
Atrésie Pulmonaire à Septum Ouvert 

 
Cyanose +/- souffle continu sus 

clavier 



T4F, AVP, APSO 



Pathophysiologie APSO, 
diagnostic prénatal 

•  Cardiopathie à sang 
mélangé car atrésie 
pulmonaire 

•  Ductodépendance de la 
circulation pulmonaire 

•  Intervention néonatale 
obligatoire sauf si canal 
artériel reste ouvert 
sans PGE  

VD VG 

Canal artériel 

OG OD 



La voie efférente 

Artère pulmonaire au-dessus 
du VD 
 
Aorte au-dessus du VG 
 
Valve pulmonaire en avant et à 
gauche de la valve aortique 
(vaisseaux normoposés) 

Continuité mitro-aortique (sans 
conus) 
 
Discontinuité tricuspido-
pulmonaire (conus 
souspulmonaire) 

 



Cellules de la crête neurale: CCN  

-  Migration à partir du tube neural dorsal 
-  Les cellules de la crête neurale sont éphémères 
-  Différentes destinées 

-  CCN cardiaques +++ 
-  CCN pour les muscles de la face, pigmentation de     la peau… 

 



- Expériences d ’ablation de CCN chez le poulet 
•  totale : absence de septation de la voie d’éjection (tronc 

artériel commun)   
•  partielle : malalignement au niveau du conus (VDDI, tétralogie 

de Fallot, APSO, dextroposition aortique)  
•  anomalies des arcs aortiques toujours associées 

Rôle des cellules de la crête neurale 
- Migration au niveau de la voie efférente 

 

Hutson & Kirby 2007 



Les coussins endocardiques 
-  Dérivent de la gelée cardiaque (endocardial jelly) 

- Gelée persiste au niveau des zones de transition 
-  voie efférente 
-  canal atrio-ventriculaire 

-  Conglomération de cette gelée ou mésenchyme 

-  Formation des coussins spiralés à l’intérieur de la lumière de la paroi  
 musculaire de la voie efférente  
  

 

Courtesy B. Anderson  Anderson et al., 2003 



Interactions des CCN et des coussins 
-  Migration dans le mésenchyme des coussins endocardiques  de la voie 

efférente  
-  Puis disparition par apoptose  
-  Et phénomène de myocardisation: remplacement par les cellules 

myocardiques de la petite courbure: 

Courbure 
interne 

- disparition du conus sous-aortique (continuité mitro-aortique) 
-  persistance du conus sous-pulmonaire (adjonction du second champ 
cardiaque) 
-  formation du septum conal 



Myocarde: deux champs cardiaques 

Premier champ cardiaque (croissant cardiaque) 
   Second champ cardiaque (antérieur et postérieur)   



L’ablation du SCC chez le poulet 

aboutit à des cardiopathies conotroncales  
telles que laT4F et l’APSO 



DAN de cardiopathies conotroncales: 
caryotype et microdélétion 22q1.1 

?? 

Pronostic anténatal 
de l’APSO: 

Taille des APs? 
Syndrome associé? 



Génétique 
Syndrome de Di George 
CHARGE  
Syndrome de Mowat Wilson 
Syndrome d’ Alagille 
Syndrome de Smith Magenis 
VATER 
Waardenburg  
Recklinghausen  
Pierre-Robin 



Syndrome de… Syndrome de…. 



Association … 



Souvent symptomatique dès la naissance:  
 Cyanose et silence auscultatoire 
 souffle de canal ou collatérales 

 
Dépend de la suppléance pulmonaire 
 

Si CA présent:  
risque de fermeture dans 15j et hypoxémie/cyanose 
Peu de cyanose si absence de fermeture 

Si MAPCA présentes:  
 intensité de la cyanose dépend du Qp 
si insuffisant: cyanose 
si suffisant: peu cyanosé                     
Qp/Qs si sat 85%? 
 

Cyanose s’aggrave avec le temps 

Manifestations cliniques 



Echographie 

Anomalies associées: 
 

Aorte (fuite, dilatation…) 
CIV multiples 
Coronaires (ouverture VD-AP) 
 
Malpositions vasculaires 
Ventricule unique 
Atrésie tricuspide 
CAV complet 
Double discordance etc… 



APSO: classification 



Anatomo-pathologie 

Si CA présent:  
Confluence AP 
Aspect vs collatérales? 
Taille APs 
évolution post-natal du CA et des APs 
 

Si MAPCA 
Origine 
Nombre 
Taille 
Sténose 
Perfusion régionale 
Confluence APs  
Communicante vs non communicante  



APSO sans collatérales 



APSO avec collatérales et 
« mouette » 

 





APSO 



APSO 



APSO 



•  Avant la cure complète 
–  Cartographie précise des APs 
–  Traitement palliatif: 

•  Dilatation/stent MAPCA sténosée 
•  Stent dans CA 
•  Perforation du plancher valvulaire 

–  Occlusion de MAPCA communicantes 
–  Dilat/stent sténose pulmonaires 

Rôle du KT 



•  Avant la cure complète 
–  Cartographie Aps mais surtout des positions et des rapports 

des MAPCAS dans le thorax 

Rôle du TDM 



Traitement 

•  Dépend de la forme 
•  Médical: 

– Prostaglandines:  
•  non systématique 
•  Si cyanose sévère à la fermeture du canal 
•  Certains canaux malformatifs ne se ferment pas 

(retarde le premier temps opératoire) 
•  Pas de PGE1 dans les types III et IV car collatérales 

ne se ferment pas  



•  Après la cure complète 
–  Fermeture CIV résiduelle 
–  Dilatation/stent sténoses sur la voie VD-AP + des branches 

pulmonaires 
–  Occlusion de collatérales 

Rôle du KT 



Fallot 

APSO 

JTCS 2009 



Conclusion 

•  Cardiopathie conotroncale: 
– Pronostic …. 

•  Prise en charge en pleine évolution: 
– But: réhabilitation des branches pulmonaires 
– Coopération médicochirurgicale 
– Préférence d’un flux pulsatile… 


