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Avant-propos




La cardiologie pédiatrique a évolué en trois périodes, déterminées dans un premier temps par l’essor de la chirurgie à cœur ouvert, puis secondairement par l’apparition et le développement de l’échocardiographie, et enfin, conséquence de ces deux avancées techniques, par l’apparition d’une nouvelle population de patients constitués des anciens enfants cardiaques congénitaux opérés devenus adultes d’une part et des fœtus d’autre part.


C’est le développement de la chirurgie qui a permis l’individualisation de la cardiologie pédiatrique comme sous-spécialité de la pédiatrie et c’est son perfectionnement qui a déplacé l’âge moyen des patients pouvant être opérés dès la période néonatale.


L’échocardiographie et l’imagerie tridimensionnelle ont étendu la cardiologie congénitale au fœtus avec un grand nombre de cardiopathies dépisté en anténatal, permettant une prise en charge optimisée.


La deuxième partie du manuel traite des particularités d’un secteur de la cardiologie des adultes représenté par les anciens enfants cardiaques congénitaux, le plus souvent opérés mais non guéris, et qui posent des problèmes spécifiques, parfois liés à leurs interventions.








			
PHYSIOLOGIE





				
Physiologie



				

					

						
● CIRCULATION NORMALE


						Le cœur normal est constitué de deux oreillettes (droite et gauche), en amont de deux ventricules (droit et gauche), d’anatomie et de fonction différentes, situés l’un à côté de l’autre et reliés en série, intercalant à droite les poumons et à gauche la circulation systémique.


						

							[image: img1.jpg]

						


						Il est formé de deux unités fonctionnelles, les deux ventricules, comprenant chacun une entrée (valve d’admission faisant suite à l’oreillette), une pompe (cavité ventriculaire à paroi musculaire), et une sortie (artère et des résistances vasculaires).
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						La pompe, élément moteur, comprend une cavité ventriculaire et deux valves :


						• la cavité ventriculaire doit pouvoir :
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						– se remplir, sans être :


						- trop hypertrophiée ;


						- trop dilatée ;


						- trop rigide (fibrose) ;


						– se vider, la contraction nécessitant :


						- une masse musculaire adaptée ;


						- une vascularisation normale ;


						• les deux valves, l’une d’admission, l’autre d’éjection, ne doivent présenter ni sténose ni fuite :


						– l’étanchéité de la valve mitrale, soumise à de fortes pressions, dépend essentiellement du rôle actif des piliers ;


						– l’étanchéité de la valve sigmoïde dépend de la souplesse du tissu valvulaire, sa fermeture étant passive, secondaire à la pression artérielle.
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						L’entrée ou plus exactement le remplissage ventriculaire dépend :
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						• du retour veineux, qui doit être sans obstacle anatomique (sténose) ni fonctionnel (hypovolémie) ;


						• de l’oreillette :


						– non dilatée ;


						– pas trop petite ;


						– et contractile (rôle du rythme sinusal).


						La sortie (éjection ventriculaire) comprend :


						• les artères, qui doivent être :


						– sans obstacle (rétrécissement, coarctation) ;


						– élastiques ;


						• les résistances périphériques, qui ne doivent pas être trop élevées.


						Au total, le bon fonctionnement de la pompe dépend de la précharge, de la compliance, de la contraction, de la post-charge et de la fréquence.


						Un état pathologique peut être dans un premier temps compensé puis secondairement évoluer vers une décompensation.


						Réactions à un état pathologique
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						La circulation pulmonaire est à basse pression, les résistances pulmonaires étant très faibles. Le poumon doit en effet assurer la totalité du débit cardiaque au repos et à l’effort grâce aux propriétés élastiques des artères pulmonaires.


						La circulation systémique est à forte pression, les résistances systémiques étant élevées. Les propriétés élastiques des parois artérielles permettent aux artères de transformer un débit intermittent (éjection systolique) en un débit quasi continu dans l’ensemble des organes, assurant ainsi une bonne perfusion tissulaire.


					


					

						
● FŒTUS
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						La circulation fœtale est caractérisée par :


						• une oxygénation assurée par la circulation placentaire, qui se draine dans l’oreillette droite par l’intermédiaire de la veine ombilicale puis du canal d’Arantius (ductus venosus). Il existe donc chez le fœtus deux communications permettant au sang oxygéné de regagner les cavités gauches et l’aorte : le foramen ovale entre les oreillettes et le canal artériel entre l’artère pulmonaire et l’aorte descendante ;
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						• une circulation parallèle avec deux « shunts » obligatoires, le foramen ovale et le canal artériel ;


						• des résistances vasculaires pulmonaires élevées et des résistances placentaires basses ;


						• un ventricule droit (VD) peu compliant, dont l’épaisseur pariétale et le diamètre sont identiques à ceux du ventricule gauche (VG) au deuxième trimestre et modérément prépondérants au troisième trimestre.


						La circulation fœtale a ainsi pour finalité :


						• d’équilibrer des débits fœtaux (très sensibles aux variations de la fréquence cardiaque qui est élevée à 160 chez le fœtus) ;


						• de redistribuer l’oxygène extrait du placenta essentiellement vers le cerveau et le cœur.


						Cette circulation de deux cœurs en parallèle permet, en cas d’anomalie grave comme une hypoplasie du cœur gauche ou du cœur droit, de maintenir une fonction cardiaque normale. Mais elle nécessite un canal artériel largement perméable ; sa fermeture in utero réalise un obstacle majeur pour le ventricule droit.


					


					

						
● NOURRISSON ET ENFANT
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						La circulation pulmonaire « mature » est caractérisée par :


						• une circulation pulmonaire et systémique en série ;


						• une baisse des résistances vasculaires pulmonaires, et donc de la masse ventriculaire droite dès la naissance ;


						• un ventricule gauche adapté à des résistances systémiques élevées.


					


					

						
● PÉRIODE TRANSITIONNELLE
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						La période transitionnelle entre ces deux situations est normalement brève. Elle peut être prolongée en cas d’anomalies cardiovasculaires ou d’anoxie.


						



							Normalement : brève période de transition


							• Suppression des shunts dès les premiers jours de vie :


							– fermeture du foramen ovale (élévation de la pression auriculaire gauche liée à l’augmentation du débit pulmonaire à la naissance sous l’effet de la respiration) ;


							

							– fermeture du canal artériel dans les 72 premières heures de vie.


							• Baisse importante des résistances vasculaires pulmonaires dès les premières heures de vie et qui va se poursuivre durant les premières semaines de vie. Ces particularités expliquent l’absence de signe clinique des cardiopathies à shunt gauche-droite durant les dix premiers jours de la vie.


							• Amincissement du ventricule droit.


							• Épaississement du ventricule gauche.


						


						



							Anormalement : transition prolongée


							• Par une pathologie de souffrance périnatale, avec un retard à la baisse des résistances vasculaires pulmonaires (hypertension artérielle pulmonaire [HTAP] persistante du nouveau-né) dont les conséquences sont une pression plus élevée à droite qu’à gauche, facteur de shunt droite-gauche par le PFO et le canal artériel. Le pronostic est maintenant très amélioré par les traitements vasodilatateurs pulmonaires.


							• Par certaines cardiopathies qui, pour être tolérées, nécessitent le maintien des shunts fœtaux, maintien spontané ou thérapeutique :


							– à l’étage atrial, par la manœuvre de Rashkind, pour déchirer la valve de Vieussens qui obstrue le foramen ovale ;
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							– à l’étage artériel, par perfusion de prostaglandines, qui permet la réouverture du canal artériel.


							Après les deux premières semaines de vie, vers la fin de cette période de transition, débute une croissance pondérale importante accentuant le débit cardiaque et qui peut, en cas d’obstacle (sténose valvulaire aortique ou pulmonaire ou coarctation de l’aorte), décompenser un équilibre précaire et conduire rapidement en quelques jours à une insuffisance cardiaque. Il est donc important de contrôler fréquemment la fonction ventriculaire de ces patients.


						


					


					

						
● ADOLESCENT ET ADULTE


						La période allant de 18 mois à 10 ans est habituellement peu évolutive pour la majorité des cardiopathies. L’évolution est le plus souvent lente sans décompensation inattendue.


						L’adolescence introduit deux changements : une croissance rapide, pouvant à nouveau décompenser un état d’équilibre, et une imprégnation hormonale modifiant les propriétés vasculaires avec risque accru de thrombose.


						L’adulte atteint de cardiopathie congénitale, réparée ou pas, présente globalement une altération plus rapide de sa pathologie :


						• calcifications précoces des valves (bicuspidie aortique) ;


						• pathologie coronaire ;


						• troubles du rythme et de la conduction (secondaires à la cardiopathie ou à la chirurgie) ;


						• défaillance ventriculaire (ventricule droit systémique, valvulopathies).


					


				




			
MÉTHODOLOGIE





				
Méthodes d’exploration



				

					

						
● GÉNÉRALITÉS


						Les différentes méthodes d’exploration doivent aboutir au diagnostic.


						Cet objectif comporte deux nécessités : répondre à la demande du malade avec un maximum de précision et d’innocuité et répondre à la demande de la société avec un coût minimal.


						Ces deux exigences ne sont pas contradictoires. Un personnel médical qualifié et un équipement performant sont indispensables à l’efficacité, facteur d’économie.


						Le dépistage d’une anomalie cardiovasculaire est habituellement fait en consultation par l’examen clinique du médecin généraliste ou du pédiatre. Ce dernier l’adresse au cardiopédiatre.


						Les trois examens de la consultation de base du cardiopédiatre sont l’examen clinique, l’électrocardiogramme (ECG) et l’échocardiographie.


						S’y ajoute, selon les cas : radiographie thoracique, holter, épreuve d’effort, scanner, imagerie par résonance magnétique (IRM), exploration hémodynamique et angiographique ou examen isotopique.


						Dans la grande majorité des cas, ces examens peuvent être réalisés en consultation ou en hospitalisation de jour.


						La grande qualité des renseignements fournis par l’échocardiographie permet le plus souvent un diagnostic complet.


						Nous étudierons successivement les principaux renseignements fournis par les examens cliniques et paracliniques les plus souvent utilisés.


					


					

						
● SIGNES RÉVÉLATEURS


						Certains sont fréquents : le retentissement pondéral, la limitation de l’activité, les signes respiratoires, une sudation excessive et la cyanose.


						D’autres sont rares : les malaises, les douleurs d’effort, les œdèmes ou les embolies et les thromboses.
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							Retentissement pondéral


							Un retentissement pondéral se rencontre essentiellement lors des shunts gauche-droite ou des chutes du débit cardiaque (obstacles décompensés, myocardiopathie, etc.), rarement lors des cardiopathies cyanogènes.


							Il faut le distinguer des insuffisances pondérales d’autres causes, notamment d’une fœtopathie associée à la cardiopathie.


						


						



							
Limitation de l’activité
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							Elle est révélée par un essoufflement ou une cyanose. Chez le nourrisson, les repas deviennent longs et laborieux ; chez l’enfant plus grand, l’intolérance porte sur les jeux et la scolarité.


						




						



							Signes respiratoires
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							Ce sont la tachypnée, le tirage, voire une véritable détresse respiratoire. Ils sont secondaires le plus souvent à un shunt gauche-droite, plus rarement à un œdème pulmonaire.


						




						



							Sudation excessive


							Les sueurs sont fréquentes en cas d’insuffisance cardiaque et de shunts gauche-droite importants. Après traitement, elles disparaissent en quelques semaines.


						


						



							Cyanose


							



								Définition


								C’est la coloration bleue des téguments et des muqueuses. Elle apparaît à 5 g d’hémoglobine réduite pour 100 mL de sang capillaire moyen.


								La saturation normale est supérieure à 96 %. La cyanose apparaissant vers 80 %, il existe donc une zone de désaturation sans cyanose.
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								Origines circulatoires d’une cyanose
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								• Shunt intracardiaque d’une cardiopathie cyanogène.
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								• Stase capillaire par insuffisance cardiaque.
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								• Shunt pulmonaire par troubles de ventilation secondaires à une forte hypervascularisation pulmonaire.


							


							



								Conséquences d’une cyanose par shunt intracardiaque
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								• Polyglobulie : supérieure à 7 millions, et microcytaire, elle peut être responsable d’accidents vasculaires cérébraux. Elle modifie les tests de coagulation.


								• Limitation de l’activité par hypoxie chronique.


								• Malaise par hypoxie aiguë.


								• Hippocratisme digital.
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								• Abcès du cerveau : cette rare complication doit toujours être évoquée devant une céphalée associée à une fièvre même modeste.


								Le scanner fait le diagnostic, le pronostic est excellent si le traitement est précoce.


							


						


						



							Malaises


							



								Malaises par hypoxie aiguë : malaises du Fallot
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								Ils surviennent volontiers chez un nourrisson entre 2 et 12 mois atteint d’une cardiopathie cyanogène avec sténose pulmonaire, le plus souvent une tétralogie de Fallot.


								

								Leur apparition n’est pas fonction du degré de la cyanose. Ils sont dus à une réaction infundibulaire extrême, le plus souvent à l’occasion d’un effort, responsable d’une baisse brutale du débit pulmonaire et par conséquence d’une diminution du remplissage ventriculaire gauche et d’un désamorçage de la pompe cardiaque.


								Tout ce qui favorise la tachycardie ou accroît les besoins en oxygène peut déclencher un malaise : fièvre, colère, agitation, douleur...


								Le plus souvent résolutifs sans séquelle, ils peuvent parfois être responsables de la mort ou d’un accident neurologique.


								La plupart du temps, le malaise se déroule en deux phases, l’une tonique prodromique, assez rapidement suivie d’une phase hypotonique, constituant le malaise véritable :


								• phase tonique : agitation, pleurs, cyanose et tachycardie ;


								• phase hypotonique : teint gris par cyanose et pâleur, polypnée (acidose métabolique compensée), tachycardie avec atténuation ou disparition du souffle, hypotonie avec baisse de la vigilance et geignement, parfois convulsions.


								La récupération est progressive, l’enfant s’endormant et restant anormalement calme.


								Le malaise est une indication opératoire ; dans l’attente, l’enfant est habituellement mis sous bêtabloquants per os (Avlocardyl® : environ 2 mg/kg en 3 prises, pour un nourrisson).


							


							



								Malaise à l’effort


								Un malaise dans un contexte adrénergique doit toujours faire l’objet d’un bilan le plus complet possible.


								

									Examens à pratiquer
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									Étiologies à rechercher
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									• Causes rythmologiques :


									– syndromes du QT long ;
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									– QT court ;
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									– tachycardie ventriculaire (TV) catécholergique ;
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									– syndrome de Brugada.
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									• Causes mécaniques :


									– myocardiopathie obstructive ;


									– obstacles aortiques ou pulmonaires.
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									• Causes ischémiques :


									– anomalie de naissance des coronaires ;


									– séquelle d’une maladie de Kawasaki.


								


							


							



								Malaise au repos


								Il s’agit le plus souvent de malaises vagaux, généralement déclenchés par l’émotion, la chaleur, la douleur ou les troubles digestifs.


								L’ECG recherchera une variabilité sinusale évocatrice d’une hypertonie vagale.


								Un enregistrement Holter permettra de confirmer l’alternance de phases d’accélération et de ralentissement de la fréquence cardiaque.


								Un test d’inclinaison, ou tilt test, recherchera une hypotension orthostatique.


							


						


						



							
Douleurs thoraciques



							Elles sont fréquentes chez l’enfant et le plus souvent d’origine pariétale, sans lien avec l’effort.


							Exceptionnellement, il peut s’agir d’un angor, souvent à l’effort, faisant découvrir une anomalie coronaire (anomalie de naissance ou de trajet d’une coronaire, anévrisme séquellaire d’une maladie de Kawasaki), ou de douleurs plus permanentes évoquant une péricardite.


						


					


					

						
● EXAMEN CLINIQUE


						L’inspection peut retrouver :


						• une déformation thoracique :


						– symétrique, avec un thorax bombé, elle évoque un shunt gauche-droite important ;


						– asymétrique, avec un bombement gauche, elle est rare et évoque une cardiomégalie importante ;


						• des signes de stase périphérique dus à un défaut de remplissage ventriculaire droit (insuffisance ventriculaire droite, fuite tricuspide) : turgescence jugulaire ou œdèmes périphériques.


						La palpation retrouvera les frémissements, les chocs de pointe, les signes de stase périphériques (hépatomégalie, reflux hépatojugulaire, splénomégalie) et la recherche des pouls périphériques qui doivent être identiques aux membres supérieurs et inférieurs.


						L’auscultation dépiste les souffles et les bruits :


						• le souffle témoigne d’un écoulement sanguin turbulent habituellement secondaire à une différence de pression entre deux régions cardiaques ou vasculaires :


						– si le gradient est faible (très large communication interventriculaire [CIV] en égalité de pression, petite sténose valvulaire), le souffle est de faible intensité ;


						– il s’accentue avec le gradient (CIV de type IIa ou I, sténose valvulaire) puis, au-delà d’un certain seuil, devient de plus en plus aigu et de moins en moins audible (CIV presque fermée, sténose valvulaire très serrée) ;


						• les bruits sont secondaires au fonctionnement des valvules cardiaques. Leur fermeture est normalement synchrone et les bruits sont uniques. Cependant, chez l’enfant, il est fréquent d’entendre un dédoublement serré du deuxième bruit, mais qui est variable et disparaît à l’expiration.


						



							Palpation des pouls
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							Les pouls se recherchent aux quatre membres et aux carotides.


							On doit non seulement apprécier leur présence, mais aussi leur intensité.


							Ils peuvent être diminués en cas d’obstacle, ou accentués lorsqu’il existe une fuite diastolique.
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							Suivant la présence et l’intensité des pouls, différents diagnostics peuvent être évoqués.
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Pression artérielle (PA)



							

								[image: img31.jpg]

							


							La mesure de la PA doit se faire au repos, dans le calme, avec un brassard adapté à l’enfant dont le coussinet recouvre les 2/3 du bras.


							La pression systolique correspond à l’apparition nette des battements, la diastolique à leur disparition.


							Le tableau suivant donne très schématiquement (valeurs arrondies) les variations de la pression artérielle en fonction de l’âge.
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							L’hypertension est définie en fonction des écarts types par rapport à cette normale. Elle sera dite « limite », « confirmée », ou « menaçante » si elle excède deux déviations standard.


						




						



							Souffles et frémissements systoliques


							Les souffles systoliques sont cotés de 1 à 6. Au-delà de 3/6, le souffle frémit. Bien que le souffle anorganique (ou fonctionnel ou bénin) soit fréquent chez l’enfant, il impose l’avis cardiologique car seule l’échographie permettra de confirmer le caractère bénin en éliminant une cardiopathie sous-jacente parfois très bien tolérée mais à potentiel évolutif.
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							L’irradiation d’un souffle se fait dans le sens du courant sanguin.
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							Souffles et roulements diastoliques


							Les souffles et les roulements diastoliques sont toujours organiques.
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							Les souffles diastoliques sont habituellement aigus et mieux perçus par la membrane du stéthoscope. Les roulements sont plus graves et mieux entendus par la cloche du stéthoscope.


						


						



							Souffles continus


							Les souffles continus témoignent du maintien d’une différence de pression en systole et en diastole.
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							Le point de départ de l’anomalie est donc un vaisseau, le plus souvent l’aorte ou l’une de ses branches, à pression diastolique élevée.


						


						



							Doubles souffles systolodiastoliques


							Ils se distinguent des souffles continus par un temps libre entre le souffle systolique et le souffle diastolique.


							Ils sont secondaires à des anomalies orificielles sténosantes et fuyantes, aortiques ou pulmonaires.
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							Souffles anorganiques
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								Au foyer aortique


								Ils sont très fréquents de 2 à 10 ans : ils sont systoliques (1 à 2/6), éjectionnels, s’atténuant ou disparaissant debout, s’accentuant couché avec la fièvre ou l’émotion.


							


							



								Au foyer pulmonaire


								Plus rares, ils s’observent surtout chez l’adolescent : ils sont plutôt brefs, proto-méso-systoliques.


							


							



								Origine veineuse


								Ils sont fréquents chez l’enfant et l’adolescent, continus, assez graves, bien entendus debout et disparaissant par la rotation de la tête du côté opposé.


							


							



								Origine carotidienne


								Ils sont fréquents, protosystoliques, entendus sur le trajet des carotides.


							


							



								Suivant l’âge


								• À l’exception d’une accentuation du débit (anémie), les souffles fonctionnels sont rarissimes chez le nouveau-né.


								• De 15 jours à 3 mois : souffle systolique sous-claviculaire gauche, doux, irradiant dans les poumons. Il est secondaire à l’accélération du flux dans des branches pulmonaires encore étroites.


								• De 2 mois à 6 mois : souffle systolique éjectionnel, piaulant en écharpe de la pointe au foyer aortique, probablement favorisé par l’anémie, fréquente à cet âge.


								• De 2 à 10 ans : souffle continu veineux latérosternal et souffle systolique éjectionnel, dont l’origine semble située vers le foyer aortique.


								• À l’adolescence : souffle systolique au foyer pulmonaire.


							


						


						



							
Bruits et chocs



							Le tableau suivant montre ce que doivent évoquer les principaux bruits et chocs avec des exemples d’anomalies les plus fréquentes.
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● RADIOGRAPHIE THORACIQUE


						



							Technique
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							Il ne faut interpréter qu’une « bonne » radio :


							• strictement de face (clavicules symétriques) ;


							• de bonne pénétration ;


							• en inspiration ;


							• avec un repérage droite-gauche.
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							Il faut interpréter :


							• les « situs » thoracique et abdominal ;


							• la taille du cœur ;


							• la morphologie du cœur ;


							• la vascularisation ;


							• le côté de la crosse aortique ;


							• le squelette, le parenchyme pulmonaire et, chez le jeune enfant, la présence d’un thymus.


						


						



							Situs thoracique


							La détermination du situs thoracique se fait en mesurant la longueur des bronches souches droite et gauche.
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							La droite est plus courte et plus verticalisée.


							• Situs normal : poumon droit à droite.


							• Situs inversus : poumon droit à gauche.


							• Lévo-isomérisme : 2 poumons gauches.


							• Dextro-isomérisme : 2 poumons droits.


						


						



							
Taille du cœur



							Elle s’exprime par la mesure du rapport cardiothoracique.
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							Les causes d’erreurs sont secondaires :
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							• par excès : à un cliché pris en expiration ou à un gros thymus masquant les contours du cœur ;


							• par défaut : à une disposition antéropostérieure des structures cardiaques.


							Une vraie cardiomégalie peut être secondaire :


							• à une dilatation des cavités, surtout des oreillettes mais aussi des ventricules ;


							• à une péricardite ;


							• rarement à l’épaississement des parois des ventricules.


						


						



							Morphologies du contour cardiaque
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							Anomalies pleurales
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							En cas de défaillance cardiaque, un épanchement pleural uni- ou bilatéral peut être observé.


						


						



							Vascularisation pulmonaire
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							Anomalies du squelette
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							Il s’agit essentiellement :


							• d’anomalies vertébrales ;


							• de côtes surnuméraires.


						


						



							Anomalies parenchymateuses


							Ce sont surtout les troubles de ventilation, qui :


							

								[image: img48.jpg]

							


							• disséminés, associant des microatélectasies et de l’emphysème, évoquent un shunt gauche-droite massif ;


							• localisés, atélectasie ou emphysème importants, évoquent la compression d’une bronche par un vaisseau dilaté ou anormalement situé : gros canal artériel, tronc artériel commun (TAC), artère pulmonaire gauche de naissance anormale, ou compression par deux grosses artères pulmonaires lors d’une agénésie des valves pulmonaires.


							Rarement, il peut s’agir d’une infection, notamment la tuberculose, favorisée par l’hypovascularisation.


						


					


					

						
● ECG


						



							Technique


							• Petites électrodes en précordial.


							• Étalonnage en standard : 1 mv = 1 cm (en précordial on peut adapter à la taille des ventriculogrammes : 1 mv = 0,5 cm), vitesse de déroulement de 25 mm/s.
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							ECG normal


							



								Onde P : dépolarisation auriculaire
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								La dépolarisation des oreillettes débute par l’oreillette droite, où siège le nœud sinusal, puis l’oreillette gauche, mais le délai est trop faible pour être discerné en situation normale, où les deux ondes de dépolarisation droite et gauche se confondent.


								• Axe entre 0 et 90o.


								• Durée inférieure à 50 ms à la naissance, à 80 ms à l’adolescence.


								• Amplitude inférieure à 2 mm en D2.


							


							



								Espace PR : conduction auriculoventriculaire
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								Durée de 80 à 120 ms chez le nouveau-né, pour 100 à 180 ms chez l’adolescent.


							


							



								Complexe QRS : dépolarisation ventriculaire
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								• Axe vers 120o chez le nourrisson et 60o chez l’adolescent.


								• Durée inférieure à 80 ms pour le nourrisson et 100 ms pour l’adolescent.
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								• Onde Q normale en D2, D3, AVF, V5 et V6 chez le petit, puis en D1 chez le plus grand.


								• Ondes R et S : leur amplitude permet d’apprécier le degré d’hypertrophie ventriculaire (voir le tableau ci-dessous).
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								Espace QT : variable avec la fréquence
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								Le QT corrigé (QTc = QT/[image: fig-60]) est normalement inférieur à 440 ms et supérieur à 320 ms.


							


							

							



								Onde T : repolarisation ventriculaire
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								• En V1, elle est positive à la naissance et devient négative de quelques jours à 8-10 ans.
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								• En V6, elle est positive.


							


						


						



							
ECG anormal



							



								Hypertrophie auriculaire


								

									Droite onde P ample en D2 et biphasique en V1
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									Gauche large en D2 et biphasique en V1
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								Anomalies de la conduction auriculoventriculaire : blocs auriculoventriculaires


								• BAV 1 : PR > 0,24 s. (> 0,20s)
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								• BAV 2 : onde P bloquée.
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								• BAV 3 : dissociation auriculoventriculaire.
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								Axes QRS évocateurs
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								Surcharge ventriculaire droite
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								• SVD nette, PVD = PVG : R > S et T positif.
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								• SVD modérée : BBID et T négatif.
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								• SVD importante, PVD > PVG : R > S et T de nouveau négatif.


							


							



								Surcharge ventriculaire gauche
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								• Surcharge diastolique : Sokolow (RV6 + SV1) > 30 chez le nouveau-né, > 45 après 1 an, onde T positive.
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								• Surcharge systolique : Sokolow > 30 chez le nouveau-né, > 45 après 1 an, onde T négative.


							


							



								Bloc de branche (BB)
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								Élargissement du QRS témoignant d’une interruption de la conduction dans une des branches.


							


							



								Syndrome de Wolff-Parkinson-White
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								PR court, onde delta, QRS large, secondaires à un court-circuit auriculoventriculaire.


							


							



								Pathologie coronaire
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								Elle peut associer, suivant les cas, une onde Q de nécrose, un sus-décalage ou sous-décalage de ST (lésion sous-épicardique ou sous-endocardique) et une onde T d’ischémie sous-épicardique (négative) ou sous-endocardique (positive et symétrique).


							


							



								
QT long – QT court – Syndrome de Brugada
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								• QTc > 440 ms : maladie du QT long ou hypokaliémie.


								• QTc < 320 ms : QT court.


								L’ECG standard garde un énorme intérêt dans l’étude des troubles du rythme et de la conduction. En revanche, il n’est plus indispensable dans la plupart des diagnostics malformatifs, où l’échocardiographie est largement suffisante, mais il reste indispensable lors d’une première consultation cardiologique quel qu’en soit le motif.


							


						


					


					

						
● ECG ŒSOPHAGIEN


						



							Technique


							L’électrode introduite dans l’œsophage est très proche de l’oreillette gauche et permet une meilleure analyse des oreillettes. L’électrode œsophagienne est utilisée à visée diagnostique et thérapeutique.
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							Indications


							• Enregistrement des troubles du rythme pour lesquels l’auriculogramme est peu visible (flutter...).


							• Stimulation des oreillettes pour étudier la conduction auriculoventriculaire ou pour arrêter une tachycardie (flutter, rythme réciproque).


						


					


					

						
● ÉCHOCARDIOGRAPHIE ET DOPPLER


						L’échographie est devenue indispensable à tout examen de cardiopédiatrie.


						Son interprétation est immédiate. C’est un « dialogue » entre les images obtenues et l’opérateur. Son résultat dépend de la qualité de l’opérateur. L’intégration des renseignements obtenus par l’examen échographique dans le contexte clinique est le meilleur garant du diagnostic. Il est donc important que cet examen soit fait par un cardiopédiatre.


						



							Technique


							



								Examen habituel
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								L’examen habituel comprend :


								• une étude morphologique anatomique et segmentaire, faite par des coupes bidimensionnelles : cette étude recherche les vaisseaux entrant et sortant du cœur, les cavités cardiaques, leur taille et leurs éventuelles communications, les connexions auriculo-ventriculaires ;


								• une étude des fonctions ventriculaires en coupes bidimensionnelles et en mode temps mouvement (TM) : elle permet des mesures qui seront comparées aux valeurs normales en fonction de la surface corporelle de l’enfant ;


								• une étude des flux (importance, direction, vélocité) grâce au « Doppler couleur » ;


								• une mesure de la vélocité des flux normaux ou pathologiques avec le Doppler pulsé et continu.
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								De cette vélocité, on pourra déduire, avec une excellente fiabilité, d’éventuels gradients ;


								• Doppler tissulaire : cette technique permet, par l’étude du mouvement de l’anneau mitral en diastole, en complément du Doppler transmitral, d’évaluer la fonction diastolique et les pressions de remplissage du ventricule gauche (E/EA < 8). Au niveau de l’anneau tricuspide, la mesure de l’onde S, normalement supérieure à 12 cm/s, est un bon reflet de la fonction contractile et les durées de remplissage en reflet de la fonction diastolique.


						Mesures normales arrondies (en mm) des ventricules et des vaisseaux en fonction de l’âge de l’enfant
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								L’examen se termine avec un « coup d’œil » pour vérifier la présence du thymus, la taille et les flux de l’aorte abdominale et l’absence d’anomalie vasculaire intracérébrale en transfontanellaire.


								Si le patient est « échogène », un examen complet est habituellement suffisant et souvent plus performant que les explorations traditionnelles hémodynamiques et angiographiques.


							


						


						



							Techniques complémentaires


							Dans certaines situations, des techniques complémentaires seront utiles.


							



								Échographie de contraste


								En cas de persistance d’un foramen ovale perméable, l’injection intraveineuse de microbulles s’accompagne d’une opacification de l’oreillette droite puis, en moins de deux cycles cardiaques, de l’oreillette gauche ; cette technique est également utile pour confirmer les fistules artérioveineuses pulmonaires.


							


							



								Échographie transœsophagienne


								L’abord œsophagien permet une meilleure analyse des oreillettes et auricules (thrombus), des valves mitrale et tricuspide (recherche de végétations, mécanismes d’une fuite) et des prothèses valvulaires. Chez le grand enfant et l’adulte, les CIA et les retours veineux pulmonaires seront mieux dégagés par cet examen. L’échographie transœsophagienne est particulièrement intéressante en péri-opératoire, pour guider le geste chirurgical (plastie valvulaire, communication résiduelle, reconstruction de voie d’éjection ventriculaire). Elle est actuellement possible chez le nouveau-né et le nourrisson.
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								Échographie tridimensionnelle


								Les nouvelles sondes d’échographie permettent une étude 3D en temps réel. Cette technique a un intérêt dans l’analyse des valves (préopératoire), de certains défauts septaux et des volumes ventriculaires avec possible reconstitution des coupes. Chez le fœtus, elle peut avoir un intérêt pour analyser certaines structures vasculaires (crosse aortique, collatérales, veines pulmonaires) sur des reconstructions d’images.


							


						


						



							Renseignements fournis


							



								Fonctions ventriculaires


								La fonction ventriculaire gauche est évaluée en mode TM et bidimensionnel, pour le calcul de la fraction de raccourcissement des fibres myocardiques et de la fraction d’éjection.


								L’étude de la fonction systolique du ventricule droit est également faite en bidimensionnel, et permet de mesurer la fraction d’éjection par mesure des valeurs.
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								Doppler


								L’évaluation d’un gradient de pression à partir de la vélocité maximale et moyenne d’un flux est largement suffisante en pratique pour prendre des décisions thérapeutiques. Elle se fait d’après la formule :


								G = 4V2


								

								(G : gradient en mmHg, V : vélocité en m/s)


								Le Doppler couplé à l’étude bidimensionnelle permet de calculer les surfaces orificielles, les débits et d’apprécier l’importance des shunts.


							


						


						



							Découverte fortuite d’un flux anormal


							L’échocardiographie peut trouver des anomalies de flux sans aucune conséquence clinique ni hémodynamique :


							• un minuscule flux de canal artériel enregistré dans l’artère pulmonaire ;


							• un foramen ovale perméable shuntant en gauche-droite (banal avant 2 ans mais à signaler chez le grand enfant en cas de désir de plongée) ;


							• une accélération du flux pulmonaire de faible vélocité sur l’anneau et dans les branches chez le nouveau-né qui se normalise généralement en quelques semaines ;


							• des flux continus au niveau de l’artère pulmonaire droite ou en avant de l’infundibulum pulmonaire, correspondant à des minimes fistules coronaires, sans conséquences ;


							• des minuscules CIV trabéculées à distance des valves, de fermeture habituellement spontanée.


						


					


					

						
● HOLTER ECG


						



							Technique


							L’enregistrement de deux pistes d’ECG est fait en ambulatoire durant 24 heures, ou davantage selon les cas, grâce à un enregistrement numérique portatif.
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							Normalité


							Elle est relative à l’âge.


							Grossièrement, on doit constater une bonne adaptation du rythme sinusal aux circonstances : on tolère des pauses sinusales nocturnes jusqu’à 2 secondes chez le grand enfant et quelques extrasystoles.


							Les fréquences extrêmes sont fonction de l’âge, allant de 60-70 à 220 chez le nourrisson et de 40 à 180 chez le grand enfant.


						


						



							Indications


							• Malaise au repos : malaise vagal, malaise du nourrisson, accès de tachycardie, etc.


							• Malaise d’effort : tachycardie catécholergique, QT long, etc.


							• Mécanisme d’une tachycardie : rythme réciproque jonctionnel, réentrée intra-auriculaire, etc.


							• Surveillance systématique : bloc auriculoventriculaire (BAV), maladie de l’oreillette, cardiopathie opérée avec persistance d’un risque rythmologique (Fallot, Senning, etc.).


							• Surveillance d’un traitement : bêtabloquants, stimulateur cardiaque, tachycardie chronique, etc.


						


					


					

						
● ECG À DISTANCE (TÉLÉTRANSMIS)


						



							Technique


							Un boîtier, placé sur le thorax, enregistre soit une dérivation (surveillance rythmique), soit 12 dérivations (surveillance ischémique), et transmet un tracé ECG par téléphone à une centrale de réception qui assure l’analyse des tracés 24 h/24 et les retransmet au médecin prescripteur. Certaines syncopes inexpliquées peuvent bénéficier de l’implantation en sous-cutané d’un enregistreur numérique (Reveal®).


						


						



							Indications


							Lorsque les symptômes sont peu fréquents, cette technique est plus sensible que le Holter ECG. Il permet un tracé ECG au moment des symptômes : troubles du rythme, de la conduction ou atteinte ischémique.


						


					


					

						
● HOLTER TENSIONNEL


						



							Technique


							Cet examen ne peut être réalisé que chez le grand enfant. L’enregistrement de la tension artérielle se fait en ambulatoire sur 24 heures avec une mesure toutes les 30 minutes. Cet examen permet de distinguer les HTA permanentes des tensions qui ne s’élèvent que lors de la consultation (effet blouse blanche).


						


						



							Normales


							Voir le tableau des variations de la pression artérielle en fonction de l’âge, page 10.


						


						



							Indications


							Les indications sont exceptionnelles chez l’enfant. Cet examen est indiqué en surveillance systématique à distance d’une cure de coarctation de l’aorte.


						


					


					

						
● ÉPREUVE D’EFFORT


						



							Technique


							L’épreuve d’effort se pratique entre 6 et 8 ans sur un tapis roulant ; passé cet âge, elle est pratiquée sur une bicyclette ergométrique.
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							Elle se déroule par paliers progressifs de 10 à 20 watts durant 2 minutes, jusqu’à l’obtention d’une fréquence cardiaque de 190/min ou l’épuisement. Elle est arrêtée au moindre malaise, lors d’une chute tensionnelle ou d’une altération de l’ECG.


							On enregistre l’ECG, la PA et, selon les indications, la saturation ainsi que, couplée aux épreuves respiratoires, la consommation d’oxygène. La VO2max est normalement chez l’homme ≥ 40 mL/min/kg et chez la femme ≥ 35 mL/min/kg.


						


						



							
Normales
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							Indications


							• Surveillance de cardiopathies : sténose aortique, recoarctations.


							• Surveillance fonctionnelle de cardiopathies opérées.


							• Dépistage de trouble du rythme et de la conduction : blocs auriculoventriculaires partiels ou complets, tachycardie ventriculaire catécholergique, etc.


							• Malaise lors d’un effort.


						


					


					

						
● TEST D’INCLINAISON OU TILT TEST



						Ce test est très rarement fait, il permet la reproduction des malaises d’origine vagale.


						



							Technique
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							On enregistre l’ECG (fréquence) et la TA. Après une période de 15 à 20 minutes en décubitus, on pratique une inclinaison de 60 à 75o pendant 40 à 45 minutes. On considère habituellement comme positif une chute de la TA de plus de 30 mmHg ou un ralentissement inférieur à 50 de la fréquence.


							On peut ainsi distinguer les formes :


							• cardio-inhibitrices pures (bradycardie inaugurale) ;


							• vasodépressives pures (chute de la TA) ;


							• mixtes.


						


						



							Indications


							Lors des malaises fréquents ou importants, ce test permet de rassurer le malade et d’orienter vers un éventuel traitement. On choisira un bêtabloquant (propranolol ou aténolol : Ténormine®, 50 mg/m2 le matin) si le malaise est précédé d’une tachycardie, et exceptionnellement, en cas d’asystolie prolongée, la pose d’un pacemaker dans les formes cardio-inhibitrices pures intraitables et très invalidantes.


						


					


					

						
● CATHÉTÉRISME ET ANGIOGRAPHIE


						



							Technique
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							• Le cathétérisme et l’angiographie sont couplés durant le même examen. Les voies d’abord se font par ponction veineuse ou artérielle (le plus souvent fémorales).


							• Les trajets anormaux sont recherchés (retour azygos, canal artériel).
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							• Les mesures des pressions sont, avec les angiographies, les deux grandes motivations de la plupart des explorations invasives actuelles.


							• Les shunts sont quantifiés par l’étude des saturations :
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							• On déduit des pressions et des shunts les rapports de débit et de résistance :
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							• La normale est inférieure à 0,25. On considère qu’elle est très fortement augmentée au-delà de 0,7.


							• En cas d’HTAP, les mesures de pression, de débit et de résistances doivent impérativement être répétées après traitement vasodilatateur (monoxyde d’azote ± prostacyclines) afin de tester la réactivité vasculaire pulmonaire.


							• L’angiographie consiste à injecter un produit de contraste dont l’évolution est étudiée dans la cavité cardiaque ou le vaisseau d’intérêt (25 à 50 images par seconde).
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							Risques


							• Mortalité : elle est très rare sauf en cas d’état hémodynamique précaire. Elle est inférieure à 0,1 %.


							• Morbidité : les perforations et les myographies sont devenues exceptionnelles avec les nouvelles sondes parfaitement adaptées. Hémorragies, embolies et Osler sont très rares. La majorité des problèmes persistant sont le fait des troubles du rythme et de la conduction secondaires aux manœuvres endocavitaires. Une anoxie aiguë et un collapsus peuvent toujours survenir lorsque la cardiopathie est très mal tolérée. La surveillance des points de ponction doit être poursuivie durant les 24 heures suivant le geste et la perméabilité de l’axe vasculaire abordé doit être vérifiée.


							• L’irradiation est devenue faible depuis l’emploi de cadences faibles et de l’angiographie numérisée.


						


						



							
Indications



							Même si les risques sont minimes, un examen hémodynamique ne doit être réalisé qu’à la condition d’être certain que les renseignements qu’il apporte sont indispensables et qu’ils ne peuvent pas être fournis par l’échocardiographie, quitte à faire refaire cet examen par d’autres manipulateurs.


							De plus en plus, surtout depuis l’amélioration des performances échocardiographiques et le perfectionnement de l’IRM et du scanner spiralé, la majorité des cardiopathies sont opérées sans cathétérisme cardiaque : communication interauriculaire (CIA), canal artériel, CIV, CAV, Fallot ou TAC, etc.


							 


							Néanmoins, l’évaluation échocardiographique des pressions et des résistances pulmonaires n’est pas toujours suffisante, justifiant un cathétérisme avec épreuves pharmacodynamiques afin de tester la réactivité vasculaire pulmonaire.


						


					


					

						
● IRM


						



							Technique


							Elle utilise les variations d’alignement des protons soumis à un violent champ magnétique.


							Elle est inoffensive (contre-indiquée en cas de pacemaker ne pouvant être interrompu durant l’examen) mais nécessite encore actuellement une immobilité complète et une longue acquisition, rendant indispensable une prémédication voire une anesthésie pour les jeunes enfants.


							L’IRM cardiaque a un intérêt double, d’imagerie et de fonction ventriculaire.
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							Indications


							• Imagerie de la crosse aortique et des branches pulmonaires.


							• Fonctions ventriculaires gauches et droites avec mesures de volumes, de débits et fractions d’éjection.


							• Étude du myocarde (infarctus, myocardite, rejet de greffe...), de l’endocarde (fibrose endomyocardique), du péricarde (péricardites).


							• Dysplasie arythmogène du ventricule droit (aspect en pile d’assiettes).


							• Quantification des volumes de régurgitation en cas de fuite valvulaire.


						


					


					

						
● SCANNER SPIRALÉ MULTIBARETTES


						



							Technique


							La rapidité d’acquisition permet avec l’injection périphérique de produit de contraste une étude très précise des structures vasculaires, avec possibilité d’une reconstruction tridimensionnelle grâce à des coupes extrêmement fines.


						


						



							Risques


							L’irradiation même très faible est à peser chez l’enfant.
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							Indications


							Cet examen est très performant pour étudier l’arche aortique, les artères coronaires (maladie de Kawasaki, contrôle postopératoire d’une réimplantation coronaire), les branches pulmonaires, les retours veineux et les rapports entre les vaisseaux et le médiastin en cas de compressions vasculaires.


						


					


					

						
● EXAMENS PLUS RARES


						



							Échocardiographie de stress ou Écho-Dobutamine


							Cet examen permet de vérifier la fonction myocardique segmentaire à l’effort et préciser le retentissement d’une éventuelle lésion coronaire. Il permet également de vérifier l’évolution des gradients et des pressions à l’effort et permettre de poser les indications chirurgicales dans certains cas litigieux.


						


						



							Électrophysiologie endocavitaire


							C’est l’enregistrement des potentiels électriques endocavitaires. Il permet d’explorer les troubles de la conduction en étudiant les temps de conduction intra-atriale, auriculoventriculaire et ventriculaire. Il peut être couplé à des stimulations auriculaires ou ventriculaires pour démasquer des troubles du rythme ou de conduction.


							Les indications à visée diagnostique sont rares : étude de la conduction des blocs auriculoventriculaires postopératoires, certains syndromes de Wolff-Parkinson-White (WPW), cartographies préopératoires.


							Ces explorations ont un intérêt thérapeutique croissant pour éradiquer un foyer arythmogène.


						


						



							Examens isotopiques


							• La scintigraphie pulmonaire de perfusion permet de comparer de façon fiable la perfusion des deux poumons.


							• La scintigraphie myocardique étudie la vascularisation myocardique. Cet examen permet de déterminer si une sténose coronaire découverte fortuitement a un retentissement sur la perfusion myocardique, l’IRM de perfusion et l’échocardiographie de stress l’ont remplacé ces dernières années.


							En pratique, les examens isotopiques sont peu utilisés.
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Orientations diagnostiques



				

					Dans ce chapitre, nous verrons les principaux signes ou syndromes pouvant orienter vers certains diagnostics, à partir des données de l’examen clinique et échocardiographique.


					Le choix de ces signes et de ces syndromes est arbitraire et n’est bien évidemment pas exhaustif.


					

						
● DIAGNOSTIC D’UN SHUNT GAUCHE-DROITE


						



							Définition


							Un shunt gauche-droite est une quantité de sang passant de gauche à droite et surchargeant la circulation pulmonaire. Il se reconnaît par des signes cliniques pulmonaires et cardiologiques en rapport avec l’hyperdébit pulmonaire.


						


						



							Signes respiratoires


							L’accroissement de la vascularisation pulmonaire entraîne une respiration rapide, puis une véritable dyspnée, présente d’abord à l’effort, puis au repos. Dès que le shunt est important, la dyspnée s’accompagne d’une distension thoracique (thorax bombé et symétrique).


						


						



							Signes cardiaques


							L’accentuation du débit cardiaque secondaire au shunt porte sur le cœur gauche ou sur le cœur droit.


							Les shunts ventriculaires et artériels accentuent le débit au travers de la valve mitrale ; ils provoquent ainsi une accentuation du choc de pointe, un B1 accentué et un roulement de débit au foyer mitral.


							Les shunts auriculaires accroissent le débit au travers de la valve tricuspide. Ces signes seront donc perçus à droite, au foyer tricuspidien.


						


						



							Signes radiologiques


							L’hypervascularisation pulmonaire est proportionnelle au shunt, de même que la cardiomégalie qui porte sur les cavités droites dans les shunts auriculaires et les cavités gauches dans les shunts ventriculaires ou artériels.


						


						



							Signes échographiques


							Ils ont en commun une dilatation des artères et des veines pulmonaires.


							Lorsque le shunt est auriculaire, il entraîne une dilatation ventriculaire droite.


							Lorsque le shunt est ventriculaire ou artériel, il dilate l’oreillette et le ventricule gauches.
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● DIAGNOSTIC D’UNE CYANOSE D’ORIGINE CARDIAQUE


						La cyanose est la coloration bleue des téguments et des muqueuses.


						En dehors d’une baisse du débit cardiaque, la cyanose traduit un shunt droite-gauche intra ou extracardiaque.


						Un shunt droite-gauche intracardiaque peut être secondaire :


						• soit à l’association d’un obstacle à l’écoulement du sang dans les poumons (obstacle tricuspide, pulmonaire ou forte résistance artériolaire) et d’un défaut septal en amont (auriculaire ou ventriculaire), réalisant une cyanose à poumons clairs ;


						• soit à une anomalie de connexion des veines (retours veineux pulmonaires anormaux) ou des artères (transposition des gros vaisseaux [TGV]), entraînant une cyanose avec hypervascularisation.


					


					

						
● DIAGNOSTIC D’UNE HYPERPULSATILITÉ DES POULS


						Des pouls trop bien perçus traduisent une accentuation de la pression différentielle.


						Cette accentuation est habituellement secondaire à une diminution du flux aortique en diastole (vol diastolique) soit par un shunt artériel, soit par une fuite de la valve aortique.
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● ECG ÉVOCATEURS DE CERTAINS DIAGNOSTICS


						À l’exception des troubles du rythme et de la conduction, l’ECG garde peu de place diagnostique. Néanmoins certains aspects doivent, sans être formels, suggérer des diagnostics.
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● DIAGNOSTICS DEVANT UNE DILATATION VENTRICULAIRE NORMOKINÉTIQUE À L’ÉCHOGRAPHIE


						



							À droite


							Elle témoigne d’une surcharge diastolique du ventricule droit.


							Cette surcharge peut être secondaire à une accentuation du débit passant par la tricuspide (shunt auriculaire (CIA) ou retour pulmonaire anormal, fistule artérioveineuse périphérique) ou à une fuite valvulaire pulmonaire (tétralogie de Fallot opérée, par exemple).


						


						



							À gauche


							Elle est secondaire à une surcharge diastolique ventriculaire gauche soit par augmentation du débit passant par la valve mitrale (shunt gauche-droite ventriculaire ou artériel, fistule artérioveineuse pulmonaire) soit par fuite valvulaire aortique. La fuite mitrale entraîne une dilatation ventriculaire gauche mais avec un ventricule hyperkinétique.
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● DIAGNOSTICS DEVANT UNE DILATATION VENTRICULAIRE HYPOKINÉTIQUE À L’ÉCHOGRAPHIE


						À droite comme à gauche, elle peut témoigner d’une surcharge systolique ou diastolique décompensée ou d’une atteinte myocardique.


						Dans tous les cas, il est indispensable d’éliminer formellement une étiologie curable : obstacle ou shunt décompensés, anomalie de naissance d’une coronaire, trouble du rythme, etc.
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Méthodes thérapeutiques



				

					

						
● THÉRAPEUTIQUES MÉDICAMENTEUSES


						



							Médicaments usuels


							



								Digitaliques


								En pratique, le seul digitalique utilisé est la digoxine. Elle présente l’avantage d’une absorption et d’une élimination rapides.


								On l’utilise pour son action antiarythmique (ralentissement sinusal et de la conduction auriculoventriculaire) et son action inotrope positive.


								On ne l’utilise plus chez l’enfant en insuffisance cardiaque mais uniquement à visée antiarythmique.


								Deux prises par jour sont habituellement suffisantes.


								Les doses usuelles doivent être diminuées de moitié en cas d’insuffisance rénale (élimination essentiellement rénale) chez les prématurés et lorsque ce produit est associé à un autre antiarythmique. La conduite du traitement doit alors être guidée par des digoxinémies, les taux thérapeutiques étant de 0,8 à 1,2 ng/mL.


								Les signes évocateurs de surdosage digitaliques (visée altérée des couleurs, nausées, vomissements) doivent être signalés.


								En cas d’intoxication, une stimulation endocavitaire permet d’éviter une bradycardie excessive. La perfusion de phénylhydantoïne diminue l’hyperexcitabilité ventriculaire, dans l’attente de l’administration d’anticorps spécifiques.


							


							



								Amines pressives


								Ces produits sont utilisés en perfusion continue à débit rigoureusement contrôlé.


								La dobutamine est la plus utilisée. Son action varie suivant la posologie, avec un effet bêtastimulant et une vasodilatation rénale à faible dose et un effet alphastimulant avec une vasoconstriction périphérique à forte dose.


								L’Isuprel® a une action bêtastimulante ; il est chronotrope et inotrope positif et n’est utilisé qu’en cas de bradycardie extrême en attendant la mise en place d’une sonde d’entraînement.


							


							



								Diurétiques


								Ce sont les médicaments parmi les plus actifs et les plus maniables du traitement de l’insuffisance cardiaque.
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								Vasodilatateurs périphériques


								Administrés per os, les inhibiteurs de l’enzyme de conversion (IEC) de l’angiotensine (Lopril® ou Rénitec®) diminuent les résistances systémiques. Ils sont utiles lors des défaillances ventriculaires gauches par surcharge volumique mais non par obstacle du cœur gauche. Théoriquement indiqués dans les shunts gauche-droite, ils peuvent être néfastes en l’absence de surveillance appropriée (troubles digestifs).


								Les antagonistes des récepteurs de l’angiotensine 2 (ARA 2 : Atacand®, Valsartan®, Candesartan®) ont des effets comparables aux IEC. Ils ne sont indiqués qu’en cas d’intolérance aux IEC, très rare chez l’enfant mais fréquente chez l’adulte.


								En perfusion, le Lénitral® (dérivé nitré, vasodilatateur veineux) est un puissant vasodilatateur, beaucoup moins utilisé en réanimation au profit des nouveaux traitements vasodilatateurs inhibiteurs des phosphodiestérases III, le Corotrope® et le Levosimendan®, dont l’action inotrope, due à une sensibilisation des fibres myocardiques au calcium, s’associe à l’effet vasodilatateur.


							


							



								Vasodilatateurs pulmonaires


								Le NO inhalé est actuellement le meilleur vasodilatateur pulmonaire mais sa demi-vie est très brève.


								Son action spécifiquement pulmonaire rend son utilisation particulièrement adaptée aux crises d’HTAP postopératoire. Il ne peut être utilisé qu’en inhalation continue couplée à l’oxygène, limitant son utilisation aux traitements aigus, principalement en réanimation.


								Pour les HTAP, qu’elles soient idiopathiques ou secondaires à une cardiopathie (syndrome d’Eisenmenger), le choix du traitement dépend de la réactivité vasculaire pulmonaire à l’exploration hémodynamique diagnostique :


								• si la pression pulmonaire moyenne baisse de 10 mmHg et atteint une valeur inférieure ou égale à 40 mmHg, un traitement par Adalate® est indiqué ;


								• dans le cas contraire, on prescrit, selon la situation clinique du patient, des antagonistes des récepteurs de l’endothéline (bosentan, ambrisentan) ou des inhibiteurs des phosphodiestérases de type 5 (sildénafil, tadalafil) voire l’association des deux.
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								Les prostacyclines sont actuellement réservées aux patients ne répondant pas aux traitements per os ou aux situations sévères au diagnostic.


							


							



								Bêtabloquants


								Ils agissent en bloquant l’action des catécholamines sur les récepteurs bêta-1 et bêta-2 sympatomimétiques. Le blocage des récepteurs bêta-1 induit une action chronotrope négative (ralentit la fréquence cardiaque), dromotrope négative (ralentit la conduction auriculoventriculaire), bathmotrope négative (diminue l’excitabilité myocardique) et inotrope négative (diminue la contractilité myocardique). Le blocage des récepteurs bêta-2 induit une réduction de la vasodilatation périphérique, une broncho-constriction et une augmentation du péristaltisme digestif. Certains bêtabloquants sont cardiosélectifs, avec un blocage essentiellement des récepteurs bêta-1 et un moindre effet périphérique. Les bêtabloquants ayant une activité sympathomimétique intrinsèque (ASI) sont moins bradycardisants. Aucun bêtabloquant n’a d’indication spécifique chez l’enfant, leurs indications sont toutefois les mêmes que chez l’adulte, avec des adaptations posologiques approximatives.


								

								Les contre-indications absolues des bêtabloquants sont :


								• insuffisance cardiaque décompensée et choc cardiogénique ;


								• blocs auriculoventriculaires II et III non appareillés ;


								• bradycardie importante < 50/min ;


								• asthme sévère non compensé.


								Les contre-indications relatives des bêtabloquants sont :


								• diabète mal équilibré ;


								• syndrome de Raynaud sévère.


							


							



								Antiarythmiques


								La digoxine reste utilisée dans certaines tachycardies supraventriculaires (TSV). Elle est d’une activité moyenne mais parfaitement supportée, même à long terme. Elle est contre-indiquée lors des tachycardies hisiennes et des TSV avec un syndrome de WPW.


								Les bêtabloquants sont actifs dans les tachycardies supraventriculaires (à l’exception des tachycardies hisiennes) et les tachycardies ventriculaires de type catécholergique. On utilise le nadolol (Corgard®) pour sa longue durée d’action lorsque l’on désire une protection permanente. C’est le cas des tachycardies ventriculaires catécholergiques et des syndromes du QT long. L’acébutolol (Sectral®) a une action sympathomimétique. Il est pratique chez l’enfant du fait de sa présentation en solution. Le propranolol (Avlocardyl®) reste essentiellement utilisé pour prévenir ou guérir les malaises anoxiques de la tétralogie de Fallot.


								Les bêtabloquants sont contre-indiqués dans l’asthme du fait de la bronchoréactivité qu’ils peuvent induire. Certains sont cardiosélectifs, avec une moindre réactivité bronchique, dont le bisoprolol (Detensiel®) et le nébivolol (Témérit®).


								La Cordarone® reste un des antiarythmiques les plus actifs. Ses indications sont les tachycardies hisiennes et ventriculaires monomorphes et les tachycardies supraventriculaires rebelles ou présentant une contre-indication (WPW) à la digoxine et aux bêtabloquants. Sa tolérance rythmique est excellente, malheureusement sa tolérance générale est moins bonne (dysthyroïdies), limitant sa prescription aux formes graves ou rebelles de tachycardie. En pratique, un risque d’arrêt cardiaque contre-indique son administration en IV chez l’enfant.


								Parmi les autres médicaments, la Flécaïne® est efficace mais délicate à manier et est contre-indiquée en cas d’altération de la fonction ventriculaire. Elle peut être utilisée lors des rythmes jonctionnels réciproques avec WPW chez l’enfant de plus de 2 ans.
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Médicaments ducto-actifs



								La Prostine (prostaglandine E1) maintient ou provoque une réouverture du canal artériel chez le nouveau-né. Elle s’utilise pour améliorer la tolérance clinique, dans l’attente d’une chirurgie, des cardiopathies ductodépendantes que sont les obstacles graves de la voie droite (atrésie tricuspide ou pulmonaire), de la voie gauche (sténose aortique, coarctation ou interruption de l’arche aortique en décompensation) et les transpositions des gros vaisseaux.


								À l’opposé, l’ibuprofène (antiprostaglandine) est utilisé dans le but de fermer un canal artériel resté perméable et mal toléré. Son efficacité est variable (environ 80 % des cas). Compte tenu de ses effets secondaires, on ne tolèrera qu’une seconde cure en cas d’échec. Il est contre-indiqué en cas d’ictère important ; on utilise dans ce cas l’Indocid®.
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							Traitements particuliers


							



								Traitement de l’insuffisance cardiaque


								Le traitement de l’insuffisance cardiaque reposait jusque récemment chez l’enfant sur trois groupes de médicaments : les inotropes, les diurétiques et les vasodilatateurs. Les bêtabloquants ont fait la preuve de leur efficacité (baisse de la mortalité et des hospitalisations) et sont maintenant couramment utilisés. Il s’y ajoute diverses mesures d’accompagnement, variables selon l’état du malade. Le schéma thérapeutique suivant sera essentiellement pratique, fondé sur l’état clinique du malade.


								

									Insuffisance cardiaque débutante


									Elle se manifeste par une tachypnée d’effort, aux repas chez le nourrisson, avec habituellement une prise de poids conservée.


									On proposera :


									• Lasilix® : 1 mg/kg 1 jour sur 2 ;


									• gluconate de potassium : 1 mL/kg 1 jour sur 2, à adapter au ionogramme.


								


								

									Insuffisance cardiaque confirmée


									L’état clinique est le plus souvent dominé par une tachypnée permanente, invalidante au cours des efforts et des repas, avec une médiocre prise de poids. Une hépatomégalie est habituelle.


									On peut proposer selon l’étiologie :


									• en cas de défaillance droite (défaillance ventriculaire droite, fuite tricuspide ou pulmonaire importante) :


									– Lasilix® : 1 mg/kg/j ;


									– Aldactone® : 30 à 75 mg/m2/j ;


									• en cas de défaillance gauche principale (défaillance ventriculaire gauche, shunt gauche-droite important) :


									– Lasilix® : 1 mg/kg/j ;


									– Lopril® : 30 à 75 mg/m2/j (sauf en cas d’insuffisance cardiaque par obstacles) ;


									– associés à une alimentation fractionnée et enrichie (en pratique, on peut concentrer un lait maternisé à 15 voire 17,5 %).


								


								

									Insuffisance cardiaque grave


									L’état clinique associe des signes respiratoires, parfois jusqu’à une véritable détresse, à des signes de bas débit. L’hospitalisation est nécessaire.


									• Lasilix® : 2 mg/kg/j.


									• Lopril® : 30 à 75 mg/m2/j en 3 prises (sauf en cas d’insuffisance cardiaque par obstacles).


									

									• Bêtabloquants (carvédilol, bisoprolol) : à doses progressives, une fois la situation hémodynamique stabilisée.


									• Oxygénation, voire ventilation artificielle.


									• Alimentation entérale continue.


									• Maintien d’un taux d’hémoglobine supérieur à 10 g/dL, voire 15 g/dL en cas de shunt gauche-droite.


									Dans tous les cas, le traitement de l’insuffisance cardiaque n’est qu’un traitement symptomatique dans l’attente d’un éventuel traitement étiologique.


								


							


							



								Traitement des malaises anoxiques


								En l’absence de voie d’abord veineuse, on administrera du Valium® en intrarectal et on mettra l’enfant en position de repli (squatting) en attendant l’injection d’Avlocardyl®.


								Le traitement d’urgence repose sur l’injection en IV très lente d’Avlocardyl® et le remplissage vasculaire. On prépare habituellement 1 mg (= 1 mL) d’Avlocardyl® dans 4 mL de glucosé isotonique, que l’on injecte très lentement en surveillant la fréquence cardiaque. L’injection est arrêtée dès le début du ralentissement, la dose injectée étant habituellement de 0,05 à 0,1 mg/kg.


								La prévention des malaises se fait par la prescription d’Avlocardyl® per os (25 à 50 mg/m2/j), mais elle ne doit pas retarder une chirurgie correctrice ou palliative.


							


							



								Traitements de l’HTAP


								Trois grandes classes thérapeutiques agissant sur des voies physiopathologiques différentes sont utilisées en mono-, bi- ou trithérapie selon l’état clinique : les antagonistes des récepteurs de l’endothéline, (bosentan, ambrisentan), les inhibiteur de la phosphodiestérase 5 (sildenafil, tadalafil), et les prostacyclines, uniquement en perfusion continue (Flolan® en IV et Remodulin® en SC).


								Le monoxyde d’azote (NO) est un puissant vasodilatateur qui n’est utilisé qu’en inhalation continue et n’a donc qu’une indication limitée aux situations aiguës (HTAP persistante du nouveau-né ou crise d’HTAP postopératoire).


							


							



								Traitement anticoagulant


								Les traitements anticoagulants sont indiqués :


								• chez l’enfant en cas :


								– de valve mécanique ;


								– d’hypokinésies sévères gauches (myocardites et troubles du rythme chroniques) ;


								– de très rares thromboses vasculaires iatrogènes ;


								– de complications coronaires anévrismales de la maladie de Kawasaki ;


								• chez l’adulte en cas :


								– de remplacements valvulaires ;


								– de troubles du rythme auriculaires (flutter ou fibrillation auriculaire) ;


								– de dérivations cavopulmonaires totales ;


								– d’HTAP idiopathique.


								Le traitement anticoagulant est toujours débuté par une héparine, rarement en IV continu, plus souvent par une héparine de bas poids moléculaire (Fraxiparine®, Lovenox® ou Innohep®), puis relayé par les antivitamines K (AVK) (Sintrom®, Previscan®, Coumadine®) qui imposent une surveillance très régulière de l’hémostase afin d’éviter tout sous-dosage (risque de thrombose) ou surdosage (risque hémorragique) des automesures sont désormais possibles chez l’enfant.


								De nouveaux anticoagulants oraux actuellement en développement chez l’adulte, ne justifiant d’aucune surveillance biologique, seront probablement d’un grand intérêt chez l’enfant.


							


							



								Prophylaxie d’Osler


								Les nouvelles recommandations ont limité les indications d’antibiothérapie prophylactique aux patients porteurs de valves mécaniques, aux patients opérés du cœur dans les 6 mois, aux patients ayant une cardiopathie cyanogène et aux patients ayant déjà une endocardite d’Osler.


								Néanmoins, certains cardiopédiatres ont conservé la prophylaxie chez les enfants ayant des shunts ventriculaires ou des valvulopathies du fait d’une littérature ambiguë quant à l’augmentation des cas d’endocartdite depuis le changement des recommandations.


								BIBLIOGRAPHIE


								Thornhill MH, Gibson TB, Cutler E, et al. Antibiotic prophylaxis and incidence of endocarditis before and after the 2007 AHA Recommendations. J Am Coll Cardiol 2018 ; 72 : 2443-54.
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Produits Posologies Surveillance Effets secondaires
Furosémide 0,533 mg/kg/j lonogramme Hyponatrémie
Lasilix” : 15425 mg/m?/j Hypokaliémie
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— comprimés PO :

- Tcp=20mg
- Tcp=40mg
— soluté buvable: 1mL =
10 mg
Spironolactone 2 a3 mg/kglj lonogramme Hyperkaliémie
Aldactone® : 30a 75 mg/m?/j Action retardée Hyponatrémie
comprimés PO : en 1 prise de 48 heures
- 1cp=25mg
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- 1¢cp=100mg
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Antiarythmiques Posologies Surveillance Effets secondaires
Nadolol 25275 mg/m?/j Holter : égalisation des Contre-indications :
Corgard®: en 1ou 2 prises fréquences diurnes et défaillance sinusale, BAV,
comprimésPO: 1 ¢cp = Posologie progressive nocturnes asthme, hypoglycémie
80 mg
Propranolol PO: 254 50 mg/m%j Holter : égalisation des Contre-indications :
Avlocardyl® : en 3 prises fréquences diurnes et défaillance sinusale, BAV,
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Sectral®: en 3 prises fréquences diurnes et défaillance sinusale, BAV,
— comprimés PO : Posologie progressive nocturnes asthme, hypoglycémie
1cp=200mg
- soluté PO : TmL =40 mg
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ampoules IV : 1 mL =2,5mg
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Bétabloquants ASI Posologies Indications Surveillance

Non sélectifs
Propranolol Non 20-50 mg/m?/j Fallot (prévention des | Fréquence cardiaque
Avlocardyl® : 3 prises/j malaises) ECG
comprimés PO : 1 cp =40 mg
Sotalol Non 200 mg/m?/j Troubles du rythme Fréquence cardiaque
Sotalex” : 10u 2 prises/j ECG
comprimés PO : 1 ¢p =80 mg,
160 mg
Nadolol Non 25-75 mg/mé/j Troubles du rythme Fréquence cardiaque
Corgard’ : 10u 2 prises/j ECG
comprimés PO : 1 ¢cp =80 mg
Cardiosélectifs
Acébutolol Oui 100-300 mg/m?/j HTA, angor, troublesdu |  Fréquence cardiaque
Sectral®: 2 ou 3 prises/j rythme ECG
comprimés PO : 1 ¢cp = 200 mg,
400 mg
Bisoprolol Oui Pas d'indication Troubles du rythme Fréquence cardiaque
Detensiel” : pédiatrique ECG
comprimésPO: 1 ¢p =10 mg Utilisation chez le grand

enfant a la dose de 1/4

de comprimé/j

Céliprolol Oui 120 mg/m?/j Troubles du rythme Fréquence cardiaque
Célectol®: 2 ou 3 prises/j ECG
comprimés PO : 1 ¢p =200 mg
Bétabloquant indiqué dans ['insuffisance cardiaque
Bisoprolol Oui 6 mg/m?/j Insuffisance cardiaque | Fréquence cardiaque
Cardensiel”: 2 prises/j ECG
comprimésPO: 1 ¢p =1,25mg,
2,5mg, 5 mg, 10 mg
Carvedilol
Kredex® :
comprimés PO : 1 ¢p =6,25 mg, 6,25 mg/m?/j a doubler
12,5 mg, 25 mg si bien toléré
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Doppler tissulaire au
niveau de I'anneau
mitral permettant de
mesurer I'onde Ea, qu

est normalement
comprise entre 0,1
et 0,2 m/s
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* o Rétrécissement pulmonaire

" Souffle dorsal et sous-
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N coarctation





OEBPS/Images/img89.jpg
o Atrésie tricuspide avec sténose pulmonaire
¢ Anomalie d’Ebstein avec CIA

e Tétralogie de Fallot et atrésie pulmonaire avec CIV

Cyanose a poumons clairs | ——— ) :
y P ¢ CIA + sténose pulmonaire

e \/entricule unique avec sténose pulmonaire
e Défaut septal avec HTAP fixée

® Transposition des gros vaisseaux

Cyanose avec hypervascularisation —_— ; : .
e Retour veineux pulmonaire anormal total bloqué

¢ Retour cave anormal dans I'oreillette gauche

Cyanose sur cceur normal | —» ; b ;
e Fistule artérioveineuse pulmonaire
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L’accentuation de la tension différentielle
augmente la perception des pouls
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Age | VG | VG | Ep. | Ep. |Septum |Septum | VD | Aorte | Aorte | APT | APD
diast. | syst. | diast. | syst. | diast. syst. asc.
NN 20 13 4 6 4 55 12 10 95 8 5
1an 29 18 55 8 55 7 11 15 13,5 11,5 7
5ans 34 22 6,5 10 6,5 8,5 13 18 16,5 14 8,5
10 ans 39 25 75 11,5 75 10 14 21 19,5 17 10
15 ans 46 29 9 13,5 9 11,5 16 25 23,5 20,5 12
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2 DS + 30 mmHg
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confirmée
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Age | Fréquence |[RenV1|RenV6| RV6
+ SV1

NN 140+ 30 <25 < 1,25 <3
1 mois 120 £ 40 <2 <225 <35
5ans 100+ 35 <175 | <250 | <45
15 ans 8525 <1 <250 | <45
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Insuffisance aortique
Insuffisance pulmonaire
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de rétrécissement mitral
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Axe vers — 30°

Pas d’onde Q

Axe QRS vers — 30° avec absence d’onde Q
en AVL et D1 : double discordance
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La sonde placée dans I'ceso-
phage est en regard de
I'oreillette gauche et permet
une trés bonne analyse

des oreillettes et des

valves cardiaques
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Age Systole Diastole
NN 80+ 10 50+ 10
2 ans 100+ 15 60+ 10
5ans 100 £ 15 6010
10 ans 110+ 15 70+ 10
15 ans 120+ 15 80+ 10
18 ans 130+ 15 80£10
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Agénésie des valves Tronc artériel commun
pulmonaires avec anomalie
de la valve troncale
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Dilatation normokinétique
du ventricule droit

e Shunts gauche-droite auriculaires :
— communication interauriculaire
— canal atrioventriculaire partiel
— retour veineux pulmonaire anormal

e Fuites pulmonaires

e Fistule artérioveineuse périphérique

Dilatation normokinétique
du ventricule gauche

e Shunts gauche-droite ventriculaires :
— communication interventriculaire
— canal atrioventriculaire complet
— ventricule unique

e Shunts gauche-droite artériels :
— canal artériel
— fistule aortopulmonaire
— tronc artériel commun
— artere pulmonaire naissant de I'aorte

¢ Fuites aortiques :
— fuites valvulaires
— tunnel aortoventriculaire

e Fuites mitrales

e Fistule artérioveineuse pulmonaire
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