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® Rao critique néonatal
® Rao du nourrisson et de l’enfant

­ Rao sous-valvulaire
­ Rao valvulaire
­ Rao supra valvulaire
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® sténose aortique critique avec désadaptation 
anténatale du VG = évolution vers l’hypoplasie du 
cœur gauche (HLHS)

® formes frontières avec dysfonction moyenne du VG 
et taille limites: difficulté d’appréciation du potentiel 
évolutif (hypo VG vs circulation biventriculaire)

® Critères de Rhodes+++  circulation 1991



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 > 9mm
LV vol. > 20 ml/m2
Leung MP: J Thorac Cardiovasc Surg 1991;101:526-35

Rhodes LA: Circulation 1991;84:2325-35

Critical aortic stenosis
ECHO criteria for biventricular repair 



® Rhodes 1991 retrospective analysis of 65 pts 
(AS < 60d.) 

95% correctly selected for biventricular 
circulation

® Colan 2006 retrospective analysis of 126 pts 
(including 37 pts with BVP < 60d. from 1991)

77% correctly selected for biventricular 
circulation

Rhodes LA, Circulation 1991

Colan SD, Circulation 2005 (Correction)



Revised Rhodes formula
Changes: MiV excluded, EFE inserted, Z-scores 
applied

Score: 10.98 x BSA + 0.56 x AoV z-score + 5.89 x Long axis ratio – 0.79 presence 
of grade 2 or 3 EFE – 6.78
Discriminate score:

< - 0.65 univentricular circulation
> - 0.65 biventricular circulation

•With old formula
77% correctly selected
for 
biventricular circulation 

Colan SD, JACC 2006

•With new formula
90% correctly selected
for biventricular 
circulation









® Pathologie anténatale
® Forme sévère type HLHS ducto dépendante
® Augmentation de la post charge du VG
® Hypertrophie concentrique
® Augmentation de la pression télédiastolique VG
® Diminution de la compliance du VG
® Ischémie sous endocardique
® Parfois fibrose endomyocardique



LV dysfunction / stressValvular AS

Myocardial damage 

L-R at PFO

Elevated LA and LV pressure

ê LV filling

LV growth arrest
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® La valve mitrale
­ Taille de l’anneau
­ Membrane supramitrale*
­ Mitrale dysplasique (parachute)*
­ Tissu accessoire

® Taille du VG, hypertrophie VG
® Voie sous aortique*
® Valve (uni, bi, tricuspide)
® Anneau aortique*
® Crosse aortique* *Sd de shone



® Sténose valvulaire aortique critique
­ A la naissance si la fermeture du CA est mal tolérée
­ Choix de la stratégie 2 ventricules ou 1 seul
­ Place de la stratégie hybride

® Choix du traitement dans la stratégie à 2 ventricules: 
chirurgie ou angioplastie
­ Dépend du centre, de l’âge, du tableau cinique
­ Angioplastie: voie antérograde > rétrograde
­ Pronostic hautement dépendant de l’âge (> ou < 1 mois)
­ Réintervention+++

Stratégie thérapeutique et timing



Fratz S. Circulation 2008

Courbe de survie sans réintervention
Mortalité groupe 1: 38% (<1998), 1% (>1998)
1998: programme Norwood Courbe de survie globale



®

Groupe 1: < 1 mois
Groupe 2:< 1 an
Groupe 3:> 1 an

Heart 1999

http://heart.bmj.com/content/vol82/issue6/images/large/99613.f2.jpeg


® Rao critique néonatal
® Rao du nourrisson et de l’enfant
® 5% des cardiopathies congénitales
® 15% de lésions associées
­ Voie gauche+++, sténoses pulm, CIV, CAV

­Rao supra valvulaire
­Rao valvulaire
­Rao sous-valvulaire



® Sd de williams et Beuren
­ Anomalies associées CV (Aorte, pulm, coronaires) et 

autres. Mutation 7q11.23

® Forme familiale AD
­ Anomalies associées possible(pulm). Mutation chr 7 (gène 

elastine)

® Forme sporadique



® ETT
® IRM/TDM
® KT

Anatomie: bourrelet fibreux, fibro 
musculaire +diminution calibre ext  Ao 
(sablier)� anomalie coronaire gauche



® Gradient transvalvulaire moyen > 40-50 mmHg
® Apparition de l’hypertrophie VG
® Eviter la mort subite à l’effort
® Attention à l’infiltration des ostia coronaires



® Bicuspidie (70%)
® Valve tricuspide (30%)
® Valve unicuspide
® Forme indifférenciée

® Anomalie du tissu valvulaire dans les formes 
infantiles

® Analyse de la filière gauche (forme limite 
HLHS)+++

® TTT chirurgical dépendant de l’âge



Sievers HH et al.J Thorac Cardiovasc Surg. 2007;1226-33







® Sténose valvulaire aortique « tardive »
­ En fonction du gradient VG aorte : Gradient moyen > 45-

50mmHg
­ En fonction de l’épreuve d’effort
­ Eviter la mort subite & l’angor d’effort



® 25% des obstacles G, prédominance masculine
® Polymorphisme des lésions
® 20 à 60% de lésions associées
® Lésions « acquises » (absente chez  le NN)
® Facteurs génétiques et anatomiques communs

­ Angle VG-Ao, déplacement septum conal, anomalies 
mitrales

® Évolutivité
­ Majoration du  gradient, HVG, lésion Aortique

CAT: stratégie chirurgicale préventive?



Polymorphisme des lésions

Localisées : + fréquentes (80 %): 

Membrane, Bourrelet fibreux

Récidive++++

Extension valvulaire Ao mitrale

Sténose diffuse : + rares et complexes:  

tunnel fibro-musculaire

Anomalie associée: 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)



® Apparition d’une fuite aortique
® Gradient sup à 30-40 mmHg
® Symptomatologie clinique
® En général à l’age de 5 à 10 ans



® BAV complet
® CIV
® Récidive+++
® Lésion valvulaire aortique
® Attention à la composante musculaire en PO (≠ 

complication. Attention aux cathécolamines)



® Apparition d’une insuffisance aortique
® Gradient transvalvulaire résiduel
® Cinétique du VG
® Remplissage du VG & gradient musculaire sous 

aortique.






























