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Epidémiologie

6 a 8 naissances vivantes sur 1000
Survie a I 4ge adulte: 85%

Soit environ 2800 GUCH/ million
d’ habitants dans la population générale

Suivi cardiologique specialisé +++



Techniques d’ imagerie

* Echocardiographie +++

* IRM

e Scanner



IRM

« Etude morphologique

— Concordance auriculo-ventriculaire et ventriculo-
artérielle

— Montages chirurgicaux
— Angio 3D des vaisseaux

« Etude fonctionnelle
— SSFP: volumes ventriculaires / FE
— Séquence en contraste de phase: fuites / sténoses

— Qp/Qs

 Caractérisation tissulaire



IRM: etude morphologique
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IRM

« Etude morphologique

— Concordance auriculo-ventriculaire et ventriculo-
artérielle

— Montages chirurgicaux
— Angio 3D des vaisseaux

« Etude fonctionnelle
— SSFP: volumes ventriculaires / FE / valves
— Seéquence en contraste de phase: fuites / sténoses

— Qp/Qs

« Rehaussement tardif



Etude Fonctionnelle du VD

Patient Height:  130.00 cm. PatientiWeight.  60.00 kg,  HeartRate: B! | Patient Height:  180.00 cm. PatientWeight  60.00kg.  HeartRate: 65 Beatsimin |

Right Yentricle - Absolute Right Ventricle - Normalized

Cardiac Function Normal Range (M) Units Cardiac Function Narmal Range (M) Units
(MRI) {MRI)

Ejection Fraction 51.5 47.00..74.00 % End Diastolic Yolume 4.2 5500 .. 105.00 miim#2
End Diastolic Yolume 148. .. 227.00 End Systolic Volume 40. .. 4291 milim"2
End Systolic Volume . 23.00..103.00 ml Stroke Yolume =13 434 32.00 ... 64.00 miima2
Stroke Volume 2.00...138. gl Cardiac Index 1.74 ..4.20 liminim*2

Cardiac Output 4. 82.88 Ifrmin Myocardial Mass (at ED) gfm*2




Etude Fonctionnelle du VD

 Séquence de flux en contraste de phase
— Encodage de phase du signal IRM
— Proportionnel a la vitesse de deplacement des spins

— Selon une direction donnée perpendiculaire au plan de
coupe

* Q(ml/cycle) = Vmoy X Svx
« AP =4 X V?max




Scanner

* Morphologie
— Tres bonne resolution spatiale
— Temps d’ exploration court
— Coronaires +++

 Fonction

— Quand synchronisé a I’ ECG: volumes
ventriculaires / fonction / valve

— Mais irradiant +++



scanner




Cardiopathies congénitales

« Tetralogie de Fallot  Anomalie vasculaires
 Atrésies pulmonaires — Coarctation
+ Transposition des gros ~ — Anomalies des arcs

_ aortiques
valsseaux

 Double discordance
« Maladie d’ Ebstein

« Anomalies coronaires



Cardiopathies congeénitales

» Tetralogie de Fallot

* Atresies pulmonaires

* Transposition des gros vaisseaux
* Double discordance

« Maladie d’ Ebstein

* Ventricule unique



TOF: épidémiologie

* 10% des CP congeénitales en periode
neonatale

* Incidence: 0,4 a 0,8 naissances / 1000
 Prévalence 45/ 100 000



Déplacement du SIV conal vers 1’ avant et le

haut
Sténose Dextroposition CIV
pulmonaire ,
de 1 aorte

Infundibulaire ou
périmembraneuse

}

Hypertrophie
ventriculaire
droite

=> Shunt droite - gauche: CP cyanogene



Tetralogie de Fallot

Aorta Pulmonary artery

Left
ventricle

Right
ventricle

\\
Outflow tract
obstruction



TOF: consequences de la chirurgie

* Fuite pulmonaire
 Dilatation VD

 Altération de la FEVD
* Troubles du rythme
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Fatient Height: 160,00 cm. PatientWWeight: 653.00 kq. Heart Hate: 80 Beatsimin

Right Yeniricle - Absolute

Cardiac Function Hormal Range (F) Linits
(MR

Ejection Fraction . 4700 .. 8000 %o

End Diastolic Volume 58.00 .. 154.00 il

End Systolic Volume 12.00 ... 6800 ml
Stroke Volume : 35.00 3800 mil
Cardiac Qutput 2.hB5 5898 lirmin
End Diastolic Yolume 48.00 ... 87.00 s
End Systalic Yolume 11.01 ... 27 B0 mifm*2
Stroke Volume 27.00 ... 57.00 milfm*2

Cardiac Index 1.75 . 380 rmindmm®2




Pourquoi?

Khairy P, Dore A, Poirier N, et al. (2009) Risk stratification in
surgically repaired tetralogy

of Fallot. Expert Rev Cardiovasc Ther 7: 755-62

11. Khairy P, Aboulhosn J, Gurvitz MZ, et al. (2010) Arrhythmia
burden in adults with

surgically repaired tetralogy of Fallot: a multi-institutional study.
Circulation 122: 868-75



TOF: Revalvulation pulmonaire

Indiquée quand le VTDVD > 150-170 ml/m?
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Figure 3. The association with preoperative RV EDVI (A) or RV ESVI (B) and the absolute
decrease in RV volumes after surgery is depicted (dashed line is the regression line).

Oosterhof T et al. Circulation 2007;116:545-551



TABLE 3. Relationship of Documented Clinical Arrhythmia
After Repaired TOF to Symptoms, Exercise Capacity, and RV
LGE Score

No Arrhythmia  Arrhythmia™

(n=76) (n=16) P
Age, vt 31.2+10.6 36.9+123  0.043
New York Heart Association class =2 12/76 8/16 0.006
Redo surgery, n (%) 8/76 (11) 8/16 (50) 0.004
Peak heart rate, bpm 171 (162-186) 151 (114-171) 0.07
Exercise duration, st 781+22 622+194  0.002
Maximum Vo,, mL-min~"-kg~" 27.1+76 23.4+44 0.079
QRS duration, ms 158 (148-167) 155 (143-164) NS
QRS dispersion, ms 41+11 40+5 NS
QT dispersion, ms 85+30 78+32 NS
JT dispersion, ms 80+30 73+28
Anterior RV LGEt 19/76 9/16
RV LGE scoret 3.0 (3.0-5.0) 5.5 (3.8-12.0)
Non-apical vent LV LGE 7/76 5/16 0.017

*Please see footnote (§) in Table 1.
tClinically important variables entered into multivariate model.
tAnterior RV LGE refers to the free wall of the RV below the RVOT.

Babu-Narayan SV, Kilner PJ, Li W, et al. 2006 Circulation 113: 405-13



Aorte dans la TOF

Khairy P, circulation 2013:

n=474
Ao > 40 mm: 137 (28,9%)
Ao <40 mm: 437

The only factor independently associated with
an aortic root diameter 240 mm was male sex
(odds ratio, 4.48; 95% ClI, 1.55-12.89;
P=0.0006)

only 3 cases of aortic dissection have been
reported in patients with TOF thus far,
rendering it an exceedingly rare complication




Arteres pulmonaires dans la TOF




TOF: IRM

Ventricule gauche

Aorte

Tan JL, Gatzoulis MA, Ho SY (2006) Aortic root disease in tetralogy of Fallot. Curr
Opin Cardiol 21: 569-72

Niwa K, Siu SC, Webb GD, Gatzoulis MA (2002) Progressive aortic root dilatation in
adults late after repair of tetralogy of Fallot. Circulation 106: 1374-8



Cardiopathies congeénitales

Tetralogie de Fallot

* Atresies pulmonaires

Transposition des gros vaisseaux
Double discordance

Maladie d’ Ebstein
Ventricule unique



Atrésie pulmonaire




>
mouette

AN




Tube VD AP




Unifocalisation

Réimplantation de collatérales aortiques dans un tube VD-AP



Cardiopathies congeénitales

» Tetralogie de Fallot
* Atresies pulmonaires

* Transposition des gros

vaisseaux

 Double discordance
« Maladie d’ Ebstein
* Ventricule unique



Cardiopathies congeénitales

» Tetralogie de Fallot
* Atresies pulmonaires

* Transposition des gros

vaisseaux

 Double discordance
« Maladie d’ Ebstein
* Ventricule unique



TGV: épidemiologie

5 % des cardiopathies congenitales
Concordance auriculo- ventriculaire
Et discordance ventriculo-artérielle

Autres anomalies intracardiaques
associees :

— défaut interventriculaire (45 %),

— obstruction sur la voie gauche (25 %)
— coarctation (5 %)






TGV: reparation chirurgicale

» De-transposition a I'eétage atrial: switch
atrial

» De-transposition a I'etage arteriel: switch
artériel +++



TGV: switch atrial

- Mustard/Senning Repair -




TGV: switch atrial

Sténose des chenaux caves superieur et /
ou inférieur

Sténose du collecteur des veines
pulmonaires

Dysfonction du ventricule droit sous
aortique en position systemique

Fuite tricuspide en position systemique



Sténose cave inférieure

DFGY 13.0cm
STHDYs




VD systemique sous aortique
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Fig. 5 Decline in systemic ventricular function between 1990 and 2001 Years of Observation

measured with echocardiography.

Ross-hesselink JW, Meijboom FJ et al. 2004 Eur Heart J 25: 1264-70
Prieto LR et al. 1998 Circulation 98: 997-1005



Survie apres switch atrial
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Fig. 1 Survival (event-free) after Mustard operation. Crossbars mark the
95% confidence intervals.

Ross-hesselink JW, Meijboom FJ et al. 2004 Eur Heart J 25: 1264-70



TGV: switch artériel




TGV: switch artériel
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TGV: switch artériel

e sténoses et étirement des arteres
pulmonaires ;

* les anomalies de réimplantations des
arteres coronaires (stenoses, plicature,
étirement) : mort subite

 dilatation du culot aortique

Scanner synchronisé a ’'ECG +++



Cardiopathies congeénitales

» Tetralogie de Fallot
* Atresies pulmonaires
* Transposition des gros vaisseaux

* Double discordance

« Maladie d’ Ebstein
* Ventricule unique



Double Discordance

* 1% des CP congénitales
* VD systemique

 Malformations associées:

— CIV 70%
— Sténose pulmonaire 40%
—IT



Discordance auriculo-

ventriculaire




Discordance ventriculo-artérielle




Cardiopathies congeénitales

» Tetralogie de Fallot

* Atresies pulmonaires

* Transposition des gros vaisseaux
* Double discordance

- Maladie d’ Ebstein

* Ventricule unique



Maladie d’'Ebstein

* 0,6 % des cardiopathies congénitales

* malformation de la valve tricuspide

— défaut de délamination de ses feuillets
pendant le developpement embryonnaire

— exces de tissu valvulaire tricuspide

— adhérence d’'une portion variable des valves
septale et postero- inférieure a la paroi du VD









Maladie d’'Ebstein

« Atrialisation » de tout ou partie de la
chambre d’admission du VD

Amincissement de |la paroi myocardique
VD

Dilatation de l'orelillette droite

Valve tricuspide peut étre tres souvent
iInsuffisante ou parfois stenotique, ou
encore les deux



IRM

bilan préopératoire

— Plastie ou remplacement de la valve
tricuspide

— Dérivation cavo-pulmonaire

volumes du ventricule droit
Volumes de l'oreillette droite
Capacite contractile du VD



Anomalies vasculaires

 Coarctation de l'aorte
 Anomalies des arcs aortiques

« Anomalies coronaires



Anomalies vasculaires

» Coarctation de I’ aorte

 Anomalies des arcs aortiques

« Anomalies coronaires



Coarctation

e 436/ 10 000 naissances

* 6 a 8% de I’ ensemble des cardiopathies
congeénitales



Coarctation

Diagnostic et bilan preé-
opératoire:

Bilan anatomique
Stratégie opératoire

Complications associées
(hypoplasie de I arche)

TDM non synchro ou
IRM

— Bilan anatomique
— Contraction
— Valve, voie sous aortique

Surveillance post-
opératoire: IRM+++

« Reésultat chirurgical

 Complications:
— Recoarctation
— Hypolasie résiduelle
— Faux anévrysme



Coarctation




Coarctation: IRM fonctionnelle

Sping (+51)

55

Skce Posione SP H53.3  Vene Adustment -S00: S00 Baseldine Correcied




Coarctation: IR

M fonctionnelle

—-cm.  PatientWeight:  66.00 kg.

Slice Position: SP HBZ.5 Region: 1
Rangems: 0 to 710 venc Adjustment  -500 cmifsec 500 cmisec
Body Surface Area (BSA): - m"z

Veloro it!,.'
Feak velocity: -2445° CITSEr

Average Velocity: P cmisec

Flow
Average Flow Ower Hange: 1.8° mlisec

Average Flow Per Minute; 2.52 Ifrmin

Forveard Volume: 1. ml
Reverse Yolume: ml
Met Forward Volume: 3.5 ml
Met Forward Volume f BEA! - mlim*2




Coarctation




Coarctation: chirurgie

B

S )




Coarctation: resténose




Anomalies vasculaires

e Coarctation de I’ aorte

 Anomalies des arcs aortiques

« Anomalies coronaires



Anomalies des arcs aortiques

Malformations congénitales (30%)
Origine embryologique commune

Axes vasculaires dérivant des arcs branchiaux
primitifs

TDM et IRM:

— Bilan anatomique
— Complications



Double arc Tronc artériel »
aortique brachiocéphalique
aberrant

Artére sous-claviére

D aberrante (Lusoria) Artére sous-claviére

G aberrante

Crosse AoG Crosse AoD
Normal Disposition
en "miroir”




Double arc

DR TROGRLIC




Double arc




Double arc avec atrésie
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Arc aortigue gauche
ASC droite retro-oesophagienne




Arc aortigue gauche
ASC droite retro-oesophagienne

« Persistance d’ un résidu de I’ AAD:
 Diverticule de Kommerell




Arc aortique droit
Disposition en miroir des TSA




Arc aortique droit
ASC gauche retro-oesophagienne




Arc aortique droit
ASC gauche rétro-oesophagienne

« Associée a un résidu d’ AAG: diverticule
de Kommerell




Anomalies du 6™ arc aortique

Rare 0,54 a 1,4% des cardiopathies
congeénitales

Artere pulmonaire gauche retrotracheale

Absence d’ une ou des 2 artéres
pulmonaires

TDM non synchro ou IRM



Anomalies du 6¢™¢ arc aortique

Non GE image







Anomalies vasculaires

e Coarctation de I’ aorte

 Anomalies des arcs aortiques

« Anomalies coronaires



Anomalies coronaires

* Anomalies de naissance
— Origine haute (take off)
— Ostia multiples

— Coronaire unique
— ALCAPA

* Anomalies de trajet
— Trajet anormal
— Pont myocardique
— Fistule coronaire



Anomalies coronaires




Hight take off




Anomalies coronaires: scanner

Identification des ostia coronaires
Nombre d’ostium

Topographie des ostia

Trajet des arteres coronaires



Ostia multiples




Ostia multiples

Coronaire droite

Absence de tronc commun gauche

(a) (a) e <

Radiol Med. 2010



Coronaire unique




Coronaire unique

J Med Imaging and Radiation Oncol 2008

Radiol Med. 2010



ALCAPA




Trajet anormal]
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Fistule coronaire




Conclusion

 |IRM +++ ventricule droit
— morphologique
— Fonctionnel

« Scanner 2¢Me intention
— Coronaires+++

* Suivi dans un centre spécialise



Liste des Centres de Compétence M3C




