 

• Retour veineux 
• Déshydratation 
• Hémorragie 
• Sepsis 

• RVP basse 
• RVS normale 



Complications 
• Arythmies 

• Fibrillation / flutter auriculaire 
• Bloc de conduction 
• Causes de détérioration hémodynamique 
• Investigation doit éliminer une anomalie fonctionnelle sous-jacente, telle 

qu’une obstruction à n’importe quel endroit du circuit de Fontan. 

• Détérioration de la fonction du ventricule systémique avec 
ou sans insuffisance valvulaire 

• Évolution naturelle d’un ventricule unique 
• Ventricule droit > gauche 



Complications 
• Dysfonction hépatique 

• 2nd à la congestion veineuse hépatique 

• Entéropathie exsudative 
• 10% des patients 
• Ascite, œdème périphérique, 

épanchements pleural et/ou 
péricardique, diarrhée chronique, 
malabsorption. 

• Présence de cyanose 
• Indice de dysfonction ventriculaire 
• Développement de vaisseaux 

collatéraux ou de malformations 
artérioveineuses qui créent des shunt 
droit-gauche. 

• « Plastic bronchitis » 

 



Complications 

• Obstruction/compression 
des veines pulmonaires 

• Évènements 
thromboemboliques 

• Pulmonaire et systémique 
• Souvent en association avec 

•  fibrillation auriculaire  
• Présence de contraste spontané et 

circulation ralentie (« sluggish ») 
• Anomalies de coagulation (i.e. déficit en 

protéine C) 
• Évaluation des fonctions du SNC 

 



Thrombus 

VCI  
Embolie pulmonaire 

Oreillette commune 
Embolie systémique 

Hagler, 1995 



                                           
Pacemaker 

Epicardique Endoveineux 

Présentateur
Commentaires de présentation
Consultation with a specialist to obtain information regarding unit type, settings, date and indications of implantation, inquire about the underline rhythm.In unit information are not available, A chest X-ray can provide information of the device as indicated by a radiopaque marker.Reprogramming may be required before surgery to avoid potential problem with pacemaker malfunction related to electrocautary.Recommadation for perioperative useUse bipolar cautary if possibleAvaide cauterization near the generatorPosition the plate away from the pacemaker so that the device is not between electrocautary electrodes.Have an alternative source of pacing.A magnet should be accessible to allow for asychronic pacing if required.Make sure once procedure completed that the device is tested and reprogramed.



Fesnestration 

A) Angiogram in the right atrium showing the fenestration  
before closure (arrow). (B) Angiogram in the right atrium  
showing the device completely occluding the fenestration.  



Impact of ventilation  
on venous return 

Mechanical ventilation (B) 
• The flow through to Fontan pathway is 

similar to a central venous flow. It is 
highly dependent on the systemic 
venous pressure during IPPV and it is 
interrupted when the intrathoracic 
pressures rises with each mechanical 
inspiration. 
 

Spontaneous ventilation (C) 
• The flow in the Fontan pathway is 

increased when the negative 
intrathoracic pressure aspirated blood 
into the pulmonary system.  

Chassot, 2006 



STRATIFICATION DU RISQUE 
PÉRIOPÉRATOIRE  
CHEZ LE PATIENT 
SOUFFRANT D’UNE 
CARDIOPATHIE 
CONGÉNITALE 



Survie améliorée  
et chirurgies non-cardiaques 

• Procédures dentaires 
• Chx générale 
• Chx urologique 
• Trauma 
• Chx orthopédique 

• Grossesse et 
accouchement 

• Trauma 
• Chx orthopédique 
• Chx générale 
• Chx gynécologique 
 

Enfants Adultes 



Taux d’admissions hospitalières 
Mayo Clinic 

Greeley, 2007 



Stratification du risque 
• AHA/ACC guidelines 

• Amélioration des soins péri-opératoires 

• Anomalies cardiaques congénitales 
• Aucun guideline 

Présentateur
Commentaires de présentation
The periopeartive management of patient with CHD remains one of the great challenge the anesthesiologist.Perioperative cardiac morbidity is one of the leading causes of perioperative death in cardiac patients undergoing noncardiac surgery.The guidelines for preoperative cardiovascular evaluation were intended for adults with acquired rather than congenital heart disease.Paucity of informations when faced with CHD.



• Facteurs associés avec morbidités péri-opératoires en 
chirurgie: 
• Hypertension pulmonaire 
• Insuffisance cardiaque 
• Cyanose 
• Âge < 2ans 

 

Baum, 2000 



Risques  
des chirurgies non-cardiaques 
• Extension de la chirurgie 

• Technique, laparoscopie, risques emboliques 

• Sévérité de l’HTP 
• Sévérité de la régurgitation tricuspidienne et la 

dysfonction du VD 
• Atteintes cardiaques acquises et/ou maladies 

systémiques additionnelles 



Risques  
des chirurgies non-cardiaques 
• Risques augmentés de saignement 2nd à la dysfonction 

plaquettaire. 
• Thrombose veineuse ou artérielle 2nd à la viscosité 

augmentée du sang. 
• Embolie paradoxale 

• Présence de lésion résiduelle, shunt 

• Arythmies (ventriculaire et supraventriculaire) 



Risque d’arrêt cardiaque périopératoire 
• Population pédiatrique normale:            
• POCA = Pediatric Perioperative Cardiac Arrest 

• 1,4 par 10,000 anesthésies 
• mortalité de 26%. 

• Population cardiopathie congénitale: Children’s Boston 
    
• 24 par 10,000 (0.24%) anesthésies  
• soit 17 fois plus fréquent. 

Anesthesiol Clin North America 20; 1: 2002. 



Chirurgies non-cardiaques  
CHOP 2004 

• 424 patients souffrant ACC 
• Statu: II (154), III (195), IV (75) 
• Électives (400) versus urgentes (24) 
• Ambulatoire (274), admission pour la nuit (150) 
• Procédures simples (60%) 

• Myringo, A+A, circoncision, hernie 
• Procédures (40%) 

• Fistule trachéoesophagienne, tumeur cérébrale, 
résection tumorale, transplantation, etc. 

Greeley, 2007 
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