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Hypoplasie du coeur gauche ou equivalent

vec desadaptation
ion vers I'nypoplasie du
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N0sis
lar repair

LV / RV length > 0.8
LV — AO junction > 3.5 cm/m2
MV area >4.75 cm2/m2
LV mass > 35 g/m2

LV length > 25mm

LV — AO junction > 5mm

MV orifice >90mm

LV vol. > 20 ml/m2

eung MP: J Thorac Cardiovasc Surg 1991;101:526-35
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Revised Rhodes formula

Changes: MiV excluded, EFE
applied 3

Long axis ratio — 0.79 presence

piscriminate score:
< - 0.65 univentricular circulation

> - 0.65 biventricular circulation

With new formula

% correctly sel
for for biventricular

biventricular circulation circulation




Small left ventricle:
criteria used for routine clinical practise

 Aortic valve annulus > 5.0 mm

Mitral valve annulus > 9 mm

(absence of severe morphological abnormalities)
* Absence of EFE

Left ventricle/heart long axis >0.8 in 4-CH
* Absence of retrograde flow in distal aortic

arch

Courtesy J Marek
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Physiopatholog

Pathologie antenatale
Forme severe type HLHS ducto dependante

- Augmentation de la post charge du VG
Hypertropnie concentrique
Augmentation de la pression telediastolique VG
Diminution de la compliance du VG
Ischemie sous endocardique
Parfois fibrose endomyocardique




\ORTIC STENOSIS IN THE FETUS
EVOLUTION OF HLHS

Valvular AS > |y gysfunctionstress
.

:I ')cardial damage

:I Fted LA and LV pressure

"4

WV LV filling < L-RatPFO







Evaluation d‘une vole aortique

[ a Valve mitrale
* Taillle de I'anneau
- Membrane supramitrale®
- Mitraleraysplasiqu
- llissu accessoire
~ Taille du VG, hypertrophie VG
~ Vole sous aortigue™
- Valve (uni, bi, tricuspide)
- Anneau aortique

+ Crosse aortique* .y *Sd de shone




pe ] ,tique et timing

“Stenose valvulaire aortique critique
A lanaissance si la fermeture du CA est mal tolérée

hoix duitraitement dans la stratégie a 2 ventricules:
chirurgie oulangioplastie

* Dépend duicentre, de I'age, du tableau cinique

* Angioplastie: voie anterograde > retrograde

* Pronostic hautement dépendant de I'age (> ou < 12 mois)
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Courbe de survie sans réintervention
Mortalité groupe 1: 38% (<1998), 1% (>1998)

1998: programme Norwood Courbe de survie globale

Fratz S. Circulation 2008



Aortic balloon dilatation for congenital aortic

stenosis: report of 90 cases (1986-98)

A Borghti G Agnokit], O Vialsecchl, M Carmimti
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http://heart.bmj.com/content/vol82/issue6/images/large/99613.f2.jpeg
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Stenosesupra-valvulaire aortique

_ ]
te, pulm, coronaires) et

2(pulm). Mutation chr 7 (géne



supra-valvulaire aortique

elet fibreux, fibro
nution calibre ext Ao
e coronaire gauche
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[iming/de lI'intervention
~ Gradient transvalvulaire de 40-50 mmHg
Apparition de I'hypertrophie VG

Eviter la mort subite a I'effort

Attention a lfinfiltration des ostia coronaires




as valvulaires

3ire dans les formes

are gauche (forme limite

HLF
« TTT chirurgical dependant de I'age
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Sievers HH et al.J Thorac Cardiovasc Surg. 2007;1226-33










limingjdel‘intervention

~ Sténose valvulaire aortique « tardive »
- Enfonctionidu gradient VG aorte
- Enfonctionidel’epreuve d'effort

-~ Eviterla'mort subite & I'angor d'effort




s valvulaires

syrédominance masculine
ions
as

te chez le NN)

atomiques communs
1ent septum conal, anomalies

L 2 VOIU

* Majoration du gradient, HVG, lesion Aortique

CAT: strategie chirurgicale preventive?




Polymorphisme des leésions

Localized Diffuse

Localisées : + frequentes (8o %): " v i i 8
Membrane, Bourrelet fibreux <=>

Recidive++++
Extension valvulaire Ao mitrale

Sténose diffuse : + rares et complexes % %

tunnel fibro-musculaire
Anomalie associee: hypoplasie anneau Ao

Origine valvulaire mitrale : 1)insertion anormale d'un muscle
papillaire sur la grande valve, 2)anomalie d’insertion du
muscle papillaire ou d'un cordage sur le SIV (déviation ant:
SAM), 3) muscularisation de la jonction mitro-aortique
(moulaert)



Quanadioperer?

~ Apparition d‘une fuite aortique
Gradient sup a 30-40 mmHg
Symptematologie clinique

Enigeneral al‘age de 5a 10 ans

§7711/2005 180055 ] 1272005 170007
~




Complications

ante musculaire en PO (#
tion aux cathécolamines)




Echegraphie HJ‘ operatmre

ce aortique
duel

dient musculaire sous




INSUFFISANCE AORTI

Aetiology




Natural history

Table 16. Natural History of Aortic Regurgitation

Asymptomatic patients with normal LV systolic
function®®8-277

Progression to symptoms and/or LV Less than 6% per y
dysfunction

Progression to asymptomatic LV dysfunction  Less than 3.5% per y
Sudden death Less than 0.2% per y

Asymptomatic patients with LV
dysfunction?®-283

Progression to cardiac symptoms Greater than 25% pery
Symptomatic patients?84-288
Mortality rate Greater than 10% per y




Pathophysiology

Acute AR Chronic AR

* Sudden large * Chronic volume load->
regurgitant volume ANLVEDV and compliance;
imposed on normal size eccentric LVH
LV * Reduced effective stroke

« Rapid rise in LVEDP and volume, but preserved

systolic function

* Eventually => ANLVEDP +
impaired LV systolic
performance

LA pressure

=> Pulmonary oedema +
cardiogenic shock;
ischaemia




Echocardiographic assessment

IET-HT
|‘ «Aetiology
\ *Associated lesions

-

|
*Timing of intervention

*Effect of medical therapy




Assessment of severity

Central jet

Jet width <25% of

LVOoT
A"""”"';?,n; CWD not intense

>0.6cm

Holodiastolic Non.dlasmsuc
flow reversal




Quantitative evaluation of AR severity
(ASE guidelines)

Jet width/LVOT
Veéna contracta (cm)
Pressure half-time (ms)

Regurgitant volume (ml/beat)

Regurgitant fraction (%)

Regurgitant orifice area (cm?)
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Prolapsus de la valve aortique et CIV

»
H6. OMHz / 6 I
TEQ: 3/ Offset. 1 d
PO - 70 dE




Prolapsus de la valve aortique et CIV

CIV moyennement large
— QOvale/musculaire outlet (inclut svt septum PM)
Dilatation du sinus droit
—~ Sigmoide AD/ rarement NC (2/46 série Yacoub)

— Perte de continuité entre la media et |'aorte
* Zone de faiblesse secondaire ( }

Déplacement de I'anneau
— Elongation de la cusp droite
— Aggravation par effet venturi

Degré variable d’obstruction droite

— Mineur a modéré Yacoub M et al JTCS 2007
Eapen R et al JASE 2003
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