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RVPAT	b	:	évoluCon	de	la	prise	en	charge	

l  Avant	1983-84	:	pas	de	ProsCne	
l  IntervenCon	dès	les	premières	heures		
l  pH	<	7		
l  RéparaCon	chirurgicale	parfaite		
l  Mortalité	>	80%		

l  1985	:	ProsCne	+	UltrafiltraCon	
l  RéanimaCon	pré-op	de	qq	heures,	pH	7,4	
l  Mortalité	≠	40%	liée	à	l’HTAP	post-op	

l  1992	:	NO	inhalé	
l  Mortalité	<	20%	



RVPAT	 Blocage	possible	



•  Si	shunt	peCt	et	restricCf,	débit	dans	OG	faible	et	DC	insuffisant	
associé	à	une	IVD	avec	dilataCon	des	cavités	droites	

•  Si	shunt	important,	le	débit	dépend	des	résistances	pulmonaires	
et	systémiques	

•  Si	bloqué,	développement	d’une	HTAP	
•  RVPAT	:	cyanosé,	SaO2	dépend	du	degré	d’obstrucCon	
•  Parfois	HTAP	sans	obstrucCon	:	HTPNN	associée	->	ECMO	

•  RéanimaCon	pré-op	difficile,	transformée	par	ProsCne	

 
Physiopathologie	dépend	de	la	CIA  



Prise	en	charge	d’un	RVPA	bloqué	:	urgence	

•  Nouveau-né	avec	cyanose	réfractaire		
•  Œdème	pulmonaire,	HTAP,	défaillance	VD	
•  Hémodynamique	précaire	
•  Acidose	et	défaillance	mulCviscérale		
•  Maintenir	le	CA	ouvert	par	ProsCne	:	shunt	D-G	

•  Intérêt	du	Rashkind	pour	shunt	D-G	et	augmenter	
la	précharge	du	VG	

•  O2,	intubaCon	et	venClaCon	PEEP,	inotropes,	±	
dialyse,	±	vasodilatateurs	pulmonaires,	±	ECMO	

•  Réanimer	en	qq	heures	:	normaliser	le	pH	avant	
la	chirurgie	



Per	-opératoire	

•  Clampage	de	courte	durée	

•  CEC	en	hypothermie	le	plus	souvent	

•  CEC	en	normothermie	améliore	le	pronosCc,		

•  mais	technique	chirurgicale	+	difficile	

•  CEC	de	courte	durée	si	normathermie	

•  sevrage	plus	simple	



Management	Per	Opératoire	

•  Monitoring	:	PAP	+	SvO2	-	NIRS	:	StO2	cérébrale	-	rénale	

•  FoncCon	cardiaque	conservée	(clampage	court)	

•  Sevrage	de	la	CEC	+	difficile	si	hypothermie	

•  Grande	instabilité	hémodynamique		

•  Assistance		±	nécessaire	pour	contrôler	l’HTAP	
•  Compliance	pulmonaire	altérée	:	intérêt	HFO	

•  UltrafiltraCon	importante	:	CUF	≥	300	ml/kg	



Principales	complicaCons		

•  HTAP	

•  Sténose	du	collecteur	

•  Hémodynamique	

•  Insuffisance	rénale	



HTAP	:	facteurs	favorisants	

l RVPAT		
l  HTAP	post-capillaire	par	blocage	du	retour	veineux	pulmonaire	
l  AugmentaCon	des	résistances	vasculaires	pulmonaires	

l VenClaCon	arCficielle	
l  Hyperoxie,	pressions	d’insuflaCons	élevées	
l  Atélectasie	per	CEC	:	arrêt	de	la	venClaCon	et	de	la	perfusion	pulmonaire	

l CEC	
l  Syndrome	inflammatoire	de	la	CEC,	diminuCon	NO	synthase	
l  Déficit	en	surfactant		
l  Œdème	intersCCel	mulC-organe	

l DysfoncCon	endothéliale	pulmonaire	



VenClaCon	et	RVP	

l  Bas	volume	courant	

l  Atélectasies	

l  Hypercapnie	

l  ->	Augmente	RVP		

l  Haut	volume	courant	

l  HyperinflaCon	

l  Pression	intra-thoracique	

l  Compression	vasculaire	

l  ->	Augmente	RVP	

l  Intérêt	du	décubitus	ventral		

l  Recrutement	dorsal	

l  ->	baisse	RVP	

RVP 

Vol pulm 

Gros vaisseaux
Petits vaisseaux
RVP totales

CRF 

JL Benumof. Anesthesia 1986 



Intérêt	HFO	

variable CMV (n=16) HFOV (n=13) p 

Prematurity, n (%) 
Obstructed TAPVR, n (%) 

Age (days) 
Weight (kg) 

Ventilated preoperatively n (%) 

Length of CPB, min 
Length of aortic cross-clamping, min 

Hypothermic CPB, n (%) 
Deep hypothermic cardiac arrest, n (%) 

Delayed sternal closure, n (%) 
Delay to sternal closure, days 

Kidney injury requiring dialysis, n (%) 
PA/systemic pressure ratio 

Documented respiratory infection, n (%) 

Length of mechanical ventilation, days  

Length of ICU stay, days 
In-hospital mortality, n (%) 

3 (18.7) 
10 (62.5) 
9,  [1-150] 
3.45, [ 2.59-4.7 
9 (56.2) 

78, [ 52-159 ] 
34, [ 17-56 ] 
8 (50.0) 
5 (31.2) 
3 (18.7) 
4, [ 2 -7 ] 

1 (6.2) 
0.5, [ 0-0.8 ] 
1 (-.2) 

9, [ 5-44 ] ] 

13.5, [ 10-45 
4 (25.0) 

3 (23.1) 
11 (84.6) 
17, [ 0-26 ] 
3.4, [ 2.6 -5 ] 
9 (69.3) 

133, [ 77-215 ] 
44, [ 35 -91 ] 
7 (53.8) 
1 (7.7) 
2 (15.4) 
3, [ 1-11 ] 

6 (46.1) 
0.5, [ 0-0.75 ] 
4 (30.8) 
6, [ 2 -15 ] 
10, [ 4 -21 ] 
0 (0) 

0.86 
0.24 
0.40 
0.72 
0.74 

0.006 
0.008 
0.84 
0.18 
0.99 
0.25 

0.03 
0.98 
0.14 

0.008 
0.03 
0,11 



Hémodynamique	post	opératoire	

•  Le	VG	est	peCt,	mais	la	cinéCque	reste	performante		

•  Il	existe	une	dysfoncCon	diastolique	liée	au	clampage	aorCque	

•  Le	VD	est	dilaté,	en	foncCon	des	crises	d’HTAP	

•  La	CIA	résiduelle	shunt	OG	-OD,	mais	OD-OG	si	HTAP	

•  Support	inotrope	principalement	pour	le	VD	
•  Intérêt	des	inodilatateurs	(milrinone)	associés	à	l’adrénaline	faible	dose	
•  ECMO	si	inotrope	insuffisant	et	HTAP	sévère		

•  Si	HTAP	résistante	:	analyse	du	gradient	sur	l’anastomose	collecteur-OG	



Recherche	d’une	sténose	du	collecteur		

•  Morphologie	du	flux		
•  Doit	être	biphasique	
•  Gradient	<	1,8	m/s	

•  Gradient	>	2	m/s	avec	flux	
mono	phasique	=	blocage		

•  Explique	l’HTAP	résistante	aux	
traitements	

•  IndicaCon	opératoire	urgente	



l  65	RVPAT	de	1991	à	2007	
l 59%	supracardiaque,	15%	intracardiaque,	17%	infracardiaque,	et	9%	mixé	

l  RVPAT	bloqué	:	60%		dont	12%	décès	post-opératoires	

l  RVPAT	non	bloqué	:	40%		
l 	15	paCents	opérés	<	10	jours	après	le	diagnosCc	(moyenne	d’âge	:	18	
jours)		

l Post-op	:	8	étaient	venClés		<	5	jours	
l 11	paCents	opérés	plus	de	10	jours	après	le	diagnosCc	(moyenne	d’âge	:	56	
jours)			

l Post-op	:	tous	étaient	venClés	>	5	jours	(p>0,007)	



PaCent	I	:	4,7	kg		6	mois	

•  Prématuré,	PN	à	1,4	kg	hospitalisé	les	2	premiers	mois	de	vie	

•  DiagnosCc	de	RVPAT	supra	cardiaque	(TVI)	non	bloqué		

•  Cure	complète	-	Corotrope	0,5	µg/kg/mn			

•  PAP/PA	30%	avec	iNO	

•  Cavités	non	dilatées	de	bonne	cinéCque,	pas	de	gradient	sur	le	
collecteur,		veines	pulmonaires	sans	sténose	

•  Crises	d’HTAP	modérées	de	J0	à	J5		

•  ExtubaCon	à	J6	



PaCent	I	:	4,7	kg		6	mois	

•  Détresse	respiratoire	progressive	à	J12		

•  RéintubaCon	sur	hypoxémie	et	hypercapnie	

•  Aspect	de	SDRA	->	HFO	

•  EvoluCon	favorable	après	13	j	d’HFO			
•  VenClaCon	convenConnelle	à	J	26	

•  	ExtubaCon	J	43	-	sorCe	J	45	

•  RVPAT non bloqué  mais poumons immatures 



PaCent	II	:	3,2	kg	3	j	

•  Naissance	à	terme		-	cyanose	réfractaire	à	J1	de	vie	

•  RVPA	T	supracardiaque	bloqué	

•  Chirurgie	en	urgence	-	sternum	ouvert	

•  Adrénaline	corotrope	iNO	:	PAP/PA		50%	

•  Besoins	venClatoires	modérés	-		

•  Echo	:	bonne	cinéCque	-	pas	de	gradient	sur	le	collecteur	

•  Pas	de	crise	d’HTAP	-	fermeture	sternale	à	J3	

•  Extubé	à	J4	

•  Sevré	des	inotropes	à	J5	et	iNO	à	J6	

•  SorCe	J7	



PaCent	III	:	2	kg			17	j	

•  RVPAT	infra	cardiaque	bloqué		

•  HTAP	iso	

•  Intubé	venClé	en	pre-op	

•  Cure	complète	+	sternum	ouvert	fermé	à	J5	

•  Sevrage	de	CEC	avec	instabilité	hémodynamique	majeure	

•  Adré	corotrope	-	iNO	-	Flolan		

•  Echo	:	pas	de	sténose	sur	le	collecteur	



PaCent	III	:	2	kg			17	j	

• InfecCon	pulmonaire	à	Klebsielle		mulC	résistante	

• Crise	d’HTAP	de	J0	à	J10	
• Sevré	des	inotropes	à	J11	

• Extubé	sous	iNO	à	J	15et	relais	sildénafil	

• Sevré	du	iNO	à	J17		

• SorCe	J	22	

Facteurs	de	risque	:	

–  Diagnos(c	tardif	+	blocage		+	HTAP	pré	op	+	Infec(ons	pulmonaires	



Au	final	

l RVPAT	bloqué	:	urgence	néonatale,	risque	élevé	de	
mortalité	et	de	sténose	post-opératoire,	venClaCon	et	
réanimaCon	prolongées	
	
l RVPAT	non	bloqué	:	pas	de	mortalité,	mais	morbidité	
élevée	si	chirurgie	retardée	


