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L'échographie-Doppler cardiaque est la
technique de référence qui permet de poser le
diagnostic, le suivi régulier et la détection
d’éventuelles complications en complément d’un
interrogatoire et d’'un examen clinique bien
conduit. Elle joue aussi un réle important dans
I'information de parents inquiétés par la
découverte d’'un souffle a la naissance de leur
enfant et doit permettre de les rassurer.

Cet article décrit les principales cardiopathies
congénitales bénignes et indique les moyens de
surveillance et la fréquence de cette surveillance
pour déceler des complications

ou le moment le plus opportun

pour proposer un traitement curatif.

L'auteur a déclaré ne pas avoir de conflit d’intérét concer-
nant les données publiées dans cet article.

Les cardiopathies congénitales
benignes en échocardiographie:
pourquoi les suivre?

Ces caractéristiques rassurantes n’empéchent cependant pas qu’elles puissent
nécessiter:

—le plus souvent, un suivi régulier du fait de I’apparition possible de complications,
— parfois, un traitement chirurgical ou interventionnel curatif.

Elles sont de plus en plus souvent diagnostiquées in utero a 1’occasion de
I’échographie de la 22¢ semaine de grossesse (parfois méme plus tdt), sinon
I’examen clinique permet habituellement de les détecter a la naissance ou au
cours des premieres semaines de vie. Certaines guérissent avant la naissance,
d’autres nécessitent une surveillance réguliere dans les premiers mois, voire les
premieres années de vie, et enfin certaines sont des malformations simples
qu’une intervention permettra de guérir soit par cathétérisme, soit par chirur-
gie. Ce sont les cas courants de fermeture de communication interventriculaire
ou interauriculaire, de canal artériel ou de dilatation d’une sténose pulmonaire.
Plus rarement, I’évolution de certaines de ces cardiopathies peut étre inhabi-
tuelle et doit inciter a la prudence, le diagnostic initial pouvant alors &tre remis
en cause. Les cardiopathies congénitales séveéres ou complexes seront parfois
évoquées dans le texte, mais ne sont pas concernées.

L’échographie-Doppler cardiaque est la méthode de dépistage et de sur-
veillance de référence de ces cardiopathies, car la plus facilement disponible et
I’une des plus performantes en termes de qualité diagnostique. Son caractere
non invasif, anodin, est un atout supplémentaire qui autorise sa répétition sans
risque si la surveillance de la cardiopathie le justifie. Les modes bidimension-
nel, tridimensionnel, Doppler pulsé, continu et Doppler couleur sont complé-
mentaires et a utiliser de facon méthodique en fonction des renseignements
diagnostiques recherchés. Elle devra étre pratiquée par une personne expéri-
mentée, ayant une connaissance approfondie des cardiopathies congénitales,
de leur physiopathologie et des nouvelles thérapeutiques, aussi bien chirurgi-
cales qu’interventionnelles.



1. — Ce sont les communications interventriculaires (CIV)

(fig. 1)

>> Ce sont surtout les CIV périmembraneuses (2/3 des
CIV) découvertes habituellement a la naissance ou dans les
semaines suivant la sortie de maternité [1]. Elles attirent 1’at-
tention par I’existence d’un souffle proto-, méso-, voire holo-
systolique, d’intensité variable et panirradiant qui peut ne pas
étre entendu au cours des premiers jours de vie quand les
pressions pulmonaires sont encore €levées. Rarement, quand
elles sont larges et responsables d’une surcharge volumé-
trique (types Ila et IIb), elles peuvent imposer un traitement
médical, une refermeture chirurgicale ou, plus récemment
pour certaines équipes, une refermeture par voie percutanée.

Habituellement, 2/3 de ces CIV évoluent progressivement
vers une refermeture partielle ou compléte qui se fait
constamment par le biais d’un anévrysme membraneux plus
ou moins redondant (parfois “en doigt de gant”) se dévelop-
pant a partir des bords du défaut septal ou de la prolifération
fibreuse de tissu valvulaire tricuspide adjacent. C’est aussi
dans ce type de CIV que le risque endocarditique est le plus

A CIV périmembraneuse
1. avec shunt VG —» OD
2. avec extension dans le septum d'admission
3. avec extension dans le septum musculaire trabéculé
4. avec extension dans l'infundibulum

B CIV musculaire de I'outlet (infundibulaire)

C CIV sous-artérielle

Fig. 1: Différentes formes de CIV.
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élevé, affectant surtout les bords du défaut et la valve septale
de la tricuspide.

L’échographie couplée au Doppler permet de bien mettre en
évidence le jet du shunt et sa situation dans le septum mem-
braneux avec une extension possible soit vers I’infundibulum,
soit vers le septum d’admission qu’il est important de préci-
ser. La situation et la direction du flux a travers la paroi sep-
tale et dans la cavité réceptrice aident au diagnostic. La ligne
du Doppler continu devra étre alignée sur le jet du shunt de
facon a obtenir un gradient systolique maximum a travers la
communication, ce gradient permettant de déterminer le
niveau de pression pulmonaire. Un faible gradient orientera
vers des pressions élevées, un gradient élevé (supérieur a
60 mmHg) vers des pressions normales.

Une CIV non restrictive découverte a la naissance devra cer-
tainement &tre surveillée dans les premieres semaines de vie
afin d’étre certain que les pressions s’abaissent progressive-
ment, ce d’autant plus que la communication est large (supé-
rieure a 5 mm).

>> Dans les CIV périmembraneuses a extension infundi-
bulaire et les CIV infundibulaires sous-artérielles, la
proximité de 1’anneau aortique et des sigmoides (droite et
postérieure) peut favoriser un “capotage” sigmoidien, la val-
vule étant aspirée vers le bas en protosystole par le flux du
shunt (effet Venturi). Il en résulte une régurgitation aortique
(syndrome de Laubry et Pezzi) qu’il sera important de détec-
ter au Doppler couleur (fig. 2) deés son apparition, car elle jus-
tifie habituellement la refermeture chirurgicale du shunt [2]

Fig. 2: CIV infundibulaire avec hernie d’'une sigmoide et fuite aortique.
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Fig. 3: Sténose infundibulaire pulmonaire au 2D.

de par le risque d’altération de la valve. La fuite s’auto-entre-
tient et s’aggrave par dilatation de I’anneau aortique. Les inci-
dences parasternales gauches petit et grand axes sur ’orifice
aortique permettent de visualiser au mieux le prolapsus sig-
moidien et de localiser la fuite aortique.

>> La sténose musculaire infundibulaire est, avec la
régurgitation aortique, une des lésions associées les plus fré-
quentes [3]. Elle est souvent acquise, développée progressi-
vement sous I’influence de I’hypertension ventriculaire droite
due a une CIV a gros débit. Elle réduit le shunt gauche-droite
et protege ainsi les poumons (type IV). Le pronostic est bon
avec cependant un risque de majoration de la sténose qui,
devenant sévere, peut nécessiter une résection de I’infundibu-
lum ou de la bande modératrice du ventricule droit. La sur-
veillance a Iaide de I’échographie-Doppler permettra non
seulement de détecter 1’augmentation du gradient infundibu-
laire au Doppler, mais aussi le pincement de la voie d’éjection
droite a I’imagerie bidimensionnelle, I’incidence sous-
xiphoidienne autorisant un alignement optimal du faisceau
Doppler sur la voie droite (fig. 3).

>> Exceptionnellement, le shunt peut étre associé ou se
limiter a une communication entre le ventricule gauche et
Poreillette droite (VG-OD) a travers la partie postérieure du
septum membraneux (fig. 4). La communication VG-OD
[4, 5] est responsable d’un shunt gauche-droit obligatoire, sa
fermeture spontanée est exceptionnelle et la complication la
plus a craindre est I’endocardite infectieuse. Il faudra bien
distinguer le jet du shunt de celui de I’insuffisance tricuspi-
dienne étant donné la similitude des trajectoires entre un flux

» Les communications interventriculaires périmembraneuses
a extension infundibulaire, les CIV infundibulaires et sous-
artérielles sont les plus a risque de complications: il s’agit
surtout d’insuffisance aortique et d’obstacle infundibulaire
pulmonaire. Pour cela, elles doivent donc étre réguliére-
ment surveillées a I'’écho-Doppler cardiaque.

» Tout obstacle aortique par bicuspidie ou membrane sous-
aortique doit étre surveillé régulierement a I'’écho-Doppler
cardiaque, car le risque d’altération de la valve aortique et
de majoration de I'obstacle peut amener a une indication
de traitement chirurgical.

Fig. 4: Septum membraneux et ses deux parties.

d’IT et celui d’'une communication VG-OD. On peut, sans le
Doppler couleur, étre amené a interpréter par erreur ce flux
comme venant du ventricule droit et conclure, en Doppler
continu, a une hyperpression ventriculaire droite ou pulmo-
naire. Les incidences apicales 4 cavités et sous-costales per-
mettront de séparer au mieux les deux jets.

On distinguera aussi ces communications des flux de shunt
VG-OD du canal atrioventriculaire qui se font a partir d’une
insuffisance mitrale vers 1’oreillette droite a travers la com-
munication interauriculaire de type ostium primum.

POINTS FORTS
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>> Les CIV musculaires trabéculées (type I: maladie de
Roger) dont plus de 2/3 se referment spontanément (par
hypertrophie musculaire) et ne sont que trés exceptionnelle-
ment concernées par I’endocardite.

2. — Les communications interauriculaires (CIA)

Les plus fréquentes (15 % des cardiopathies congénitales) et
les plus simples sont les communications de type ostium
secundum. Elles correspondent a un défaut de développement
ou a une zone de résorption du septum primum dans la région
médiane du septum interauriculaire, ou fosse ovale. La taille
de I’orifice est variable, il y a parfois plusieurs orifices avec,
a I’extréme, un aspect criblé.

Elles ne posent pas de problemes quand elles sont diagnosti-
quées précocement et surveillées: soit elles sont petites et se
referment spontanément au cours des 2 premieres années de
vie [6], soit elles sont plus larges et ont un retentissement
hémodynamique, elles peuvent alors bénéficier d’une refer-
meture par voie percutanée avec mise en place d’une prothese
d’ Amplatzer. Cette solution est de plus en plus utilisée apres
I’age de 3 ans quand le shunt est significatif et a condition que
les rebords de la communication soient suffisamment larges.

Rarement, si la CIA est méconnue, elle peut évoluer avec le
temps vers une CIA vieillie avec ses complications rythmiques,
d’hypertension pulmonaire et d’insuffisance cardiaque.

Ce qui attirera avant tout I’attention a 1I’échographie-Doppler
en cas de shunt de volume significatif, c’est la dilatation plus
ou moins marquée du cceur droit sur les incidences paraster-
nales gauches transversales et longitudinales avec une cour-
bure septale aplatie bien visible sur le petit axe transventricu-
laire. Ces anomalies témoignent de la surcharge droite en
volume du shunt. Quand le shunt est de petite taille, il n’y aura
pas de dilatation droite et c’est ’incidence sous-xiphoidienne
sur le septum interauriculaire qui permettra de bien visualiser
I’ensemble de la paroi septale. Il est important de toujours
bien faire apparaitre les parties haute (a ’abouchement de la
veine cave supérieure) et basse (a I’abouchement de la veine
cave inférieure) du septum afin d’éliminer une communica-
tion plus complexe de type sinus venosus fréquemment asso-
ciée a une anomalie du retour veineux pulmonaire droit.

3. — Persistance d’un canal artériel perméable

Le canal artériel est une structure vasculaire normale de la cir-
culation feetale, il a pendant cette période un diametre égal a

celui de 1’aorte descendante. Ce shunt dévie physiologique-
ment plus de la moitié du débit cardiaque total vers 1’aorte
descendante. Le passage de la circulation feetale a la circula-
tion normale se fait principalement par vasoconstriction du
canal, induite par I’é1évation brutale de la PaO, durant les pre-
miers mouvements respiratoires. Cette fermeture étant un
phénomene musculaire dynamique, la perméabilité peut étre
variable d’un instant a I’autre pendant les premiers jours de
vie. L’occlusion anatomique sera progressive et, normale-
ment, complete et définitive 2 a 3 semaines apres la naissance.

Si la persistance du canal artériel est en elle-méme patholo-
gique, elle est parfois indispensable a la survie dans certaines
malformations cardiaques séveéres (hypoplasie du coeur
gauche, cardiopathies cyanogenes, transposition des gros vais-
seaux) ou ducto-dépendantes que nous ne détaillerons pas ici.

Apres la période néonatale, un canal artériel persistant isolé
entraine un shunt gauche-droite avec surcharge volumétrique
ventriculaire gauche variable. Dans les rares formes a haut
débit, il peut entrainer une défaillance cardiaque. Lorsque le
shunt est faible, le risque d’endocardite, bien que mineur
nécessite une fermeture systématique par mise en place d’une
prothése d’ Amplatzer par voie endovasculaire avec un excel-
lent résultat [7]. C’est la constatation d un petit souffle continu
ou a nette prédominance systolique dans la région sous-cla-
viere gauche qui attirera I’attention. Dans les formes clinique-
ment silencieuses, la découverte peut étre fortuite lors d’une
échographie pratiquée pour une autre raison.

ATl’échographie, I’incidence de choix demeure la coupe para-
sternale gauche haute, déroulant 1’artére pulmonaire droite
et/ou la zone de bifurcation des deux pulmonaires, permettant
de suivre le trajet du canal et la direction du flux dans I’artere
pulmonaire. Dans le cas le plus habituel, le jet se dirige de
I’arriere vers I’avant et a droite sous la forme d’un jet intense
et “mosaique” suivant le toit de I’artere pulmonaire. A ne pas
confondre avec les rares flux de fistule coronaire qui se drai-
nent dans le tronc de 1’artére pulmonaire, de plus faible vélo-
cité, ils ont plutdt un trajet perpendiculaire a travers 1’artere.
La voie sous-costale permet de visualiser I’émergence du flux
de shunt dans le tronc pulmonaire. Dans tous les cas, on s’at-
tachera a visualiser les deux extrémités pulmonaire et aor-
tique en s’aidant d’incidences multiples, parasternale gauche,
droite et sus-sternale. Cette visualisation peut parfois étre dif-
ficile dans les cas de canaux sinueux ou de trajet inhabituel.

L’échographie bidimensionnelle et le Doppler couleur four-
nissent un diagnostic de certitude de la perméabilité du canal
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artériel, de sa taille, de I’importance du shunt et de sa direc-
tion. La surcharge en volume du cceur gauche est aussi esti-
mée par le degré de dilatation du ventricule gauche et
d’hyperkinésie de ses parois au bidimensionnel associé a une
éventuelle accélération du retour veineux pulmonaire qui
apparait clairement au Doppler couleur. Le Doppler continu
aligné sur le jet du shunt autorisera une mesure du gradient de
pression entre I’aorte et 1’arteére pulmonaire et par ce biais du
niveau de pression pulmonaire qui sera d’autant plus faible
que le gradient mesuré est élevé.

4. — Les sténoses pulmonaires

Dans ce cas, nous nous limiterons aux sténoses valvulaires
pulmonaires. Il n’est pas rare d’entendre a 1’auscultation
d’un nouveau-né, en particulier s’il est prématuré, un souffle
systolique éjectionnel irradiant dans 1’'une ou les deux ais-
selles, les régions sous-clavieres et parfois aussi dans le dos
sans autre anomalie constatée a I’examen clinique. L’écho-
graphie demandée par le pédiatre dans ce cas met en évidence
une accélération du flux a I’origine des branches de bifurca-
tion de I’artere pulmonaire. Cette accélération modérée est
habituellement plus marquée a gauche qu’a droite du fait
d’une angulation prononcée. Il s’agit de sténoses pulmo-
naires périphériques “fonctionnelles” néonatales bien
connues des cardiopédiatres, le diametre de ces arteres étant
relativement étroit par rapport au débit sanguin éjecté dans le
tronc de I’artere pulmonaire. Le gradient va alors progressi-
vement diminuer et se normaliser dans les mois suivant la
naissance, confirmant le caractere bénin.

Dans la sténose pulmonaire valvulaire classique (90 % des
sténoses pulmonaires et 9 % de ’ensemble des cardiopathies
congénitales sans prédominance de sexe), la valve pulmonaire
peut étre tricuspide ou bicuspide, avec fusion plus ou moins
étendue des commissures. Cette fusion est responsable d’une
déformation typique en “déme” des sigmoides. Plus rarement,
la valve est dysplasique, trés épaissie et “élastique” sans fusion
commissurale, sa dilatation au ballon par voie percutanée est
difficile et souvent cause d’échecs. En effet, dans la majorité
des cas cette atteinte valvulaire peut bénéficier d’une valvulo-
plastie percutanée au ballon avec d’excellents résultats sur le
long terme. Il est donc important de diagnostiquer précoce-
ment cette sténose afin de déterminer selon le degré de sténose
constaté si un traitement “au ballon” s’ impose.

Le diagnostic peut étre porté en période anténatale, permettant
une prise en charge optimale de cette valvulopathie des la nais-
sance. Une fois la dilatation pratiquée, la surveillance réguliére

de cette valvulopathie est nécessaire, en particulier en cas d’in-
suffisance pulmonaire post-procédure. Selon le volume de la
régurgitation, une dilatation progressive des cavités droites
peut apparaitre comme c’est le cas pour une tétralogie de Fal-
lot opérée, avec ses complications rythmiques et hémodyna-
miques. Si le degré de sténose n’a pas nécessité de valvulo-
plastie, la surveillance sera aussi de mise. L’ obstacle pouvant se
majorer et imposer une intervention dans un second temps.

La voie d’abord échographique principale, qui visualisera au
mieux le tractus €jectionel pulmonaire, est 1’incidence para-
sternale gauche court axe. Elle permet d’aligner de fagon opti-
male le faisceau ultrasonore sur I’axe de ’artére pulmonaire
principale. La région infundibulaire proximale est, pour sa part,
plus facilement accessible en incidence sous-costale. Le gra-
dient systolique mesuré au Doppler continu a travers la valve
permettra d’estimer la sévérité de 1’obstacle. Le diametre de
I’anneau pulmonaire et du tronc de I’artére pulmonaire doivent
aussi étre mesurés 2D en sachant qu’il n’y a pas d’incidence
idéale, ces structures étant la plupart du temps alignées sur le
faisceau ultrasonore avec un défaut de résolution latérale qui
rend les mesures de diametre imprécises.

5. — La bicuspidie aortique

Elle concerne 1 % de la population avec une prédominance
masculine. Habituellement isolée, elle peut étre associée a
d’autres malformations cardiaques qu’il faudra rechercher au
moment du diagnostic: coarctation aortique, sténose sous-
valvulaire aortique, malformation mitrale ou canal artériel
perméable notamment. Une dilatation de 1’aorte ascendante
peut aussi étre associée en cas de valve fuyante.

Pour les sténoses aortiques, la structure valvulaire permet de
distinguer, comme pour les sténoses valvulaires pulmonaires,
deux types de sténoses:

— les formes ou le tissu valvulaire est peu épaissi mais dans
lesquelles il existe une fusion plus ou moins complete des
commissures (vraie ou fausse bicuspidie “pseudo-bicuspi-
die”, la plus fréquente; dans ce cas, une troisieme cuspide
rudimentaire est présente),

— les formes plus rares ou le tissu valvulaire est dysplasique,
d’aspect boursouflé et épaissi; les cusps sigmoidiennes sont
difficilement identifiables.

L atteinte valvulaire est souvent silencieuse car tres limitée [8],
sans fuite ni obstacle cliniquement décelable. Elle peut aussi se
limiter a la perception d’un petit souffle systolique éjectionnel
d’allure fonctionnelle. La découverte de la maladie a I’échogra-



Fig. 5: Bicuspidie aortique.

phie cardiaque est alors fortuite. Son diagnostic est important
car la fonction valvulaire va se détériorer progressivement dans
le temps par 1’apparition d une sténose ou d’une fuite valvulaire
fréquemment associée a une dilatation de 1’aorte ascendante.
Dans certains cas, surtout chez 1’adulte, il peut étre difficile de
distinguer une bicuspidie congénitale d’une bicuspidie acquise
par soudure commissurale inflammatoire ou fibrocalcique.

La encore, I’échographie-Doppler cardiaque bidimension-
nelle, ou encore mieux tridimensionnelle, est la meilleure
méthode de détection chez 1’enfant (fig. 5), Uincidence petit
axe parasternale gauche de 1’aorte montrera en diastole
I’anatomie exacte de la bicuspidie: I'inégalité de taille des
deux valves et I’axe de la fermeture, excentré pres de la verti-
cale ou franchement horizontal. Sur le grand axe, I’ouverture
systolique est souvent mais pas toujours asymétrique, et les
valves encore souples s’ouvrent bien avec une déformation
systolique caractéristique en “dome” et parfois un léger pro-
lapsus diastolique dans la voie de chasse du ventricule
gauche. Dans les cas les plus fréquents de pseudo-bicuspidie,
il est possible de visualiser une troisieme valve rudimentaire
avec un raphé commissural dense.

Cette incidence permet de bien détecter et localiser la présence
d’une éventuelle fuite aortique alors que le grand axe para-
sternal gauche fera bien ressortir I’aorte initiale (anneau, sinus
de Valsalva et portion tubulaire initiale) afin de mesurer les dia-
metres et détecter une éventuelle dilatation aortique débutante.
Cet examen sera complété par un scanner de I’aorte thoracique
au moindre doute, car il permet de préciser au mieux 1’anato-
mie de I’aorte thoracique dans sa globalité.
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6. — Les sténoses sous-valvulaires aortiques

Ce sont les sténoses membraneuses dont le prototype est la
sténose en diaphragme. Habituellement, il s’agit d’une créte
fibreuse située tres pres des valves, ce qui explique parfois la
difficulté a différencier cette pathologie de la sténose valvu-
laire aortique. La morphologie de ces membranes est tres
variable, la fibrose pouvant s’étendre aux structures adja-
centes, avec participation du tissu valvulaire mitral.

Dans les formes dites fibromusculaires, il est bien difficile de
faire la part de ce qui revient en propre a une maladie muscu-
laire autonome ou a une réaction musculaire secondaire. Outre
le degré de I’obstacle 1i€ a la présence de cette membrane dans
la voie d’éjection du cceur gauche, c’est aussi 1’apparition
d’une fuite aortique témoin d’une altération de 1’appareil val-
vulaire secondaire aux turbulences et au jet de 1’obstacle qui
devra étre tout particulierement surveillée (fig. 6).

L’échographie-Doppler devra préciser la localisation, I’ex-
tension et la gravité des 1ésions, de méme que 1’existence ou
Iapparition, lors de la surveillance, d’une fuite aortique. Le
niveau de 1’obstacle est précisé sur 1’incidence parasternale
gauche de 1’aorte au bidimensionnel, le Doppler couleur sera
utilisé pour localiser la zone d’accélération du flux qui
démarre dans la voie d’éjection gauche et non au niveau de

Fig. 6: Apparition au Doppler couleur d’'une fuite aortique minime.
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I’anneau valvulaire comme c’est le cas habituellement. Cette
technique peut néanmoins étre prise en défaut si la membrane
est trop proche de la valve aortique.

Une fuite aortique est a rechercher avec méticulosité au Dop-
pler couleur sur les incidences parasternales gauches grand axe
et petit axe. L’ensemble de 1’arc aortique sera aussi bien visua-
lisé en parasternal droit haut et supra-sternal afin d’éliminer
une coarctation associée, ce qui chez 1’enfant est plus aisé que
chez I’adulte. Le faisceau Doppler continu doit étre aligné sur
le jet aortique en incidences apicales 4 et 5 cavités ou sur une
parasternale droite haute afin d’obtenir le gradient systolique
maximum a travers ’obstacle. Il détermine si 1’obstacle se
majore d’un contrdle a I’autre, et décele 1’apparition d’une
éventuelle régurgitation aortique. En cas de fuite évolutive ou
de gradient sous-aortique devenant important, 1’indication
d’une résection chirurgicale de la membrane doit étre posée
afin d’éviter la dégradation de I’appareil valvulaire aortique.

7. — Maladie d’Ebstein

La maladie d’Ebstein, ou anomalie d’Ebstein, décrite en 1946
[9] et bien connue des anatomopathologistes, est une maladie
rare (1 a 2 cas pour 100000 naissances). Elle est de gravité
tres variable et dépend de I’'importance des altérations anato-
miques de 1’appareil valvulaire tricuspide et de I’ensemble du
ventricule droit (fig. 7).

Les deux principales caractéristiques de I’atteinte tricuspi-
dienne qui doivent étre précisées au mieux sont:

>> La redondance du tissu valvulaire tricuspide affectant
surtout le feuillet antérieur.

>>[’adhérence d’une portion variable du feuillet septal aux
parois du ventricule droit dont les conséquences sont:

Ventricule
atrialisé

intermédiaire

Fig. 7: Anomalie d’Ebstein.

oi les suivre?

» Les formes modérées de maladie d’Ebstein peuvent évoluer
dans le temps et se compliquer de troubles du rythme car-
diaque et d’insuffisance cardiaque. L'écho-Doppler car-
diaque, associé a I'ECG et au Holter de rythme, permettent
la encore de déterminer le degré de sévérité de la maladie
et le traitement adapté.

» Le risque d’endocardite, bien que faible, est commun a la

plupart des cardiopathies congénitales bénignes, en dehors
de la CIA et des sténoses valvulaires pulmonaires. Il devra
étre rappelé et expliqué a chaque contréle.

» |l faut savoir rester méfiant et rectifier un diagnostic, car
certaines cardiopathies considérées comme bénignes peu-
vent masquer a la naissance des lésions plus séveres.

— un déplacement inférieur de 1’ostium fonctionnel tricuspi-
dien par rapport a I’anneau fibreux anatomique,

—un ventricule droit divisé en deux parties : une portion atria-
lisée, a parois hypoplasiques, située entre les orifices tricus-
pides fonctionnel et anatomique ; et une portion ventriculaire
fonctionnelle distale dont la taille variable est fonction de
I’extension ventricule de 1’adhérence et explique les grandes
variations dans la gravité de la maladie.

Les patients chez lesquels la maladie est modérée peuvent
commencer a présenter des symptdmes a la fin de I’adoles-
cence ou au début de 1’4ge adulte. Les conséquences physio-
pathologiques de cette malformation sont une insuffisance
tricuspide constante (une sténose tricuspide est associée
dans 25 % des cas) et une désynchronisation mécanique
intra-atriale par activation séquentielle du segment atrial
vrai et du segment ventriculaire atrialisé. Il en résulte une
stase et une élévation de pression dans I’oreillette droite plus
ou moins importante selon la sévérité de la malformation,
I’ensemble pouvant favoriser 1’apparition d’une cyanose.

Au moment du diagnostic, il faudra préciser le degré de cette
malformation qui va de Iinsuffisance tricuspidienne insigni-
fiante jusqu’aux grandes défaillances cardiaques accompa-
gnées de cyanose, manifestées des la période néonatale, par-
fois méme détectées en période anténatale sous la forme d’un
anasarque feetoplacentaire.

Nous n’aborderons pas ces formes graves qui s’accompagnent
fréquemment de malformations siégeant sur la voie d’éjection
droite (sténose ou atrésie pulmonaire organique ou fonction-
nelle) et de shunts divers, avec une prédominance habituelle de
communication interauriculaire qu’il faut repérer le plus tot pos-
sible. Dans les formes peu marquées, seule la valve septale est
insérée plus bas, les valves postéro-inférieure et antéro-supé-
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rieure sont normales. Une des causes d’aggravation de la mala-
die est la survenue de crises de tachycardies supraventricu-
laires paroxystiques qui vont augmenter la fuite tricuspide,
diminuer le remplissage du ventricule droit fonctionnel et aug-
menter la pression auriculaire droite, ce qui peut majorer ou
faire apparaitre une cyanose. Cette maladie est évolutive dans le
temps par altération du fonctionnement de la valve tricuspide
anormale et de la fonction myocardique ventriculaire droite.

L’échographie-Doppler cardiaque aura pour objectif d’ana-
lyser au moment du diagnostic les 1ésions de ’appareil val-
vulaire tricuspide, le degré d’épaississement des valves, I'im-
portance de la fuite et de I’auricularisation du ventricule droit
(décalage entre I’anneau mitral et I’anneau fonctionnel de la
tricuspide). Elle permettra aussi de détecter par une sur-
veillance réguliere, en reégle annuelle, une éventuelle évoluti-
vité de cette cardiopathie : majoration de la fuite tricuspide et
de son retentissement, dilatation et dysfonction ventriculaire
droite, élévation des pressions de remplissage droites. Un
électrocardiogramme (syndrome de Wolf-Parkinson-
White fréquemment associ€) et un Holter de rythme sur
24 heures sont a associer a I’échographie a la recherche d’une
hyperexcitabilité supraventriculaire.

Les incidences parasternales gauches petit axe et apicales per-
mettent non seulement d’évaluer le degré d’épaississement et
de souplesse des valves, le décalage entre les anneaux au
bidimensionnel mais aussi I’importance de la régurgitation
tricuspidienne au Doppler couleur (évaluation semi-quanti-
tative). Une éventuelle sténose tricuspide associée pourra
aussi étre détectée.

Le faisceau Doppler continu pourra étre aligné par ces inci-
dences sur I'insuffisance tricuspidienne (IT) afin d’estimer la
pression systolique pulmonaire si I'IT n’est pas trop volumi-
neuse, sinon, I’insuffisance pulmonaire apportera les mémes
renseignements (incidence petit axe parasternal gauche sur
I’axe du tronc de I’arteére pulmonaire).

Les incidences sous-xiphoidiennes grand axe sur les deux ven-
tricules et petit axe transversal sur les valves tricuspides per-
mettent aussi de préciser la redondance des valves, le décalage
des anneaux et le degré de fuite tricuspidienne en méme temps
que I’élévation éventuelle des pressions de remplissage droites
(degré de dilatation de la veine cave inférieure et des veines sus-
hépatiques, reflux systolique dans les veines sus-hépatiques).

Une cure chirurgicale s’impose habituellement quand des
signes de gravité échocardiographiques sont constatés ou des

signes cliniques apparaissent. Il faudra déterminer a I’écho-
graphie si I’insuffisance tricuspide peut étre corrigée par la
chirurgie en précisant la taille et le degré de fixation du feuillet
antérieur ainsi que de la taille relative du ventricule droit
“fonctionnel”. Une intervention précoce avant I’apparition de
complications est conseillée, elle consistera en une plastie
conservatrice de la valve tricuspide et la fermeture d’une éven-
tuelle CIA associée. Sinon, la chirurgie consistera en la mise
en place d’une bioprothese tricuspide avec un risque de dégé-
nérescence prothétique non négligeable.

8. — Les dysplasies valvulaires

Les dysplasies valvulaires représentent une entité rare [10],
une seule des quatre valves peut étre concernée, mais cette
dysplasie touche souvent les deux valves atrioventriculaires,
mitrale et tricuspide ; il existe aussi des associations avec les
valves sigmoides pulmonaires ou aortiques.

C’est habituellement 1’échocardiographie qui permet de
faire le diagnostic. L’atteinte est caractérisée par un exces de
tissu valvulaire qui est inégal, redondant et parfois élastique
avec allongement des cordages et prolapsus plus ou moins
marqué des valves auriculoventriculaires. Il en résulte une
fuite valvulaire de degré variable, mais souvent infraclinique.
Plus rarement, il peut s’agir d’une sténose valvulaire.

Il arrive que ce type de dysplasie polyvalvulaire soit décou-
vert chez le feetus, il faut alors rechercher systématiquement
une anomalie chromosomique par un caryotype (trisomie 13
ou 18 possible en cas de dysplasie polyvalvulaire, trisomie
21 en cas de dysplasie tricuspide isolée). S’il n’y a pas d’ano-
malie chromosomique, ces dysplasies peuvent se retrouver
dans le syndrome de Noonan associées dans 30 % des cas a
une myocardiopathie hypertrophique, dans les conjonctivo-
dysplasies de type Marfan ou Ehlers-Danlos ou encore les
maladies métaboliques de surcharge de type mucopolysac-
charidoses.

Quand la dysplasie mitrale ou tricuspide est isolée, il faudra
surveiller régulierement a 1’échocardiographie Doppler son
évolutivité : le degré d’épaississement des valves et de la
régurgitation, ainsi que son retentissement hémodynamique.
En regle, ces valvulopathies se majorent progressivement sur
le long terme et peuvent parfois nécessiter une cure par plas-
tie réparatrice de la valve ou la mise en place d’une prothese.
De plus, elles sont susceptibles de se compliquer d’endocar-
dite, d’autant plus que les valves sont épaissies et que la fuite
est audible a I’auscultation, donc non négligeable.



Les cardiopathies congénitales bénignes en échocardiographie: pourquoi les suivre ?

Il faut donc rester méfiant et savoir rectifier un diagnos-
tic. Voici deux cas de figures :

>> Cas de figure d’un nouveau-né de 3 jours ayant un
souffle systolique constaté a I’examen initial et faisant évoquer
la présence d’une CIV. L’écho-Doppler cardiaque confirme le
diagnostic en montrant une petite CIV musculaire trabéculée
non restrictive (pressions pulmonaires encore élevées) ainsi
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qu’un canal artériel perméable persistant avec un faible gra-
dient inter-aortopulmonaire et une belle crosse aortique alors
que les pouls fémoraux sont correctement palpés. Il est donc
décidé de revoir cet enfant 1 mois plus tard une fois les résis-
tances pulmonaires normalisées. Ce contrdle montre alors la
persistance d’une petite CIV musculaire qui est devenue res-
trictive (normalisation des pressions pulmonaires) sans canal
artériel retrouvé, celui-ci s’est secondairement refermé comme
c’est habituellement le cas. Par contre, I’enregistrement du flux
au niveau de I’isthme aortique montre une accélération typique
de coarctation en voie de constitution et en rapport probable-
ment avec la fermeture du canal (fig. §).
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Fig. 8: A: CIV avec faible gradient interventriculaire au Doppler continu. B: flux de canal artériel peu restrictif. C: flux aortique dans l'isthme aortique lors du
1¢r examen. D: CIV devenue restrictive au contréle. E: flux de coarctation aortique apparu au contréle.



Fig. 9: Flux de sténose serrée a travers une des branches de bifurcation de I'AP.

>> Autre cas de figure d’un nouveau-né de 10 jours chez
qui deux CIV, périmembraneuse et musculaire trabéculée, de
tailles modérées, ont été€ découvertes par 1’échographie. Il per-
siste, semble-t-il alors, des pressions pulmonaires élevées avec
un faible gradient de pression enregistré entre les deux ventri-
cules et sans valvulopathie pulmonaire décelable. Lors du
controle effectué 15 jours plus tard devant une faible prise de
poids, I’échographie reste inchangée. La persistance de pres-
sions pulmonaires €élevées alors que les shunts ne sont pas de
gros volume incite a compléter I’examen par un cathétérisme
avec angiographie du cceur droit et de 1’arbre pulmonaire.
Celui-ci met en évidence des sténoses pulmonaires périphé-
riques serrées expliquant la persistance de pressions ventricu-
laires droites élevées et entrant dans le cadre d’un syndrome
d’Alagille qui sera confirmé ultérieurement (fig. 9).

Inversement, les pressions pulmonaires systoliques peu-
vent étre faussement surestimées :

>> C’est le cas classique de la petite CIV musculaire trabé-
culée apicale dont le jet est aligné sur celui de la fuite tricus-
pide et qui indique faussement au Doppler continu un gra-
dient élevé et une hyperpression artérielle pulmonaire. Le
Doppler couleur et le cas échéant la mesure de pression sur la
fuite pulmonaire permettent de rectifier 1’erreur (fig. 10).

>> De la méme fagon, comme détaillé plus haut, une com-
munication ventricule gauche-oreillette droite pourra aussi
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Fig. 10: Jet de CIV musculaire apicale aligné sur I'anneau tricuspide.

étre la cause d’une erreur semblable. Il sera alors plus difficile
de séparer les deux jets au Doppler couleur, I’incidence sous-
xiphoidienne permet parfois de le faire. La encore, la mesure
de gradient sur la fuite pulmonaire sera contributive.

Il faut le rappeler et le détailler aux parents et a I’enfant lors
de chaque consultation, mais aussi aux adultes porteurs d’une
cardiopathie congénitale a risque [11] (fig. 11). Les dernieres
recommandations de la Société Frangaise de Cardiologie
remontent a 2002 [12], elles ont été reprises par la Société
Européenne de Cardiologie en 2004 (tableau I).

Pas de risque particulier d’endocardite pour les sténoses pul-
monaires isolées et les CIA. Il est considéré qu’il n’y a pas de
risque non plus 6 mois apres la fermeture percutanée d’un
canal artériel ou d’une communication interauriculaire sans
shunt résiduel. De nouvelles recommandations anglo-
saxonnes parues en 2007 [13] et trés controversées en Europe
sont beaucoup moins restrictives. Elles limitent la prévention
de I’endocardite au groupe A des cardiopathies a haut risque.

Cette attitude serait justifiée par la constatation fréquente de
bactériémies “bénignes” au cours des repas et des brossages de
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Cardiopathies arisque d’endocardite infectieuse

Groupe A: Cardiopathies a haut risque

— Protheses valvulaires (mécaniques, homogreffes ou biopro-
théses).

— Cardiopathies congénitales cyanogénes non opérées et dériva-
tions chirurgicales (pulmonaire — systémique).

— Antécédents d’endocardite infectieuse.

Groupe B: Cardiopathies a risque moins élevé

— Valvulopathies: Insuffisance aortique, insuffisance mitrale,
rétrécissement aortique.

— Prolapsus valvulaire mitral avec fuite et/ou épaississement val-
vulaire.

— Bicuspidie aortique.

— Cardiopathies congénitales non cyanogénes sauf communica-
tion interauriculaire.

— Cardiomyopathie hypertrophique obstructive (avec souffle a
I'auscultation).

Tableau |: Tableau détaillé des nouvelles recommandations.

Fig. 11: Endocardite tricuspide.

dents. Aucune étude n’a cependant permis de comparer de
facon prospective le risque respectif d’endocardite dans un
groupe B avec prévention par rapport a un groupe B sans pré-
vention de I’endocardite.

L’échographie-Doppler cardiaque est la technique de réfé-
rence qui permet de poser le diagnostic, le suivi régulier et la
détection d’éventuelles complications en complément d’un
interrogatoire et d’un examen clinique bien conduits. Elle
joue aussi un role important dans I’information de
parents inquiétés par la découverte d’un souffle a la nais-
sance de leur enfant. Il faudra profiter de ce moment pour

expliquer le caractere bénin du souffle, et surtout I’absence de
conséquence sur la santé de leur enfant.

L’évolution de ces cardiopathies est le plus souvent simple, soit
par guérison complete spontanée, soit aprés une intervention
percutanée, soit par chirurgie simple. Elles ont grandement
bénéficié des progres techniques de refermeture par prothese
percutanée des shunts intracardiaques ces dernieres années.
Bien qu’elles soient parfois responsables de symptomes d’ap-
parition précoce qui vont aussi inquiéter les parents, I’ interven-
tion permet a I’enfant de sortir de la maladie et, dans la plupart
des cas, de mener une vie normale. Il faudra convaincre les
parents que leur enfant, une fois opéré, n’a plus de cardiopathie,
et rassurer ’enfant sur son avenir et la possibilité d’avoir une
activité sportive normale. Il faut cependant rester vigilant, car
dans de rares cas elles peuvent se compliquer ou avoir une évo-
lution imprévisible. Il faut alors savoir rectifier le diagnostic.

La prévention de ’endocardite est un élément important du
suivi d’une grande partie d’entre elles. Elle doit étre bien
détaillée aux parents et sera maintenue tant que la cardiopa-
thie persiste, ce qui est aussi une des raisons du suivi qui doit
étre régulier.
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