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RVPAT - Generalites

2% des cardiopathies congénitales.
Diagnostic antenatal difficile.

Variabilitée extreme de la presentation
clinigue en fonction de I' anatomie.

Diagnostic : echographie...
Excellent pronostic apres chirurgie!



Embryologie
La veine pulmonaire se developpe
comme une structure independante a
croissance centripete et draine le sang du
plexus veineux pulmonaire au ceceur.

La veine pulmonaire ainsi formee est
incorporee dans l'oreillette gauche jusqu'a
ce que finalement quatre veines
pulmonaires independantes s'abouchent.

RVPA : Anomalies d’ incorporation de la
veine pulmonaire commune dans
" oreillette gauche



Embryologie

Formation des veines pulmonaires ( env 30-36 éme jours )

Initialement une seule Le sinus veineux ainsi  Au cours du Quatre veines
veine s'abouche dans que la veine developpement les pulmonaires
I'oreillette gauche.. pulmonaire subit une  deux veines s'abouchent dans

intussusception de pulmonaires " OG.

plus en plus marquée s'abouchent

dans l'oreillette separement dans

I’ OG. ¥



RVPAT - écho foetale

Signes indirects le plus souvent :
Asymetrie ventriculaire foetale
Elément d’ un syndrome polymalformatif
CIA large

Séequestration pulmonaire



RVPAT - echo feetale

Flux doppler veineux (en bleu) issu de Image trompeuse d’ une structure vasculaire

la veine pulmonaire droite et veineuse semblant bien se diriger vers
s’ engageant franchement dans I" oreillette gauche mais qui en faitne s’y
" oreillette gauche abouche pas (fleche). Il s’ agissait d’ un

RVPAT sous-diaphragmatique 2



Diagnostic anten atal difficile
~\ S 15




Dlagnostlc antenatal difficile




Formes anatomiques
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Formes anatomiques
Supra cardiaque
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Physiopathologie

RVPAT non bloque :

Surcharge diastolique du VD, équivalent d” un
shunt gauche droit important.

RVPAT bloque :

Le coeur G n’ est plus suffisamment alimenté:
bas debit.

Surcharge pulmonaire et HTAP post capillaire.
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RVPAT non bloqué - Diagnostic

Signes fonctionnels d’ insuffisance
cardiaque d’ installation progressive.

Retard pondéral modere.

Cyanose moderéee (SaO2 85%) discordante
par rapport a la detresse respiratoire.

Radio thorax:
cardiomégalie
Surcharge vasculaire pulmonaire diffuse +++
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RVPAT non bloque - Diagnostic

A I’ échographie :
Dilatation des cavités droites
Shunt droite-gauche par CIA
HTAP de débit possible (modéree)
VP commune derriére I’ OG

Type anatomique
Dans I’ OD
Sinus coronaire dilaté
VCSG ascendante dans le TVI
Collecteur trans-diaphragmatique entre VCI et aorte
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RVPAT bloque - Diagnostic

Diagnostic difficile a la naissance :
tableau évocateur d’ une affection
pulmonaire ou d’ une infection sévere.

Detresse respiratoire severe neonatale
Cyanose refractaire severe (Sa02<75%),
Defaillance hémodynamique

HTAP majeure.
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RVPA total bloqueée
Echographie

Dilatation des cavités droites, VG écrasé
Shunt D-G par CIA (parfois petite)

HTAP majeure +++

Petite a micro OG.

VP commune derriéere I’ OG

Suivre le trajet du collecteur pour determiner le site
du blocage :

Collecteur infra- trans- diaphragmatique: blocage
dans le foie ou dans le diaphragme.

Collecteur entre VCI et aorte.
VCSG a |’ abouchement dans le TVI.

Sinus coronaire : abouchement des VP dans le
collecteur

18



verre dépoli

O IleAD

FOR M S

gmncrsnm PP Con DORDEION Fd anTS
™, e O







21062008 10:17 38







-
C? m‘-

sstagdly

~

b

(e

P 5
2

23



1062008 2607

24



b
1
=
"~
L od
o
-




TIS1.4 MI11

145 bpm




2108/2008 903503

>

-




Peédiatrique
S124

TiS0.8 MiI08

M4 N
+77.0



Peédiatrique TIS0.9 MIO08

5124

11Hz
5.0cm 1 *73 2

q -
0% —
C 50 _—
P At _—
Geén z

B

8550Hz ..
FP 760Mz . . -
45MHz.

4

_~

73

2
s

"y 146 bpm



Mractn youmal A MEDIASTN

10 pocrs M 350070 129067254 112
Acc ATDDE BAMYSE
AT
Mag 2l
—
1

—1

-

-

-

.

(Yo

Mow

oA DILPELLEGRN
LI NS A ol @)
U TR L CF 100 3% PEALEORNLSORNCES
112028 9114 0 (=



Ve ot MEDASTE
10 hocrs M 350970 12906725%) A 10t

Ace MDD A MY
SR
Wag 07
=
1
.
.
-
D — G
1
-
-
-
—1
Ead
-
-
.
p—
(=
MWow
oA DICPELEGRY
LI NG T aewn S T
TR CF 100 38 PELE I BRI E

"mI0ATM N



PRS- A ' WEDLASTI

10 hocrs M 350970 129067454 10812
Acc ATDDE AMYSE
IO
Wag 2t
—

—

1

-

=

.

W

Wow

OwA DUPEULEIRN
Lo MG 4 e v o)
VIMeM ORI s PEULEOANLRORNCES
ESTIE BT Ky O



FRLFOEMOSGRNCE
33



























Prise en charge d’ un RVPA
bloqué

Reste une urgence!
En pre- operatoire :
Stabilisation hemodynamique (diuretiques - inotropes)
Oxygéenotherapie, intubation, ventilation artificielle.
Perfusion de PgE1

« Intéréet relatif » du Rashkind pour ameéliorer
|” approvisionnement du coeur G a partir de |’ OD.

Cette prise en charge doit permettre le transfert le
plus rapide possible vers le bloc opératoire.
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Echo Post-opératoire

Taille VG, dysfonction diastolique

La cinetigue du VG est toujours bonne a
tres bonne.

La CIA residuelle shunt toujours OG -OD
Le VD est dilate.

Analyse du gradient sur |’ anastomose
collecteur-OG
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Anastomose Collecteur-OG

La morphologie du flux a autant
d’ importance que le gradient: le flux doit
étre biphasique et revenir a 0.

Un gradient qui depasse 1.8 m/s est eleve.

Un gradient > 2 m/s avec un flux
monophasique est synonyme de blocage a
interpréter en fonction de I' HTAP.
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Anastomose Collecteur-OG

V‘ 6‘




Anastomose Collecteur-OG
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Anastomose Collecteur-OG

SV 6‘




Complications

Précoces en réa :
Défaillance VG.
HTAP.

Troubles du rythme supraventriculaires.

Tardive et a surveiller : la stenose du
collecteur
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