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1. TGV isolé (discordance unique)
2. TGV complète (double discordance) = corrigée congénitalement
____________________________________________________________________
1/ TGV ISOLEE (50% des cas)
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· 5% des malformations cardiaques = 1/3500-5000 naissances
· Aorte ici en avant et à droite de l’artère pulmonaire => d-TGV mais ce terme de devrait pas être utilisé pour décrire cette affection
· FR : 

· Garçon : fille 3 :1

· Mère diabétique

· Mère exposée aux herbicides, antiépileptiques

· 22q11 (Di George= CATCH 22 = Sd cardio-vélo-facial)

· Cette malformation réalise une concordance entre les connexion auriculo-ventriculaire et une discordance simple (ou inversion simple) entre les connexion ventriculo-artériels => On obtient 2 circuits sanguins en parallèles avec le sang non oxygéné du cœur D qui repart en circulation systémique et le sang oxygéné du cœur G qui repart dans le circuit pulmonaire => pour survivre il faut qu’il y ait un minimum de mélange entre les 2 circuits => A travers :

· Le Foramen ovale (shunt bidirectionnel). C’est le mélange auriculaire, donc la taille du foramen ovale qui conditionne la survie et la vitesse de l’apparition de l’hypoxémie et de l’acidose métabolique => important d’avoir cette information en anténatal pour prévoir la naissance dans un centre avec un cardiologue pouvant réaliser un Rashkind et d’avoir un US cardiaque-Doppler à la naissance.
· Le canal artériel => permet un shunt de l’aorte vers les artères pulmonaires => augmente le RV du VG et favorise la passage à travers le FO ou un CIV du sang oxygéné de G à D => on observera la décompensation avec la fermeture du canal artériel après quelques heures ou jours de vie
· Une CIV ou/et CIA

· Avant la naissance la saturation fœtale est quasi normale

· Après la naissance, en l’absence de traitement chirurgical on aura 90% de décès à 1 an avec la majorité des décès en période néonatale
SYMPTÔMES

· Cyanose isolée réfractaire (au test hyperoxique) dans les premières heures de vie
· Respiration normale puis tachypnée dès l’apparition de l’acidose métabolique
· Auscultation normale
· Autres malformations non cardiaques dans 10% des cas

LABO

· Satu basse persistante sous 100% FiO2 (avec PaO2<50 mmHg)
· Rx thorax :

· Normale au début avec cœur en «œuf couché sur le diaphragme»
· Augmentation de la vascularisation pulmonaire avec le temps

· Cardiomégalie (dilatation cœur D sur insuffisance cardiaque D avec le temps)
· US-Doppler cardiaque

· Confirmation du diagnostic 
· Recherche de

· CIV

· Si CIV => recherche de complication par mal position secondaire à CIV sur voies de chasse 

· Gauche (sténose sub pulmonaire dans1/8-1/3 des cas) 

· Droite (sténose sub aortique) avec malformation associée de l’arc aortique (hypoplasie, coarctation, interruption) ou anomalie du retour veineux
· Degré du mélange entre les 2 circuits

· Estimations des pressions ventriculaires et courbure septale

· Origine des coronaires (nécessite parfois une cathéterisation) et anomalies (10-155 des cas)
· ECG normal pour un NNé puis avec le temps montrera une hypertrophie ventriculaire D
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Traitement
En urgence :
· O2 ? => cela dépend car l’O2 va favoriser la fermeture du canal artériel

· Ventilation => Oui mais sans excès de PEEP et Pression positive car distension pulmonaire excessive va augmenter la résistance vasculaire pulmonaire et diminuer le shunt via le CA

· Prostaglandine E1 (10-20 gamma/kg/min) IV pour prévenir la fermeture du canal artériel qui maintient un mélange entre les 2 circulations (et une pression haute dans VG pour éviter son atrophie) CAVE aux EI précoces ou tardifs :

· Apnées => intubation à la naissance 
· Bradycardie

· HypoTA

· Troubles électrolytiques

· T°

· Rash cutané

· Hyperostose (si utilisation au long court)

· Bicarbonates pour traiter les acidoses métaboliques sévères qui risque de compromettre la fonction cardiaque

· L’hypoxémie entraine une acidose métabolique qu’il faut contenir => corriger les hypoglycémies

· Si le foramen ovale est très petit, le nouveau né peut être très très instable malgré une perfusion de PGE1=> Cela nécessite de réaliser un Rashkind (septotomie atriale au ballonnet) en urgence sous contrôle US avec comme but de réaliser une CIA de min 5mm de diamètre
Correction chirurgicale complète :
· La correction complète par « switch artériel de Jatene » est généralement effectuée dans les 2 premières semaines de vie afin d’éviter la perte de masse musculaire du VG (qui travaille contre des pression pulmonaires basses) risquant de rendre dangereux la correction par la suite (VG incapable de supporter des pressions systémiques). 
· Complications :

· Immédiates :

· Risque de décès per opératoire de 2-5%. 

· Obstacle sur la voie pulmonaire (15% des cas) => réintervention

· Fuite aortique (souvent minime et non évolutive)

· Tardive :

· Sténose des coronaires (5% des cas) => surveillance à vie !
[image: image3.png]



· Pour les corrections tardives avec pression VG basse, la masse ventriculaire G est souvent insuffisante pour le post opératoire => on réalise une opération en 2 temps :

1. On réalise 

a. un cerclage de l’artère pulmonaire pour augmenter la résistance et favoriser la reprise de volume musculaire par le VG

b. Une anastomose pour maintenir le flux sanguin pulmonaire

i. Dérivation aorto-pulmonaire (Blalock)

ii. Dérivation cavo-pulmonaire

2. Décerclage et réalisation du switch une fois le VG prêt + fermeture des anastomoses crées

· Si le switch n’st pas possible, d’autres opération existent mais avec de moins bon pronostic à long terme en raison des complications (obstructions, troubles du rythmes, pb coronaires)

· Mustard-Senning pour les TGV isolées
· Rastelli pour les TGV avec CIV

· Etc…

Pronostic :

· Excellent avec 90% de survie à 15 ans mais risque de 

· Mauvaise de capacité  sportive

· Difficultés cognitives

· Risque de réintervention à 10 ans de 6%

· Surveillance 

· 1x/an avec :

· ECG

· US cardiaque

· Epreuve d’effort (surveillance coronaire)

· Vers 6 ans ou avant si Spt: CT coronaire systématique 

TGV simple + CIV

· Si petite CIV => pb similaire à D-TGV + souffle intense para cardiaque G

· Si grosse CIV => mixage de sang important avec

· Souffle holo-systolique 

· Saturation moins basse => cyanose discrète souvent remarquée vers 1 mois de vie lors des pleurs
· Signes d’insuffisance cardiaque avec surcharge lit vasculaire pulmonaire
· Cardiomégalie : pression systolique égale dans les 2 Ventricules, l’aorte et les artères pulmonaires mais la pression dans oreillette G est beaucoup plus haute que celle de l’oreillette D => nécessité de réaliser un Rashkind (dans le 1er mois de vie) pour décomprimer l’oreillette G malgré un mixage en O2 adéquat au niveau Ventriculaire
· Tachypnée, tachycardie, galop

· Mauvaise prise pondérale

· Hépatomégalie

· Surcharge pulmonaire à la Rx de thorax
· ECG avec

· Onde P proéminente

· Hypertrophie Ventriculaire D +/- G avec axe D

· Diagnostic définitif = US cardiaque

Traitement
· Petite CIV => prise en charge similaire à TGV simple 

· Grosse CIV :
· Rashkind (dans le 1er mois de vie) pour décomprimer l’oreillette G malgré un mixage en O2 adéquat au niveau Ventriculaire
· Traitement e l’insuffisance cardiaque :
· Diurétiques
· Digitaliques
· Le traitement correctif (switch) pourrait théoriquement être différé en raison de l’équilibre des pressions à G et D car il n’y aura pas de régression musculaire du VG. Cependant, il n’ y a des risques à différer l’opération :

· HTAP fixée

· Insuffisance cardiaque (vers 1 an)
· Séquelles liées à l’hypoxémie

2/ TGV COMPLETE = TGV CORRIGEE CONGENITALEMENT
· Dans la TGV COMPLETE, il  y a une DOUBLE DISCORDANCE (DOUBLE INVERSION):
· Inversion auriculo-ventriculaire : l’OD est connectée au VG et l’OG au VD

· Inversion ventriculo-artérielle : L’Aorte sort du VD (à gauche de l’artère pulmonaire) et l’artère pulmonaire du VG 
· Cette double inversion rétablit une circulation physiologique du sang qui va désoxygéné aux poumons puis une fois oxygéné passe dans l’aorte. 

· L’aorte est le plus souvent à gauche de l’artère pulmonaire => l-TGV (mais ce terme ne devrait pas être utilisé pour décrire cette malformation)
· Cependant il y a souvent d’autres anomalies associées :

· CIV

· Anomalies type Ebstein du cœur G

· Anomalies des valves auriculo-ventriculaires

· Sténose pulmonaire

· Troubles du rythme :

· BAV complet

· WPW

[image: image4.png]| I’ ] Congenitally
ua /¥ corrected
v ), transposition

of the
great
arteries





Symptômes :

· Si TGV complète + CIV = Spt comme CIV seule

· Si TGV complète et SP et CIV => Spt comme Tétralogie de Fallot

Labo :

· Rx thorax => arc aortique gauche
· Anomalies ECG :

· Onde P anormales

· Onde Q en III, aVR, aVF

Traitement :
· La fermeture de la CIV qui est sur le trajet d’une bande de His anormale entraine un risque important de BAV complet

· Bien que la double anomalie restaure un trajet « physiologique du sang » au final c’est le cœur D qui pompe en systémique et risque de développer à terme une insuffisance => pur prévenir cela la correction nécessite un  « double switch » avec inversion des oreillettes et des gros vaisseaux

