
HAL Id: dumas-04530384
https://dumas.ccsd.cnrs.fr/dumas-04530384

Submitted on 3 Apr 2024

HAL is a multi-disciplinary open access
archive for the deposit and dissemination of sci-
entific research documents, whether they are pub-
lished or not. The documents may come from
teaching and research institutions in France or
abroad, or from public or private research centers.

L’archive ouverte pluridisciplinaire HAL, est
destinée au dépôt et à la diffusion de documents
scientifiques de niveau recherche, publiés ou non,
émanant des établissements d’enseignement et de
recherche français ou étrangers, des laboratoires
publics ou privés.

Le ventricule unique, bibliographie et création d’un
modèle animal expérimental de circulation de Fontan

hybride
Marine Dhunputh

To cite this version:
Marine Dhunputh. Le ventricule unique, bibliographie et création d’un modèle animal expérimental
de circulation de Fontan hybride. Médecine vétérinaire et santé animale. 2021. �dumas-04530384�

https://dumas.ccsd.cnrs.fr/dumas-04530384
https://hal.archives-ouvertes.fr


               
  
 
 
ANNEE 2021 THESE : 2021 – TOU 3 – 4030  
  

LE VENTRICULE UNIQUE, BIBLIOGRAPHIE ET 
CREATION D'UN MODELE ANIMAL EXPERIMENTAL 

DE CIRCULATION DE FONTAN HYBRIDE 
_________________ 

 
THESE  

pour obtenir le titre de 
DOCTEUR VETERINAIRE 

 
DIPLOME D’ETAT 

 
présentée et soutenue publiquement 

devant l’Université Paul-Sabatier de Toulouse 
 

par  
 
 

DHUNPUTH Marine  
Née le 22/06/1996 à SAINT-DENIS (974) 

 

Directrice de thèse : Mme Armelle DIQUELOU 
___________ 

 
JURY 

 
 

PRESIDENT : 
M. Giovanni MOGICATO 

 
Professeur à l’Ecole Nationale Vétérinaire de TOULOUSE 

 
 
ASSESSEURES :  
Mme Armelle DIQUELOU          Professeure à l’Ecole Nationale Vétérinaire de TOULOUSE 

Mme Aude FERRAN      Maître de Conférences à l’Ecole Nationale Vétérinaire de TOULOUSE 

 

MEMBRE INVITE : 

M. Pierre MENAUT    Praticien au centre hospitalier AQUIVET, (ECVIM - Cardiology) 

 

     



2 
 

  



 

                             Mise à jour au  01/09/2021                                                                                                                                

                                                     
 

Ministère de l'Agriculture et de l’Alimentation  

ECOLE NATIONALE VETERINAIRE DE TOULOUSE 
 

             Directeur : Professeur Pierre SANS   

 

PROFESSEURS CLASSE EXCEPTIONNELLE  

 

M. BERTAGNOLI Stéphane, Pathologie infectieuse 

M. BOUSQUET-MELOU Alain, Pharmacologie – Thérapeutique 

M.      BRUGERE Hubert, Hygiène et Industrie des aliments d'Origine animale 

Mme CHASTANT-MAILLARD Sylvie, Pathologie de la Reproduction 

M. CONCORDET Didier, Mathématiques, Statistiques, Modélisation  

M DELVERDIER Maxence, Anatomie Pathologique 

M. ENJALBERT Francis, Alimentation 

Mme  GAYRARD-TROY Véronique, Physiologie de la Reproduction, Endocrinologie 

Mme  HAGEN-PICARD, Nicole, Pathologie de la reproduction 

M.      MEYER Gilles, Pathologie des ruminants 

M. SCHELCHER François, Pathologie médicale du Bétail et des Animaux de Basse-cour 

Mme  TRUMEL Catherine, Biologie Médicale Animale et Comparée 
 
 

PROFESSEURS 1° CLASSE 

 

M. BAILLY Jean-Denis, Hygiène et Industrie des aliments 

Mme BOURGES-ABELLA Nathalie, Histologie, Anatomie pathologique 

Mme  CADIERGUES Marie-Christine, Dermatologie Vétérinaire 

M. DUCOS Alain, Zootechnie 

M. FOUCRAS Gilles, Pathologie des ruminants 

M       GUERIN Jean-Luc, Aviculture et pathologie aviaire 

M. JACQUIET Philippe, Parasitologie et Maladies Parasitaires 

Mme LACROUX Caroline, Anatomie Pathologique, animaux d’élevage 

Mme  LETRON-RAYMOND Isabelle, Anatomie pathologique 

M       LEFEBVRE Hervé, Physiologie et Thérapeutique  

M.      MAILLARD Renaud, Pathologie des Ruminants 
 

PROFESSEURS 2° CLASSE 

 

Mme BOULLIER Séverine, Immunologie générale et médicale 

M. CORBIERE Fabien, Pathologie des ruminants 

Mme DIQUELOU Armelle, Pathologie médicale des Equidés et des Carnivores 

M. GUERRE Philippe, Pharmacie et Toxicologie 

Mme MEYNADIER Annabelle, Alimentation animale 

M. MOGICATO Giovanni, Anatomie, Imagerie médicale 

Mme  PAUL Mathilde, Epidémiologie, gestion de la santé des élevages avicoles  

M. RABOISSON Didier, Médecine de population et Économie de la santé animale 
 

PROFESSEURS CERTIFIES DE L'ENSEIGNEMENT AGRICOLE 

 

Mme  MICHAUD Françoise, Professeur d'Anglais 

M SEVERAC Benoît, Professeur d'Anglais 
 

MAITRES DE CONFERENCES HORS CLASSE 

 

M. BERGONIER Dominique, Pathologie de la Reproduction 



 

                             Mise à jour au  01/09/2021                                                                                                                                

Mme CAMUS Christelle, Biologie cellulaire et moléculaire  

M. JAEG Jean-Philippe, Pharmacie et Toxicologie 

M.      LYAZRHI Faouzi, Statistiques biologiques et Mathématiques 

M.      MATHON Didier, Pathologie chirurgicale 

Mme PALIERNE Sophie, Chirurgie des animaux de compagnie 

Mme PRIYMENKO Nathalie, Alimentation 

M. VOLMER Romain, Microbiologie et Infectiologie 
 

MAITRES DE CONFERENCES (classe normale) 

 

M. ASIMUS Erik, Pathologie chirurgicale 

Mme BRET Lydie, Physique et Chimie biologiques et médicales 

Mme BIBBAL Delphine, Hygiène et Industrie des Denrées alimentaires d'Origine animale 

Mme  BOUHSIRA Emilie, Parasitologie, maladies parasitaires 

M. CARTIAUX Benjamin, Anatomie-Imagerie médicale 

M. CONCHOU Fabrice, Imagerie médicale 

Mme  DANIELS Hélène, Immunologie- Bactériologie-Pathologie infectieuse 

Mme  DAVID Laure, Hygiène et Industrie des aliments 

M. DIDIMO IMAZAKI Pedro, Hygiène et Industrie des aliments 

M.      DOUET Jean-Yves, Ophtalmologie vétérinaire et comparée 

Mme  FERRAN Aude, Physiologie 

Mme  GRANAT Fanny, Biologie médicale animale 

Mme  JOURDAN Géraldine, Anesthésie – Analgésie 

M. JOUSSERAND Nicolas, Médecine interne des animaux de compagnie 

Mme  LALLEMAND Elodie, Chirurgie des Equidés 

Mme  LAVOUE Rachel, Médecine Interne 

M. LE LOC’H Guillaume, Médecine zoologique et santé de la faune sauvage 

M.      LIENARD Emmanuel, Parasitologie et maladies parasitaires 

Mme MEYNAUD-COLLARD Patricia, Pathologie Chirurgicale 

Mme MILA Hanna, Elevage des carnivores domestiques 

M. NOUVEL Laurent, Pathologie de la reproduction  

M. VERGNE Timothée, Santé publique vétérinaire – Maladies animales règlementées 

Mme WARET-SZKUTA Agnès, Production et pathologie porcine 
 

CHARGES D’ENSEIGNEMENT CONTRACTUELS 

 

Mme  CHARTIER Camille, Nouveaux animaux de compagnie 

M. FERCHIOU Ahmed, Economie, production animale 

Mme  MANTELLI Morgane, Médecine interne 

Mme  MAURIN Claire, Nouveau animaux de compagnie 

Mme  TOUSSAINT Marion, Pathologie des équidés 
 

ENSEIGNANT DE PREMIERE ANNEE COMMUNE AUX ETUDES VETERINAIRES 

 

M.     AUFFRET Jérémy, Physique-Chimie 

Mme GAUCHARD Cécile, Biologie-écologie-santé 
 

ASSISTANTS D'ENSEIGNEMENT ET DE RECHERCHE CONTRACTUELS 

 

M BESSIERE Pierre, Microbiologie infectiologie 

Mme BLONDEL Margaux, Chirurgie des animaux de compagnie 

M. COMBARROS-GARCIA Daniel, Dermatologie vétérinaire 

M. GAIDE Nicolas, Histologie, Anatomie Pathologique 

M. LESUEUR Jérémy, Gestion de la santé des ruminants – Médecine collective de précision 

M. TOUITOU Florian, Alimentation animale 
 
 
 



5 
 

Remerciements  

 

A Monsieur le président du jury Giovanni Mogicato 

Professeur à l’Ecole Nationale Vétérinaire de Toulouse. 

Anatomie 

Pour m’avoir fait l’honneur d’accepter la présidence de mon jury de thèse. Sincères 

remerciements.  

 

A Madame la Professeure Armelle Diquélou 

Professeure à l’Ecole Nationale Vétérinaire de Toulouse. 

Médecine interne  

Pour avoir encadré cette thèse et m’avoir accompagnée tout au long de ce travail. Veuillez 

recevoir mes remerciements les plus cordiaux.  

 

A Madame la Professeure Aude Ferran  

Maître de conférences à l’Ecole Nationale vétérinaire de Toulouse. 

Physiologie  

Pour sa participation bienveillante à ce jury de thèse. Sincères remerciements.   

 

Au Docteur Pierre Menaut  

Praticien au centre hospitalier AQUIVET, Spécialiste en cardiologie vétérinaire (ECVIM -

Cardiology) 

Cardiologie  

Pour son soutien indéfectible depuis le départ. Mes hommages les plus respectueux.  

 

A l’équipe de l’Institut de Rythmologie et de Modélisation Cardiaque (LYRIC) de 

Bordeaux 

Pour m’avoir fait participer à ce projet et m’avoir accompagnée avec bienveillance et 

pédagogie. Mes remerciements chaleureux.  

 

  



6 
 

 

  



7 
 

Table des matières  

Remerciements ........................................................................................................................... 5 

Table des figures ...................................................................................................................... 10 

Table des tableaux .................................................................................................................... 15 

Abréviations ............................................................................................................................. 16 

Introduction .............................................................................................................................. 17 

1) Embryologie cardiaque et ventricule unique .................................................................... 18 

A - Embryologie cardiaque ................................................................................................... 18 

a) Mise en place de l’ébauche cardiaque ....................................................................... 18 

1- Formation et mise en place du tube cardiaque ....................................................... 18 

2- La loop (ou boucle cardiaque) : latéralisation gauche/droite ................................. 21 

3- Convergence : alignement et croissance des cavités cardiaques............................ 24 

4- Wedging : développement de la voie d’éjection .................................................... 25 

b) Septation auriculaire et ventriculaire ......................................................................... 26 

B - Ventricule unique et malformations cardiaques associées chez l’humain...................... 33 

a) Atrésie tricuspide ....................................................................................................... 37 

b) Ventricule à double entrée ......................................................................................... 39 

c) Hypoplasie du cœur gauche ....................................................................................... 41 

d) Diagnostic des cardiopathies ..................................................................................... 42 

C- Ventricule unique chez les animaux ................................................................................ 44 

a) Atrésie tricuspide ....................................................................................................... 44 

b) Ventricule à double entrée ......................................................................................... 48 

c) Hypoplasie du cœur gauche ....................................................................................... 51 

d) Autres cas de ventricule unique ................................................................................. 55 

e) Prise en charge chirurgicale des ventricules uniques ................................................ 57 

2) Intervention de Fontan et modèles animaux ..................................................................... 60 

A - L’intervention de Fontan ................................................................................................ 60 



8 
 

a) Origine et évolution historique .................................................................................. 60 

b) Réalisation chirurgicale ............................................................................................. 62 

1- Première étape ........................................................................................................ 64 

2- Deuxième étape ...................................................................................................... 66 

3- Palliation définitive ................................................................................................ 68 

c) Survie et complications ............................................................................................. 70 

d) Traitements médicaux et chirurgicaux ...................................................................... 77 

e) Suivi post-opératoire .................................................................................................. 79 

B- Les modèles animaux dans les expériences de Fontan .................................................... 80 

a) Modèle canin ............................................................................................................. 81 

b) Modèle porcin ............................................................................................................ 86 

c) Modèle ovin ............................................................................................................... 92 

3) Expériences : du modèle aigu au modèle semi-chronique ................................................ 98 

A- Modèles aigus ............................................................................................................ 98 

a) Rationnel du projet .................................................................................................... 98 

b) Matériel et méthode ................................................................................................... 99 

1- Modèle animal ....................................................................................................... 99 

2- Mesures réalisées ................................................................................................... 99 

3- Intervention chirurgicale ........................................................................................ 99 

c) Résultats ................................................................................................................... 102 

1- Survie des animaux et succès de la méthode chirurgicale ................................... 102 

2- Résultats hémodynamiques .................................................................................. 106 

3- Résultats de l’ECG ............................................................................................... 109 

4- Résultats de la saturation en oxygène .................................................................. 111 

B- Modèles semi-chroniques : étude de faisabilité du projet ....................................... 112 

a) Rationnel du projet .................................................................................................. 112 

b) Matériel et méthode ................................................................................................. 112 



9 
 

c) Résultats ................................................................................................................... 114 

C- Discussion globale ................................................................................................... 115 

a) Intérêt des modèles animaux ................................................................................... 115 

b) Préparation du protocole et adaptation de la technique chirurgicale ....................... 121 

c) Intérêt du modèle présenté ....................................................................................... 124 

d) Intérêt d’un vétérinaire sur l’expérience .................................................................. 127 

Conclusion .............................................................................................................................. 129 

Références .............................................................................................................................. 130 

 

  



10 
 

Table des figures  

 

Figure 1 : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 17 jours (lors de 

la gastrulation) (Houyel 2009) ................................................................................................. 18 

Figure 2 : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 19 jours (lors de 

la formation des ébauches cardiaques) (Houyel 2009) ............................................................ 19 

Figure 3a : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à moins de 22 

jours (lors de la formation des tubes endocardiques) (Catala 2004) ; 3b : Croissant cardiaque 

(Houyel 2014) .......................................................................................................................... 19 

Figure 4 a : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 23 jours  

(Catala 2004) 4 b : tube cardiaque primitif (Houyel 2009). ..................................................... 20 

Figure 5 : Inflexion du tube cardiaque lors de la loop  (Langman, Sadler 2000) ..................... 21 

Figures 6a et b : Cœur d’embryon de 5 mm (environ 28 jours) (Langman, Sadler 2000) ....... 22 

Figure 7 : Coupe frontale d’un cœur d’embryon de 30 jours (Langman, Sadler 2000) ........... 23 

Figure 8 : Devenir du futur cœur selon les différents champs (Houyel 2009) ......................... 23 

Figure 9 : La convergence (Houyel 2014)................................................................................ 24 

Figure 10 : Les différentes étapes du développement cardiaque (Houyel 2014) ..................... 25 

Figure 11 : Mécanisme de la septation auriculaire (Houyel, 2009) ......................................... 27 

Figure 12 : Le cloisonnement inter-atrial (Mogicato, 2008) .................................................... 27 

Figure 13 : Formation des bourgeons endocardiques et des valves auriculo-ventriculaires 

(Houyel 2020) .......................................................................................................................... 28 

Figure 14 : Développement du septum interventriculaire primitif (Houyel, 2020) ................. 29 

Figure 15 : Représentation schématique du remodelage de la jonction interventriculaire 

primitive (Houyel, 2014). ......................................................................................................... 30 

Figure 16 : Cloisonnement aortico-pulmonaire (Mogicato 2008) ........................................... 31 

Figure 17 : Ventricule unique anatomique (comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 

2013) ......................................................................................................................................... 34 

Figure 18 : Atrésie tricuspide (comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 2013) .. 37 

Figure 19 :  Hippocratisme digital (d’après https://www.msdmanuals.com/fr/accueil/troubles-

pulmonaires-et-des-voies-a%C3%A9riennes/sympt%C3%B4mes-des-maladies-

respiratoires/hippocratisme) ..................................................................................................... 38 

Figure 20 : Combinaison des ventricules à double entrée (Cook, Anderson 2006) ................. 39 

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698732
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698732
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698733
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698733
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698734
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698734
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698734
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698735
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698735
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698736
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698738
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698739
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698740
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698742
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698744
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698744
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698745
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698746
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698746
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698750
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698750
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698750
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698751


11 
 

Figure 21 : Ventricule gauche à double entrée avec transposition des gros vaisseaux 

(comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 2013) .................................................. 40 

Figure 22 : Hypoplasie du cœur gauche (S. Di Filippo 2010) ................................................. 42 

Figure 23 : Aspect échocardiographique d’une atrésie de tricuspide (tête de flèche) (S. Di 

Filippo 2010) ............................................................................................................................ 43 

Figure 24 : Aspect échocardiographique d’un ventricule à double entrée (S. Di Filippo 2010)

 .................................................................................................................................................. 43 

Figure 25 : IRM cardiaque chez une fille de 16 ans présentant une atrésie tricuspide avec un 

ventricule droit hypoplasique (de Lange. 2020) ....................................................................... 43 

Figures 26a et b : Echographie d’une atrésie tricuspide associée à un VDDI chez un cheval 

(Kohnken et al. 2018) ............................................................................................................... 45 

Figure 27 : Atrésie tricuspide vue de l'oreillette gauche morphologique (Kohnken et al. 2018)

 .................................................................................................................................................. 45 

Figure 29 : Large persistance du foramen ovale (F.O.), oreillette droite élargie et atrésie de la 

valve tricuspide (x) (Rooney, Franks 1964) ............................................................................. 46 

Figure 28 : Oreillette droite vue dans son aspect dorsal (Meurs et al. 1997) ........................... 46 

Figure 30 : Diagramme du flux sanguin dans les cœurs des poulains atteints d’atrésie tricuspide 

(Rooney, Franks 1964) ............................................................................................................. 47 

Figure 31 : Echocardiographie d’un ventricule à double entrée chez un cheval (Sedacca et al. 

2010) ......................................................................................................................................... 49 

Figure 32 : Diagramme du cœur malformé incluant la direction du flux sanguin à travers les 

différentes chambres (Zamora et al. 1985) ............................................................................... 50 

Figures 33a et b : Echocardiographie d’un ventricule à double entrée chez un bovin (HAGIO et 

al. 1989) .................................................................................................................................... 50 

Figure 35 : Hypoplasie du ventricule gauche (flèche) (Silva-Krott, Wilkinson 1991) ............ 52 

Figures 34a et b : Echocardiographie et autopsie d’un cœur gauche hypoplasié chez un bovin 

(Newhard et al. 2017) ............................................................................................................... 52 

Figure 36 : Illustration des anomalies intracardiaques observées à l’examen nécropsique 

(Lemberger et al. 2004). ........................................................................................................... 53 

Figure 37 : Diagramme indiquant les principales anomalies du cœur et de la circulation 

sanguine (Tadmor et al. 1983) .................................................................................................. 54 

Figure 38 : Echographie d’une hypoplasie du ventricule droit chez un cheval (Krüger et al. 

2016) ......................................................................................................................................... 55 

Figure 39 : Vue exposée de l'oreillette et du ventricule droits (Physick-Sheard et al. 1985) .. 56 

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698753
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698754
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698754
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698755
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698755
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698756
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698756
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698758
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698758
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698759
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698759
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698760
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698761
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698761
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698762
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698762
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698763
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698763
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698764
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698764
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698765
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698766
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698766
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698767
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698767
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698768
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698768
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698769
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698769
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698770


12 
 

Figure 40 : Coeur de veau - Rendu du plan frontal modifié avec anomalies cardiaques (Lee et 

al. 2002) .................................................................................................................................... 56 

Figure 41 : Tracé en dérivation aVF, enregistré sur le papier à la vitesse de 25 mm/sec durant 

une phase d’excitation (Button at al. 1978). ............................................................................. 57 

Figure 42 : ECG à l’admission (DII) (Robertson et al. 1999) ). .............................................. 58 

Figure 43 : Photographie de l’examen nécropsique montrant le conduit de Dacron (Robertson 

et al. 1999) ................................................................................................................................ 58 

Figure 44 : ECG 7 jours post-opératoire (DII) (Robertson et al. 1999) ................................... 58 

Figure 45 : Première intervention de Fontan (Fontan, Baudet 1971) ....................................... 61 

Figure 46 : Comparaison de l’anatomie du Fontan originel (1) (VCS connectée à APD et OD 

au TP) avec celle d’une procédure de Fontan modifié (connexion OD-APD uniquement) 

(Fredenburg et al. 2011) ........................................................................................................... 62 

Figure 47 : Les différentes opérations avant l’intervention de Fontan. A. Cerclage de l’artère 

pulmonaire. B. Anastomose systémicopulmonaire (S. Di Filippo 2010) ................................. 65 

Figure 48 : Procédure de Norwood : reconstruction de l’aorte ascendante avec le tronc 

pulmonaire et établissement du flux pulmonaire par un shunt aortopulmonaire (Norwood 

classique) (S. Di Filippo 2010) ................................................................................................ 66 

Figure 49 : Anastomose cavo-pulmonaire de Glenn bidirectionnel (premier temps de la 

dérivation cavo-pulmonaire de type Fontan) (S. Di Filippo 2010) .......................................... 66 

Figure 50 : Intervention d’Hemi-Fontan modifiée ou Fontan partiel (Talwar et al. 2014) ...... 67 

Figure 51 : Les différents types de conduits (Fredenburg et al. 2011) ..................................... 69 

Figure 52 : Survie globale en fonction du type de procédure de Fontan (Pundi et al. 2015) ... 71 

Figure 53 : Impact de l'ère chirurgicale sur la survie sans transplantation (Kutty et al. 2020) 72 

Figure 54 : Shunt droit-gauche chez un garçon de 16 ans ayant subi une intervention de Fontan 

pour cœur gauche hypoplasique (Khanna et al. 2012). ............................................................ 73 

Figure 55 : Embolie pulmonaire chez une femme de 25 ans ayant subi une intervention de 

Fontan (Khanna et al. 2012). .................................................................................................... 74 

Figure 56 : Tachycardie par réentrée intranodale chez un adulte après l'opération de Fontan 

(Rodriguez, Book 2020) ........................................................................................................... 75 

Figure 57 : Enfant de 9 ans avec une cardiopathie congénitale complexe 6 ans après 

l'intervention de Fontan (Khanna et al. 2012) .......................................................................... 76 

Figure 58 : Flutter atriaux spontanés après la simulation de l'opération de Fontan modifiée  

(Gandhi et al. 1997) .................................................................................................................. 82 

Figure 59 : Schéma d'un modèle canin avec une opération de type Fontan (Wu et al. 2020) . 82 

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698771
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698771
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698772
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698772
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698774
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698774
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698776
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698777
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698777
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698777
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698779
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698779
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698779
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698780
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698780
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698781
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698783
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698784
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698785
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698785
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698786
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698786
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698787
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698787
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698788
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698788
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698789
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698789
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698790


13 
 

Figure 60 : Images représentatives d'échocardiographie de cœurs de chiens dans le groupe 

témoin et le groupe Fontan (Wu et al. 2020). ........................................................................... 83 

Figure 61 : Le modèle de l’opération de Fontan (Haneda et al. 1993)..................................... 84 

Figure 62 : Représentation schématique du modèle expérimental (Szabó et al. 2003)............ 85 

Figure 63 : Préparation opératoire (Randsbaek et al. 1996) ..................................................... 86 

Figure 64 : Représentation schématique de la réalisation de la DCPT (Kanakis et al. 2011) .. 87 

Figure 65 : Spécimen de biopsie pulmonaire après l'établissement d'une connexion cavo-

pulmonaire totale (Kanakis et al. 2011). .................................................................................. 88 

Figure 66 : Schéma (A) et image (B) du modèle de Fontan défaillant chez le porc avec assistance 

Impella® (Zhu et al. 2015) ....................................................................................................... 89 

Figure 67 : Modèle de ventricule unique porcin créé par septectomie auriculaire,  valvectomie 

tricuspide et interruption du flux sanguin pulmonaire antérograde (Peer et al. 2018) ............. 90 

Figure 68 : Configuration finale après la connexion cavo-pulmonaire inférieure (Corno et al. 

2010). ........................................................................................................................................ 91 

Figure 69 : Modèle expérimental d’évaluation des paramètres hémodynamiques (Myers et al. 

2010) ......................................................................................................................................... 92 

Figures 70a et b : Illustration du modèle animal de DCPT pour imiter une circulation de Fontan 

défaillante (Wang et al. 2014) .................................................................................................. 93 

Figure 71 : Vues schématiques montrant chaque étape de la procédure (Metton et al. 2011) . 94 

Figure 72 : Les étapes de l'achèvement de la circulation de Fontan par transcathétérisation 

(Metton et al. 2011) .................................................................................................................. 94 

Figure 73 : Prototype de conduit extracardiaque valvé (Zhou et al. 2019) .............................. 95 

Figure 74 : Le circuit d'assistance cavopulmonaire (ACP) AvalonElite® ® basé sur une canule 

double (DLC) (Zhou et al. 2019) ............................................................................................. 96 

Figure 75 : Prototype de modèle de Fontan (Van Puyvelde et al. 2019) ................................. 97 

Figures 76a et b : Montage chirurgical avant (a) et après (b) l’étape de dérivation cavo-

pulmonaire partielle. Réalisé d’après les illustrations de Anon et al. .................................... 100 

Figure 77 : Totalisation de la dérivation cavo-pulmonaire. Réalisé d’après les illustrations de 

Anon et al. .............................................................................................................................. 101 

Figure 78 : Pourcentage de brebis décédées en fonction du temps opératoire ....................... 102 

Figure 79 : Tube de Contegra® de 14 mm de diamètre (brebis n°7) (illustration originale) . 103 

Figure 80 : Montage de DCPP (brebis n°9) (illustration originale) ....................................... 104 

Figure 81 : Contrôle par angiographie de la DCPP (brebis n°7) (illustration originale) ....... 104 

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698791
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698791
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698792
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698793
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698794
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698795
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698796
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698796
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698798
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698798
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698799
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698799
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698800
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698800
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698801
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698801
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698802
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698804
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698805
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698805
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698806
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698807
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698807
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698808
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698808
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698810
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698812


14 
 

Figure 82 : Perforation de la membrane de Gore-Tex®, contrôle angiographique (brebis n°9) 

(illustration originale) ............................................................................................................. 105 

Figure 83 : Mise en place du stent, contrôle angiographique (brebis n°7) (illustration originale)

 ................................................................................................................................................ 105 

Figure 84 : Surveillance des paramètres à l’aide des moniteurs Passport 2 et Life-Sense LSI-8R 

(illustration originale) ............................................................................................................. 106 

Figure 85 : Mesure de la pression artérielle centrale (sytolique/moyenne/diastolique) et cathéter 

veineux central fémoral (brebis n°7) (illustration originale) .................................................. 106 

Figure 86 : Mesure de la PVC grâce au cathéter placé dans la veine jugulaire droite (brebis n°7) 

(illustration originale) ............................................................................................................. 106 

Figure 87 : Evolution de la FC en fonction du temps opératoire (en bpm) ............................ 107 

Figure 88 : Evolution de la PAS en fonction du temps opératoire (en mmHg) ..................... 108 

Figure 89 : Evolution de la PVC en fonction du temps opératoire (en mmHg) ..................... 109 

Figure 90 : Monitoring ECG de la brebis n°7 avant l’intervention (illustration originale) ... 110 

Figure 91 : Monitoring ECG de la brebis n°7 après achèvement de la DCPT (illustration 

originale) ................................................................................................................................ 110 

Figure 92 : Evolution de la saturation en oxygène en fonction du temps opératoire (en %) . 111 

Figure 93 : Schéma expérimental du modèle semi-chronique (illustration originale) ........... 113 

Figure 94 : Mise en place du drain thoracique sur le modèle semi-chronique (illustration 

originale) ................................................................................................................................ 114 

 

  

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698813
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698813
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698814
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698814
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698815
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698815
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698816
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698816
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698817
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698817
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698821
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698822
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698822
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698824


15 
 

Table des tableaux  

Tableau 1 : Origine et devenir des cellules myocardiques (Houyel 2009) .............................. 23 

Tableau 2 : Classification des cœurs fonctionnellement uniques (Bensemlali 2018) .............. 35 

Tableau 3 : Les variations morphologiques du ventricule à double entrée (Gatzoulis et al. 2010)

 .................................................................................................................................................. 40 

Tableau 4 : Ventricules uniques fonctionnels nécessitant une chirurgie de type Fontan pour la 

palliation (Kaulitz 2005) .......................................................................................................... 60 

Tableau 5 : Les dix commandements de Choussa (Stern 2010) .............................................. 63 

Tableau 6 : Principales complications d’une intervention de Fontan (Fredenburg et al. 2011).

 .................................................................................................................................................. 74 

Tableau 7 : Considérations sur le traitement en fonction du type de Fontan défaillant. Reproduit 

avec la permission de Book et al  (Rodriguez, Book 2020) ..................................................... 77 

Tableau 8 : Critères de réinterventions et options thérapeutiques (Sekarski et al. 2006) ........ 78 

Tableau 9 : Examen clinique en fonction de la tolérance du patient à l’opération de Fontan. 

Reproduction d’après Sekarski et al. (2006) ............................................................................ 79 

Tableau 10 : Moment et cause du décès des brebis lors des différentes expériences ............ 102 

 

  

file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698826
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698828
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698828
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698829
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698829
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698830
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698832
file:///C:/Users/marin/Desktop/Thèse/Reproduction%20de%20la%20pathologie%20de%20Fontan%20sur%20modèle%20animal/Word/Thèse%2024.08.21.docx%23_Toc80698832


16 
 

Abréviations 

AP : artère pulmonaire  

APD : artère pulmonaire droite  
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VGDE : ventricule gauche à double entrée  
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Introduction  

  

 Le cœur (Cor) se définit comme l’organe central de l’appareil circulatoire ; il est le 

moteur de la circulation sanguine. Chez les Mammifères et les Oiseaux, un cloisonnement 

intracardiaque longitudinal complet subdivise le cœur en deux compartiments, totalement 

séparés l’un de l’autre après la naissance. En revanche, chez les Poissons ou les Reptiles autres 

que les Crocodiliens, ce cloisonnement ventriculaire n’est pas présent formant ainsi un 

ventricule unique. Ce terme renvoie à un concept physiopathologique dans lequel un seul 

ventricule fonctionnel assure en parallèle à la fois le débit pulmonaire et le débit aortique 

systémique. Si chez certaines espèces cette conformation est parfaitement physiologique, en 

revanche, chez l’être humain, elle est le fruit de malformations congénitales délétères. En 

effet, il existe des anomalies lors du développement embryonnaire empêchant un cloisonnement 

complet des cœurs gauche et droit et engendrant des signes cliniques majeurs chez les 

nourrissons, pouvant aller jusqu’au décès. Ces malformations cardiaques regroupent 

notamment l’atrésie tricuspide, le ventricule à double entrée ou encore l’hypoplasie du 

cœur gauche, et restent peu fréquentes. Toutefois, il est également fait mention de telles 

anomalies dans le règne animal notamment chez les bovidés, les équidés ou encore les canidés 

où elles ne sont que très occasionnellement prises en charge.  

 

 Afin de pallier ces dysfonctionnements majeurs, il peut être est réalisée une opération 

dite de « Fontan » qui consiste à dévier une partie du sang de la circulation systémique 

directement vers les poumons, en shuntant la partie droite du cœur. Néanmoins, cette technique 

s’accompagne de complications majeures dont la maîtrise reste imparfaite de nos jours. 

L’intérêt du modèle animal pour une telle manipulation prend tout son sens : d’une part, il 

permet d’étudier les modifications hémodynamiques qui surviennent immédiatement après 

l’opération mais également les répercussions multi-organiques à plus long terme, contribuant 

au phénomène de « Fontan défaillant ». Cependant, du fait de la complexité de la technique 

chirurgicale, les modèles animaux de circulation de Fontan notamment les modèles semi-

chroniques et chroniques, excédant trois semaines de vie, restent peu nombreux à ce jour. 

Il existe donc un besoin clinique croissant de disposer d'un modèle animal de « Fontan 

défaillant » chronique afin d’étudier l'efficacité des dispositifs d'assistance et les différentes 

stratégies de soutien mécanique pouvant être mises en œuvre. 
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1) Embryologie cardiaque et ventricule 

unique  

 

A - Embryologie cardiaque  

 

a) Mise en place de l’ébauche cardiaque 

 

1- Formation et mise en place du tube cardiaque 

 

 La morphogenèse cardiaque débute à 15 jours de vie intra-utérine par la formation du 

tube cardiaque primitif et s’achève avec la pénétration des coronaires dans l’aorte autour de 50-

60 jours de vie intra-utérine. Le cœur est le premier organe fonctionnel de l’embryon et le 

développement des premiers vaisseaux sanguins correspond au moment où il ne peut plus se 

nourrir par simple diffusion (Houyel 2014 ; Langman, Sadler 2000)  

A la fin de la 2ème semaine de vie intra-utérine, l’embryon est constitué de deux populations 

cellulaires nommées épiblaste et hypoblaste, situées de part et d’autre de la ligne primitive 

(épaississement du disque embryonnaire au niveau de la ligne médiane, le long de l'axe céphalo-

caudal). 

 

Lors de la gastrulation, le 

mésoderme cardiaque se met en 

place : les cellules de 

l’épiblaste se dirigent vers la 

ligne primitive et par 

invagination se différencient en 

ectoderme, mésoderme et 

endoderme (Figure 1). La ligne primitive régresse au profit de la notochorde. A l’issue de ce 

processus, les axes embryonnaires sont déjà préétablis en particulier l’axe droit-gauche 

(latéralisation).  

 

 

Figure 1 : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 17 jours (lors de la 
gastrulation) (Houyel 2009)  

1. Noeud primitif ; 2. ligne primitive ; 3. ectoderme ; 4. mésoderme ; 5. hypoblaste  
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Les cellules du mésoderme se différencient ensuite en cellules prémyocardiques et les cellules 

préendocardiques (cellules cardiaques) en réponse à des signaux d’induction venant de 

l’endoderme (Houyel 2014 ; Mogicato 2008). Ces cellules se mettent à proliférer et se disposent 

en amas cellulaires isolés que l’on appelle amas cellulaires angioformateurs (Langman, Sadler 

2000) (Figure 2).  

Au début, les amas cellulaires sont 

situés dans les parties latérales de 

l’embryon mais ils se multiplient 

activement en direction céphalique. A 

ce stade, l’ébauche cardiaque est 

constituée, de façon fugace, de deux 

vaisseaux parallèles appelés les tubes 

endocardiques. Ces derniers sont 

issus de la fusion des amas 

angioformateurs et sont réunis par 

un pont antérieur, formant le 

croissant cardiaque ou plaque cardiogénique (Figures 3a et b). 

    

 

   

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 2 : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 19 jours (lors 
de la formation des ébauches cardiaques) (Houyel 2009) 

3. ectoderme ; 6. plaque neurale ; 7. mésoderme somatique ; 8. notochorde ; 9. mésoderme 
splanchnique ; 10. endoderme ; 11. cellules prémyocardiques ; 12. cellules préendocardiques 

Figure 3a : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à moins de 22 jours (lors de la formation des tubes 
endocardiques) (Catala 2004) ; 3b : Croissant cardiaque (Houyel 2014) 
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 Suite au développement de l’encéphale, cette ébauche subit très vite une rotation 

d’environ 180° autour de son axe transversal et se trouve alors reportée au niveau de la face 

ventrale de l’intestin crânial. Les deux tubes endocardiques sont d’ores et déjà parcourus par 

des contractions rythmiques dues à l’activité d’une couche de myocytes particuliers. Ils 

présentent également un développement différentiel, avec des parties rétrécies côtoyant des 

dilatations, donnant lieu à l’apparition du primordium du sinus veineux (Primordium sinus 

venosi), du primordium de l’atrium (Primordium atriale) et du primordium ventriculaire 

endocardique (Primordium ventriculare endocardiale). La progression des plis latéraux des 

tubes endocardiques conduit à la fusion ventrale de ces derniers dans le sens crânio-caudal, 

produisant ainsi le cœur tubulaire simple (Cor tubulare simplex). Au cours de son 

développement, le tube cardiaque va faire progressivement saillie dans la cavité péricardique et 

reste attaché à sa paroi dorsale par le mésocarde dorsal (Mesocardium dorsale).  

 A ce stade, le cœur apparaît alors comme un tube continu recevant le drainage veineux 

par son pôle caudal et commençant à injecter le sang du premier arc aortique vers l’aorte 

dorsale. Il est alors composé de l’endocarde primitif (Endocardium primitivum), revêtement 

endothélial interne du cœur, du myocarde primitif (Myocardium primitivum), paroi musculaire 

moyenne et de l’épicarde primitif (Epicardium primitivum), feuillet viscéral du péricarde 

séreux, externe. Il est également associé à un matériel extracellulaire mésenchymateux appelé 

une gelée cardiaque (Cardioglia) (Figures 4a et b).  

    

 

  

Figure 4 a : Représentation schématique d’une section transversale d’embryon à 23 jours  (Catala 2004) 
4 b : tube cardiaque primitif (Houyel 2009).  

O : oreillette ; PA : pôle artériel ; PV : pôle veineux ; V : ventricule. Un second champ cardiaque est présent en arrière du tube cardiaque primitif (en 
jaune).  
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 Depuis 2001, il a également été démontré que le cœur ne dérivait pas uniquement du 

tube cardiaque primitif mais également d’un second champ cardiaque présent dès le stade du 

croissant cardiaque (Figure 4b). L’aire cardiaque primitive sert alors de charpente pour la 

formation des cavités cardiaques à partir du second champ cardiaque (Houyel 2014). 

 

 A partir du cœur tubulaire simple, trois étapes fondamentales de l’embryologie 

cardiaque permettent de passer du tube cardiaque rectiligne au cœur normal à quatre cavités : 

la loop, la convergence et le wedging. 

 

2- La loop (ou boucle cardiaque) : latéralisation gauche/droite  

 

 Au 23ème jour de vie intra-utérine, le tube cardiaque est organisé selon un axe antéro-

postérieur (ou céphalo-caudal). La portion intra-péricardique correspond à la future portion 

bulbo-ventriculaire. Les cavités veineuses et atriales occupent une position caudale sous forme 

d’une portion paire extra-péricardique qui se développe dans le mésenchyme du septum 

transverse ; les cavités ventriculaires et artérielles ont une position plus rostrale. L’extrémité 

crâniale se continue par le tronc artériel (Truncus arteriosus), d’où procèdent les arcs aortiques.  

 Le tube cardiaque primitif subit alors un processus appelé « looping » qui correspond à 

la première manifestation de l’asymétrie gauche/droite ou latéralisation de l’embryon. Il 

se déforme en prenant la forme d’un S lui valant alors la qualification de cœur sigmoïde (Cor 

sigmoideum) (Figure 5).   

 

   

  

Figure 5 : Inflexion du tube cardiaque lors de la loop  (Langman, Sadler 2000)  

A- Stade 8 somites ;  B- Stade 11 somites ; C- Stade 16 somites ; les pointillés représentent le péricarde pariétal 
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La partie crâniale du tube se recourbe en direction caudo-ventrale vers la droite tandis que sa 

portion caudale, auriculaire, s’oriente en dorso-crâniale, vers la gauche.  Comme la cavité 

péricardique ne subit pas la même extension que le tube cardiaque, le cœur s'infléchit sous la 

contrainte spatiale de cette cavité. Il subit ensuite une rotation selon son axe antéro-postérieur, 

ce qui place le pôle veineux en dorsal et le pôle artério-ventriculaire en ventral.  

 Au cours de l’inflexion du tube cardiaque, apparaissent de nombreuses expansions : la 

portion atriale paire fusionne en une oreillette unique, la jonction atrio-ventriculaire forme le 

canal auriculo-ventriculaire (appelé également atrio-ventriculaire) mettant en 

communication l’oreillette commune et le ventricule embryonnaire primitif, et la jonction 

bulbo-ventriculaire marquée par le sillon bulbo-ventriculaire forme l’orifice interventriculaire 

primitif. La portion proximale du bulbe est à l’origine de la partie trabéculée du ventricule 

droit, sa portion moyenne donne l’infundibulum des deux ventricules tandis que sa partie 

distale devient le tronc artériel. Le cône et le tronc artériel se déplace progressivement vers la 

partie médiane par dilatations latérales de l’oreillette primitive pour former le conotruncus 

(Langman, Sadler 2000). À ce stade, le ventricule droit n’a donc pas de segment d’admission 

et le ventricule gauche ne possède pas de voie d’éjection (Houyel 2009) (Figures 6a et b et 

figure 7).  

 

Figures 6a et b : Cœur d’embryon de 5 mm (environ 28 jours) (Langman, Sadler 2000) 

A- Profil gauche ; B- Profil droit. En pointillé le péricarde 
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Lors de ce looping, le second champ cardiaque 

migre également aux extrémités du tube 

cardiaque primitif et se scinde en une partie 

antérieure (aire cardiaque antérieure) et une 

partie postérieure (mésocarde dorsale) 

(Houyel 2014). En plus de ce second champ 

cardiaque, deux sources extra-cardiaques 

participent également à la formation du cœur 

définitif : les cellules de la crête neurale 

cardiaque et les cellules de l’épicarde.  

 

 

 

Même si le cœur demeure à ce stade un tube unique, son aspect extérieur suggère déjà sa future 

division en quatre cavités. Son devenir est établi selon les différents champs (Figure 8 et 

Tableau 1) :  

 

 

 

       

 

 

Figure 7 : Coupe frontale d’un cœur d’embryon de 30 jours (Langman, 
Sadler 2000) 

Les flèches indiquent la direction du courant sanguin 

Figure 8 : Devenir du futur cœur selon les différents champs (Houyel 2009) 

Tableau 1 : Origine et devenir des cellules myocardiques (Houyel 2009) 
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3- Convergence : alignement et croissance des cavités cardiaques  

 

 La convergence permet d’assurer les concordances entre oreillettes et ventricules 

mais également entre ventricules et vaisseaux. En effet, à ce stade, il n’y a aucune 

communication entre la partie droite de l’oreillette commune et le futur ventricule droit. Le 

cœur continue de croître à ses deux extrémités (veineuse et artérielle) par addition de myocarde 

provenant du second champ cardiaque. Il existe au sein de cette ébauche de cœur trois zones de 

transition qui sont nécessaires à la convergence 

(Figure 9) : 

 

- La courbure interne, qui représente la zone de 

jonction entre les segments d’admission et 

d’éjection ; c’est autour d’elle que s’organise le 

remodelage des jonctions auriculo-ventriculaire et 

ventriculo-artérielle.  

- La courbure externe permettant la croissance des 

ventricules. 

- L’anneau primitif situé entre les deux courbures à 

l’origine du septum interventriculaire, des tissus de 

conduction et de la connexion OD-VD 

 

Les ébauches des diverses parties du cœur se mettent alors en place grâce à de nombreux 

déplacements morphogénétiques :  

- Le futur ventricule droit se développe plus rapidement que le gauche par addition de 

myocytes en provenance de l’aire cardiaque antérieure ce qui entraîne une déviation du septum 

interventriculaire vers la gauche.  

- La jonction auriculoventriculaire droite s’édifie à partir du myocarde de l’anneau primitif 

en formant l’entonnoir tricuspidien (à l’origine notamment de la valve tricuspide). Elle déplace 

le canal atrio-ventriculaire vers la droite.   

- La voie d’éjection ou conotruncus se développe grâce à l’adjonction de myocarde et de 

cellules musculaires lisses par le second champ cardiaque antérieur et se déplace vers la gauche. 

Figure 9 : La convergence (Houyel 2014)  

CAV : canal atrioventriculaire ; O : oreillette commune ; VD : 
ventricule droit ; VE : voie d’éjection ; VG : ventricule gauche ; 
astérisque : courbure interne 
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Elle est composée d’une partie conale à l’origine des chambres de chasse des deux ventricules 

et d’une partie troncale à l’origine des artères. Elle possède également une jonction entre les 

parties conale et troncale, lieu de constitution des valves artérielles (Nonnotte 2018) 

 La convergence est un processus indispensable à la septation cardiaque et permet 

d’aligner sur le même plan sagittal, le conotruncus, le canal atrioventriculaire, et le septum 

interventriculaire primitif.  

 

4- Wedging : développement de la voie d’éjection  

 

 Le wedging (encastrement) se produit en même temps que la formation des septa conal 

et aortico-pulmonaire et constitue le dernier stade de la septation cardiaque ; il permet 

notamment de ramener l’aorte - située au départ à la partie droite de la voie d’éjection - au-

dessus du ventricule gauche. En effet, la future valve aortique subit un mouvement de rotation 

anti-horaire vers la gauche la mettant au contact de la valve mitrale, assurant ainsi une 

continuité mitro-aortique. Cette rotation permet l’encastrement entre les deux valves auriculo-

ventriculaires et rend compte du croisement des gros vaisseaux (Figure 10).  

 

Figure 10 : Les différentes étapes du développement cardiaque (Houyel 2014) 

 

C’est notamment l’action des cellules de la crête neurale cardiaque, par ajout de cellules 

myocardiques au niveau de la voie d’éjection qui explique ce phénomène (Houyel 2009).  La 

partie postérieure du conus et la partie antérieure du canal atrioventriculaire fusionnent et 

assurent ainsi une continuité mitro-aortique tandis que la fusion des bourgeons endocardiques 
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du conotruncus aboutit à la formation d’un septum musculaire, le septum conal. Lorsque la 

valve aortique s’encastre entre les valves auriculoventriculaires, le septum conal fusionne avec 

le septum interventriculaire primitif.  

 Une anomalie à ce niveau entraîne un défaut de septation au niveau du conus et un 

mauvais alignement de la voie d’éjection, aboutissant aux cardiopathies conotruncales de 

tétralogie de Fallot, d’atrésie pulmonaire à septum ouvert ou encore au ventricule droit à 

double issue.  

 

b) Septation auriculaire et ventriculaire  

 

 Tout au long du développement de l’ébauche cardiaque, se mettent en place divers 

cloisonnements : en effet, il existe d’une part un cloisonnement complet entre le cœur gauche 

et le cœur droit (assurant une séparation de la circulation systémique et pulmonaire) et d’autre 

part, un cloisonnement incomplet entre les ventricules et les oreillettes. Ces cloisons 

cardiaques se forment essentiellement entre le 27ème et le 37ème jour c’est-à-dire en même temps 

que les phénomènes de convergence et de wedging (Langman, Sadler 2000). Des anomalies de 

leur développement sont à l’origine de nombreuses malformations cardiaques telles que les 

communications interauriculaires (CIA) ou interventriculaires (CIV), une transposition 

des gros vaisseaux ou encore une tétralogie de Fallot.  

 

- Septation auriculaire  

 

 Le développement du septum interauriculaire est un phénomène complexe, impliquant 

des éléments du tube cardiaque primitif mais également le mésocarde dorsal (dérivé du 

second champ cardiaque). Le cloisonnement entre l’atrium gauche et droit se fait par croissance 

différentielle des différents septa se mettant en place. Il se produit en même temps que 

l’ensemble de la septation cardiaque, entre 5 et 8 semaines de vie intra-utérine.  
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 A la fin de la quatrième semaine, 

une crête falciforme se constitue au 

niveau du toit de l’oreillette commune 

appelée le septum primum (Figure 11). 

L’orifice situé en avant de ce bord libre 

est appelé ostium primum. D’autres 

éléments mésenchymateux se mettent à 

converger et croître notamment l’épine 

vestibulaire (issue du mésocarde 

dorsal) ainsi que deux bourrelets 

endocardiques, l’un supérieur et 

l’autre inférieur, qui bourgeonnent au 

niveau du canal atrioventriculaire. La 

crête formée à partir de la sixième 

semaine par la fusion des bourrelets 

endocardiques forme le septum 

intermédiaire ou septum intermedium, 

divisant le canal atrioventriculaire en deux portions (Tardy et al. 2013). A 7 semaines de vie 

intra-utérine, il se produit la fermeture définitive de l’ostium primum par fusion avec les 

bourrelets endocardiques, tandis que le septum primum se résorbe au niveau de sa partie dorsale 

(Figure 12).  

 

Figure 12 : Le cloisonnement inter-atrial (Mogicato, 2008) 

1- Orifice sinu-atrial, 2- Septum primum, 3- Septum secundum, 4-Ostium primum, 5-Ostium secundum, 6-Septum intermedium 7-Septum 
interventriculaire  

 

Figure 11 : Mécanisme de la septation auriculaire (Houyel, 2009)  

En bleu : septum primum. En rose : bourgeons atrioventriculaires (ou 
endocardiques du canal atrioventriculaire). En jaune : mésocarde dorsal. V : 
ventricule ; H : haut ; B : bas ; AR : arrière ; AV : avant. 1. Ostium secundum ;  
2. Septum primum ; 3. mésocarde dorsal ; 4. épine vestibulaire ; 5. bourgeon 
postéro-inférieur du canal atrioventriculaire ; 6. capsule mésenchymateuse ;  
7. Ostium primum (foramen interauriculaire primitif) ; 8. bourgeon 
antérosupérieur du canal 
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Dans un second temps, des fenestrations apparaissent à la partie supérieure du septum 

interauriculaire primitif dont la coalescence forme un nouveau trou appelé ostium secundum, 

situé plus crânialement que ne l’était l’ostium primum. A 8 semaines de vie, simultanément à 

l’incorporation du sinus veineux, un deuxième septum plus crânial va se former, appelé le 

septum secundum. Ce repli apparaît sur la paroi postérosupérieure de l’atrium primitif et rejoint 

le septum intermedium en ménageant un ostium, le foramen ovale (anciennement « trou de 

Botal ») (Figure 12) 

 

 C’est le foramen ovale qui permet de diriger le flux sanguin ; ce dernier modèle une 

valvule à son niveau qui empêche le retour du sang de l’atrium gauche vers le droit.  Il s’obture 

après la naissance, formant la fosse ovale : les deux oreillettes sont alors séparées l’une de 

l’autre.  

 

 Les anomalies du cloisonnement des oreillettes sont parmi les plus fréquentes des 

cardiopathies congénitales (6,4 cas pour 10 000 naissances) (Langman, Sadler 2000). Parmi 

elles, on retrouve notamment la persistance de l’ostium secundum, l’agénésie complète de 

la cloison avec oreillette commune ou encore la fermeture prématurée du foramen ovale.  

 

- Cloisonnement atrio-ventriculaire  

 

 La septation du canal atrio-ventriculaire et donc la formation des valves est 

contemporaine de la septation auriculaire et ventriculaire.  Les cellules endocardiques, sous 

l'action inductrice des cellules de la splanchnopleure, subissent une transition épithélio-

mésenchymateuse (Figure 13).  

 

Figure 13 : Formation des bourgeons endocardiques et des valves auriculo-ventriculaires (Houyel 2020) 
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Ces cellules bourgeonnent pour former des bourrelets endocardiques (dorsal et ventral) qui 

croissent et fusionnent formant ainsi le septum intermedium comme dit précédemment. Les 

orifices atrio-ventriculaires ainsi formés seront modelés en valves par le courant sanguin, 

tricuspide pour le futur orifice atrioventriculaire droit, bicuspide ou mitrale pour le futur orifice 

atrioventriculaire gauche. En ce qui concerne la valve tricuspide, le développement de la voie 

d’admission du ventricule droit se fait par expansion de la primary fold (anneau primitif), lors 

du stade de la convergence. Cela donnera lieu à la formation de la tricuspide nécessaire à la 

septation ventriculaire.  

 

 L’absence de fusion de ces bourrelets est à l’origine de malformations congénitales 

comme une persistance du canal atrio-ventriculaire commun, associé à une CIA et une CIV. 

Il existe également une CIA identique à la forme précédente mais avec une cloison 

interventriculaire fermée, appelée alors persistance de l’ostium primum. Enfin, l’atrésie 

tricuspide est également recensée, due à une oblitération à un stade précoce de l’orifice 

auriculo-ventriculaire droit (Langman, Sadler 2000).  

 

- Cloisonnement interventriculaire musculaire  

 

Le septum interventriculaire est formé du septum conal, du septum d’admission issu des 

bourgeons endocardiques du canal atrioventriculaire, du septum trabéculé ayant pour origine 

le septum interventriculaire primitif et du septum membraneux.  

  

Au départ, des trabéculations ventriculaires apparaissent 

dans la région apicale des ventricules, au niveau de la 

courbure externe, peu après la loop. Tandis que le 

ventricule droit initialement réduit à sa portion apicale 

grandit plus rapidement que le gauche, le septum 

interventriculaire primitif ou septum primum 

ventriculaire croît de bas en haut par fusion de ces 

trabéculations mais également par développement des 

cavités ventriculaires vers le bas à partir de la courbure 

externe par un processus appelé « ballooning » (Figure 

14). La croissance du septum primum ventriculaire se fait 

perpendiculairement au plan du canal atrioventriculaire, 

Figure 14 : Développement du septum 
interventriculaire primitif (Houyel, 2020)  

Croissance de bas en haut (flèche bleue), ballooning 
(flèches orange). ACA : aire cardiaque antérieure  
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et ménage un petit passage entre les deux ventricules appelé foramen interventriculaire. Le 

pourtour de ce foramen interventriculaire est peuplé de cellules spécialisés formant l’anneau 

interventriculaire qui se courbe vers le plan frontal et se divise en trois parties : la première 

demeure sagittale et est comblée par le 

septum membraneux, la deuxième 

est dans un plan frontal et représente 

la jonction auriculoventriculaire 

droite (futur tricuspide), la troisième, 

dans un plan oblique, devient la 

jonction entre le futur ventricule 

gauche et la partie sous-aortique du 

segment d’éjection (Figure 15).   

 

A partir du 42ème jour, le ventricule 

droit primitif s’aligne avec l’oreillette droite primitive et le septum musculaire se courbe à sa 

partie antérieure, individualisant le septum d’entrée en dorsal du septum trabéculaire ou 

trabéculée en ventral. L’orifice interventriculaire persistant au-dessus de la cloison musculaire 

est comblée par la prolifération du septum membraneux conal. Le septum conal est la partie 

du septum interventriculaire située entre les valves aortique et pulmonaire qui se forme par 

fusion des bourgeons endocardiques, en même temps que le wedging (45-49 jours). Cette 

cloison progresse le long de la crête du septum musculaire jusqu’au septum 

aorticopulmonaire. Après fermeture complète du foramen interventriculaire, cette portion est 

assez épaisse puis s’amincit pour donner la portion membraneuse du septum interventriculaire.  

Après J45, les processus de morphogenèse du cloisonnement du cœur sont quasiment achevés. 

 

Parmi toutes les malformations du septum interventriculaire, l’agénésie du septum 

membraneux est la plus fréquente, souvent associée à des anomalies du cloisonnement du tronc 

et du cône artériels. 

  

 

 

 

 

 

Figure 15 : Représentation schématique du remodelage de la jonction interventriculaire primitive 
(Houyel, 2014).  

Ce remodelage aboutit à la division du foramen interventriculaire primitif en 3 segments  
1. Jonction auriculoventriculaire droite ; 2. Jonction entre ventricule gauche et région sous-aortique 
; 3. Communication interventriculaire embryonnaire  
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- Cloisonnement aortico-pulmonaire  

  

 Les cellules musculaires lisses de la paroi de l’aorte et du tronc pulmonaire proviennent 

de deux sources : la partie distale provient de la crête neurale cardiaque, la partie proximale de 

l’aire cardiaque antérieure. Avant la formation de la cloison entre l’aorte et l’artère pulmonaire, 

le conduit est unique appelé tronc artériel ou truncus arteriosus. Le septum spiral (dérivé des 

crêtes neurales) permet la septation du troncus en aorte et artère pulmonaire, et de la région 

d'éjection du ventricule. En effet, il s’érige deux bourrelets aortico-pulmonaires (appelés 

également crêtes aortico-pulmonaires) diamétralement opposées qui s’organisent en spirale et 

fusionnent, créant ainsi l’aorte et le tronc pulmonaire entremêlés (Figure 16).  

 

Figure 16 : Cloisonnement aortico-pulmonaire (Mogicato 2008) 

 

Le septum aortico-pulmonaire ainsi formé s’étend jusque dans le ventricule et s’unit au septum 

interventriculaire, participant ainsi à l’obturation du foramen interventriculaire comme dit 

précédemment.  

 

 La plus fréquente des anomalies du tronc et du cône artériels est la tétralogie de Fallot 

associant une sténose pulmonaire infundibulaire, une large CIV, une dextroposition de l’aorte 

et une hypertrophie ventriculaire droite. D’autres anomalies telles que la persistance d’un 

tronc artériel commun, la transposition des gros vaisseaux, les sténoses valvulaires 

pulmonaires ou aortiques et l’atrésie valvulaire aortique sont également dues à des 

anomalies du tronc et du cône artériels (Langman, Sadler 2000).  

 

 L’embryogénèse cardiaque est donc un processus complexe et nécessitant de 

nombreuses étapes. Or, à chacune d’entre elles, des anomalies peuvent survenir. Ainsi, des 

anomalies de la convergence provoquent un mauvais alignement des septa interauriculaire et 
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interventriculaire, conduisant à des cardiopathies complexes associant des anomalies de 

développement des ventricules et des valves auriculoventriculaires. Ces anomalies sont 

notamment à l’origine de malformations cardiaques nombreuses pouvant être regroupées sous 

le nom de « ventricule unique ».  
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B - Ventricule unique et malformations cardiaques associées chez l’humain   

 

 C’est en 1699, qu’est décrit pour la première fois un cœur composé de deux oreillettes 

mais d'un seul ventricule par Chemineau ; depuis lors, le ventricule unique n’a cessé de fasciner 

la communauté médicale (Khairy et al. 2007). De nos jours, ces cœurs univentriculaires 

représentent 10% des malformations cardiaques congénitales (Kaulitz 2005) et se 

caractérisent notamment par une mortalité infantile élevée (58% lors la première semaine de 

vie selon l’étude Epicarde) (Bensemlali 2018). La détection précoce de de telles anomalies est 

nécessaire puisque qu’une étude réalisée à l’hôpital Necker a démontré que le recours à la 

chirurgie néonatale est indispensable dans près d’un tiers des cas (Bensemlali 2018).  

 

 La caractérisation du ventricule unique est demeurée un processus complexe au fil du 

temps. Au départ, les termes de « ventricule unique » et « ventricule commun » ont été 

employés de manière interchangeable notamment par Abbott, Taussig et Edward, car il s'agit 

de désignations générales, sans signification morphologique spécifique (Van Praagh et al. 

1964 ; 1965). Le ventricule unique était à cette époque défini comme « une chambre 

ventriculaire [recevant] à la fois les valves tricuspide et mitrale ou une valve auriculo-

ventriculaire commune […] les grandes artères [pouvant] être transposées ou non, et le septum 

interauriculaire [pouvant] être normal, déficient ou absent » (Van Praagh et al. 1965). En réalité, 

de nos jours, le vrai ventricule unique morphologique est excessivement rare et les cardiopathies 

dites « univentriculaires » comportent presque toujours un ventricule bien développé et un 

ventricule hypoplasique incapable d’assurer la circulation systémique et pulmonaire. Depuis, 

on retrouve de nouveaux termes pour caractériser ces pathologies notamment  « cor triloculare 

biatrium (avec septum auriculaire bien formé) », « cor biloculare (avec septum auriculaire 

rudimentaire ou absent) » ou encore « ventricule fonctionnellement unique » (Khairy et al. 

2007). Au fur et à mesure des années, les définitions de ce concept physiopathologique se sont 

étoffées ; ainsi, il en est advenu que le terme de « ventricule unique » désignait désormais « des 

atria […] connectés de manière prédominante à une chambre ventriculaire soit à cause de 

l’absence d’une valve AV , soit avec la présence de deux valves ou une valve commune 

prédominante drainant un ventricule (ventricule à double entrée) » (Frescura, Thiene 2014).  
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 Il faut attendre 2014 pour que Lucie HOUYEL fasse la distinction de la définition du 

ventricule unique au sens anatomique du terme, plus vétuste, et sa définition fonctionnelle 

moderne :  

 

-  Définition anatomique : « on parle de ventricule à double entrée, les deux jonctions 

auriculoventriculaires étant connectées à un seul ventricule. Les valves atrioventriculaires  

peuvent être toutes deux perméables, équilibrées ou non, ou l’une d’elles peut être atrétique, ou 

réduite à une valve AV commune. Ceci exclut les atrésies tricuspide et mitrale dans 

lesquelles l’oreillette au-dessus de la valve atrétique n’est connectée à aucun ventricule » 

(Figure 17). Cette définition se rapproche de celle énoncée précédemment par Van Praagh.  

 

Figure 17 : Ventricule unique anatomique (comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 2013) 

OD : oreillette droite, OG : oreillette gauche, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche, VC : ventricule commun 

 

 D’autres anomalies sont souvent associées à ces ventricules uniques anatomiques 

notamment une sténose des voies d’éjection sous-pulmonaire ou sous-aortique, des 

anomalies des valves ou encore une coarctation de l’aorte (rétrécissement congénital de 

l'aorte).  
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- Définition physiologique : on parle de « ventricules fonctionnellement uniques qui 

regroupent tous les cœurs qui ne sont pas [accessibles à la réparation biventriculaire] et dont la 

palliation ultime sera une dérivation cavo-pulmonaire totale (circulation de type Fontan). Ce 

groupe comprend deux grandes catégories, en fonction du type de connexion AV ». C’est cette 

définition fonctionnelle qui est actuellement privilégiée et qui désigne comme cardiopathie 

univentriculaire toute cardiopathie dans laquelle l’un des deux ventricules est incapable 

d’assurer la circulation systémique ou pulmonaire.  

 

Une classification exhaustive de toutes les malformations cardiaques pouvant être désignées 

par ce terme est visible dans le tableau 2.  

 
Tableau 2 : Classification des cœurs fonctionnellement uniques (Bensemlali 2018) 

APSI : atrésie pulmonaire à septum intact. CIV : communication interventriculaire. VAV : valve auriculo-ventriculaire. VDDI : ventricule droit à 
double issue. VG : ventricule gauche  

 

 

 Cette large variété de ventricules fonctionnellement uniques est représentée à une 

fréquence différente chez l’être humain, les plus courants étant l’atrésie tricuspide, le 

ventricule à double entrée et l’hypoplasie du cœur gauche. L’hypoplasie du cœur gauche est 

la forme la plus commune de cœur univentriculaire avec une incidence médiane brute de 2,3 

cas pour 10 000 naissances tandis que l'atrésie tricuspide, deuxième sous-type le plus courant, 

se produit moins d'une fois pour 10 000 naissances et est présente dans 1,4 % à 2,9% des 

autopsies et des séries cliniques de cardiopathies congénitales (Khairy et al. 2007).  
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 Toutes ces cardiopathies sont généralement associées d’autres malformations 

congénitales telles que des communications interatriales, interventriculaires ou encore des 

persistances de canal artériel ou de foramen ovale. Elles peuvent également s’accompagner 

d’un positionnement normal des vaisseaux, d’une L(evo)-transposition (aorte à gauche de 

l’artère pulmonaire) ou encore d’une D(extro)-transposition (aorte à droite de l’artère 

pulmonaire) (Centers for Disease Control and Prevention 2019). D’autres malpositions 

vaisseaux sont décrites dans la littérature et peuvent aggraver le pronostic (S. Di Filippo 2010). 

Parmi elles, nous pouvons citer :  

- Des anomalies de retour veineux pulmonaire avec une ou plusieurs veines pulmonaires qui se 

drainent dans la circulation veineuse systémique  

- Des anomalies de retour des veines systémiques avec une absence de retour veineux de la 

veine cave inférieure (remplacée par la veine azygos) ou la présence de deux veines caves 

supérieures, une gauche et une droite.   

- Un syndrome d’hétérotaxie ie une inversion totale (situs inversus) ou incomplète (situs 

ambigus) des organes abdominaux et/ou thoraciques   

 

 Les signes cliniques sont polymorphes et dépendent du type de malformations 

cardiaques et des modifications hémodynamiques qu’elles engendrent. Ils dépendent également 

des lésions anatomiques et du débit pulmonaire, pouvant aller de la cyanose simple à 

l’insuffisance cardiaque.  

 

 Quelle que soit le type de malformation cardiaque, la conformation en ventricule unique 

présente deux désavantages majeurs que sont la désaturation au repos majorée à l’effort et 

la surcharge volumique chronique du ventricule droit ou gauche. Cependant, la 

physiopathologie dépendra du type de ventricule unique et de la répartition du débit cardiaque 

entre la circulation pulmonaire et systémique :  

- Dans les ventricules uniques sans sténose pulmonaire, le débit pulmonaire augmente 

progressivement avec la chute postnatale des résistances pulmonaires.  Cela entraîne une 

surcharge pulmonaire avec retour veineux à l’oreillette gauche augmenté pouvant à terme 

aboutir à une insuffisance cardiaque congestive gauche.  

 

- Dans les ventricules uniques avec sténose pulmonaire, le débit pulmonaire sera faible et le 

patient peut développer une cyanose plus ou moins importante selon la sévérité de la sténose.  
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Ainsi, même si dans le cas d'un cœur univentriculaire un certain degré de sténose pulmonaire 

est physiologiquement souhaitable pour éviter un débit pulmonaire trop important, une sténose 

ou une atrésie pulmonaire grave peuvent entraîner une hypoxémie et une cyanose profondes 

(Khairy et al. 2007). 

 

a) Atrésie tricuspide 

 

 L’atrésie tricuspide représente 1 à 3% des cardiopathies congénitales chez l’être 

humain (Baffa 2018a).  Cette anomalie résulte de la séparation dans des proportions inégales 

des deux orifices atrio-ventriculaires ; le plus souvent, l’orifice atrio-ventriculaire gauche est 

normal mais l’orifice atrioventriculaire droit est anormalement petit. De ce fait, aucune 

connexion ne s’établit entre l’oreillette droite et le ventricule droit. Le sang veineux cave qui se 

draine dans l’oreillette droite est dévié directement vers l’oreillette gauche et le ventricule 

gauche.   Le ventricule unique fonctionnel est donc représenté par le ventricule gauche 

(Figure 18). 

 

Figure 18 : Atrésie tricuspide (comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 2013) 

OD : oreillette droite, OG : oreillette gauche, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche 
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 L’absence ou la fusion des cuspides de la valve tricuspide est toujours associée à une 

CIA (généralement une communication secondaire ou un foramen ovale persistant), une CIV 

et/ou une persistance du canal artériel (PCA). Elle est parfois associée à une sténose 

pulmonaire (Rullière 1980). Une atrésie tricuspide est également caractérisée par un 

remodelage cardiaque asymétrique avec une atrophie du ventricule droit (Mogicato, 2008) 

ainsi qu’un ventricule gauche dilaté de façon excentrique et un anneau de la valve mitrale 

élargi. Cette cardiopathie peut s’accompagner de vaisseaux normoposés (69% des cas), de 

vaisseaux D-transposés (28% des cas) ou encore de vaisseaux L-transposés (3% des cas) 

(Bensemlali 2018 ; CDC 2017).  

 

 Près de la moitié des patients présentent des symptômes au cours de la première année 

de vie, et notamment 80 % sont symptomatiques au cours du premier mois de vie (Patnana 

2017). Les signes cliniques dépendent de l'ampleur du débit sanguin pulmonaire et permettent 

de classer les patients en deux groupes (Sumal et al. 2020) :  

- Le premier groupe présente un débit sanguin pulmonaire élevé dû à un shunt gauche-droit 

à travers une CIV, à l'absence d'obstruction pulmonaire et à une transposition des gros 

vaisseaux. Les nourrissons arborent initialement une cyanose minime mais peuvent développer 

une insuffisance cardiaque dans les premières semaines de la vie néonatale. Cette dernière se 

manifeste par de la fatigue, des difficultés à s'alimenter, un retard de  croissance, des infections 

récurrentes des voies respiratoires, une tachypnée, une tachycardie ou encore une 

hépatomégalie  (Sumal et al. 2020 ; Patnana 2017). 

- Le deuxième groupe de patients, qui correspond à la majorité des cas, présentent un débit 

sanguin pulmonaire réduit généralement 

expliqué par une obstruction pulmonaire et/ou 

une CIV réduite ou absente. Ces patients 

présentent une cyanose centrale, une 

tachypnée et une hyperpnée dans les 

premiers jours de vie aggravés par la 

fermeture du canal artériel (Sumal et al. 2020). 

Un hippocratisme digital est parfois rapporté 

(Rullière 1980) (Figure 19). 

  

 A l’auscultation cardiaque, dans les deux cas, un souffle dont la nature dépend des 

anomalies associées peut être audible - en général, systolique plus ou moins intense, situé plutôt 

Figure 19 :  Hippocratisme digital (d’après 
https://www.msdmanuals.com/fr/accueil/troubles-pulmonaires-et-des-voies-
a%C3%A9riennes/sympt%C3%B4mes-des-maladies-
respiratoires/hippocratisme) 
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bas et médian (Rullière 1980). Le premier bruit cardiaque est unique et peut être accentué, 

tandis que le deuxième bruit cardiaque n'est habituellement pas dédoublé (Baffa 2018a) 

 

 Des atrésies de la valve mitrale sont également mentionnées et s’accompagnent d’un 

obstacle sur la voie d’éjection aortique (S Di Filippo 2010) 

 

b) Ventricule à double entrée  

 

 Le ventricule à double entrée représente 1% de toutes les malformations cardiaques 

congénitales (Khairy et al. 2007) et est défini comme « une disposition morphologique dans 

laquelle plus de 50 % des deux oreillettes sont reliées à une chambre ventriculaire 

dominante » (Gatzoulis et al. 2010) ; la connexion se fait soit par deux valves auriculo-

ventriculaires distinctes (l'une d'elles pouvant être imperforée), soit par une valve AV 

commune. Dans tous les cas, il existe une cavité ventriculaire principale unique admettant à la 

fois le flux veineux systémique et pulmonaire ; ce ventricule commun communique par un 

foramen bulboventriculaire avec une cavité accessoire n’admettant pas de segment 

d’admission (S. Di Filippo 2010).  

Selon la morphologie du ventricule 

commun, quatre types de connexions AV 

univentriculaires ont été décrites dans la 

littérature (Van Praagh et al. 1964 ; 1965) :  

- type A : ventricule gauche à double 

entrée  

- type B :  ventricule droit à double entrée  

- type C : ventricule à double entrée de 

morphologie mixte (septum ventriculaire 

réduit ou absent ; ventricule à « entrée 

commune » )  

- type D : ventricule à double entrée de 

morphologie indéterminée ou 

indifférenciée (Figure 20 et Tableau 3) 

 

 

Figure 20 : Combinaison des ventricules à double entrée (Cook, Anderson 2006) 

Il existe quatre dispositions possibles des appendices auriculaires (appendice 
morphologiquement droit en bleu, gauche en rouge), trois morphologies 
ventriculaires (ventricule morphologiquement droit en bleu, gauche en rouge, 
solitaire et indéterminé en rose)  

 



40 
 

En plus de ces diverses connexions AV, il existe également des variantes au niveau du 

positionnement des gros vaisseaux qui peuvent être soit dans une position normale ou soit 

transposés.  

 

 

 

 

 Dans une série d'autopsies de 60 cœurs univentriculaires excluant les atrésies mitrale et 

tricuspide, il a été démontré que le ventricule gauche à double entrée (VGDE) était présent 

dans 78 % des cas contre 5% pour le ventricule droit à double entrée (Khairy et al. 2007) ; il 

s’agit d’une malformation dans laquelle les deux valves AV sont alignées sur le VG (Figure 

21). Dans 88% des cas, les gros vaisseaux sont en position de L-transposition, avec l’artère 

pulmonaire postérieure issue de la cavité principale et l’aorte antérieure issue de la cavité 

accessoire (S. Di Filippo 2010 ; Bensemlali 2018).  

 

 

Figure 21 : Ventricule gauche à double entrée avec transposition des gros vaisseaux (comparaison avec un cœur normal à droite) (ANON. 
2013)  

OD : oreillette droite, OG : oreillette gauche, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche 

Tableau 3 : Les variations morphologiques du ventricule à double entrée (Gatzoulis et al. 2010) 
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Cette anomalie est souvent associée à d’autres malformations cardiaques telles qu'une 

coarctation de l'aorte (Metkus, Zieve 2020) ou des anomalies de la valve auriculo-

ventriculaire pulmonaire, notamment l'atrésie, la sténose (valvulaire et subvalvulaire), 

l'hypoplasie (Sedacca et al. 2010), le « straddling », la dysplasie des feuillets et les fentes 

(Gatzoulis et al. 2010). ll existe également une ou parfois plusieurs CIV pouvant être 

restrictives ou non et entraînant une sténose sous-aortique (Gatzoulis et al. 2010).   

 

 Cliniquement, le VGDE se manifeste habituellement au cours de la période néonatale 

par une cyanose des muqueuses (si l’obstruction pulmonaire est sévère), une pâleur de la 

peau mais également des difficultés respiratoires, une absence de prise de poids, de la 

transpiration, un gonflement des jambes et de l’abdomen ou encore un souffle cardiaque 

(Metkus, Zieve 2020 ; Cleveland Clinic 2020). Si le flux sanguin pulmonaire n’est pas obstrué, 

un shunt gauche-droit peut entraîner une insuffisance cardiaque congestive gauche avec une 

diminution relative de la perfusion systémique (Gatzoulis et al. 2010).  

 

 

c) Hypoplasie du cœur gauche  

 

 Le syndrome d’hypoplasie du cœur gauche représente 2 à 4% des cardiopathies 

congénitales. Le terme d'hypoplasie du cœur gauche sert à désigner « des insuffisances de 

développement du ventricule gauche, de ses valves d'admission et de sortie, ainsi que de 

l'aorte ascendante » (Kachaner 1994). La malformation porte souvent le nom de sa lésion 

prédominante comme « atrésie aortique » ou  « atrésie mitrale » (Baffa 2018b) ; malgré tout, 

dans 15% des cas d’atrésie aortique, une atrésie mitrale est aussi retrouvée concomitamment 

(Musselman, LoGuidice 1984). L’hypoplasie du cœur gauche s’accompagne souvent de 

malformations cardiaques telles qu’une CIA et une PCA qui permettent d’assurer une 

continuité entre la circulation systémique et pulmonaire. En effet, puisque la valvule mitrale, le 

ventricule gauche et la valve aortique sont hypoplasiques, le sang oxygéné en provenance des 

poumons et arrivant dans l'oreillette gauche est détourné à travers la communication auriculaire 

vers l’oreillette droite ; il rejoint ensuite le ventricule droit et l’artère pulmonaire où il se 

mélange avec le retour veineux systémique désaturé. Le débit aortique est assuré par le canal 

artériel entre l’artère pulmonaire et l’aorte ; sa fermeture postnatale peut entraîner une 
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insuffisance circulatoire 

aiguë majeure et létale. 

Le seul ventricule 

fonctionnel est donc 

représenté par le 

ventricule droit (S. Di 

Filippo 2010)  (Figure 

22).  

 Cliniquement, les 

symptômes apparaissent 

24h-48h après la 

naissance ce qui 

correspond au moment 

de la fermeture du canal 

artériel. Dans un premier temps, les signes cliniques sont ceux compatibles avec un choc 

cardiogénique mais ces derniers peuvent se généraliser à l’ensemble des organes si la 

circulation systémique est compromise (oligurie/anurie, insuffisance hépatique, ischémie 

cérébrale et myocardique). Si le canal artériel n'est pas rouvert, la mort survient rapidement. 

A l’auscultation, un souffle systolique non spécifique est souvent présent et le 2e bruit cardiaque 

est fort et unique. 

 

d) Diagnostic des cardiopathies 

 

 Le diagnostic précoce de ces lésions permet d’anticiper la prise en charge néonatale : il 

se fait notamment à l’aide d’une échocardiographie. Cet examen clé permet non seulement la 

visualisation des lésions mais il guide également les indications thérapeutiques, établit le 

pronostic et permet un suivi de l’évolution de la cardiopathie (S. Di Filippo 2010). Lors de 

l’échocardiographie, une attention particulière est notamment accordée à la position apicale, la 

présence d’un situs atrial, la relation AV et l'alignement ventriculaire-artériel. L'évaluation 

hémodynamique complète doit comprendre également un examen Doppler (Khairy et al. 

2007) (Figures 23 et 24).  

 

 

Figure 22 : Hypoplasie du cœur gauche (S. Di Filippo 2010)  

1. Tronc brachiocéphalique ; 2. aorte ; 3. artère sous-clavière gauche ; 4. canal artériel ; 5. Artère pulmonaire ; 
6. ventricule gauche hypoplasique ; 7. aorte hypoplasique ; 8. ventricule droit  
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D’autres techniques d’imagerie peuvent également 

être sollicitées afin d’obtenir le diagnostic le plus 

précis possible comme le scanner thoracique, 

l’IRM thoracique ou encore le cathétérisme-

angiographie cardiaque (S. Di Filippo 2010) 

(Figure 25). La radiographie du thorax aussi est 

particulièrement utile pour évaluer la vascularisation 

des artères pulmonaires et la configuration des 

grandes artères (Khairy et al. 2007). 

 

 

 Il peut être également souhaitable de réaliser un ECG pour étudier d’éventuels troubles du 

rythme en lien avec les cardiopathies ; compte tenu de l'hétérogénéité des cœurs 

univentriculaires, son aspect reste hautement variable (Khairy et al. 2007).  

 

 Une fois les cardiopathies détectées, afin de pallier les problèmes hémodynamiques 

majeurs engendrés par ce type d’anomalies, une chirurgie néonatale peut être nécessaire, soit 

pour réduire le débit pulmonaire par un cerclage de l'artère pulmonaire, soit pour 

l'augmenter par anastomose entre la circulation systémique et pulmonaire, soit pour pallier 

un obstacle majeur à l'éjection aortique avec la réalisation d’une procédure dite de 

« Norwood » (S. Di Filippo 2010).   

Figure 25 : IRM cardiaque chez une fille de 16 ans 
présentant une atrésie tricuspide avec un ventricule droit 
hypoplasique (de Lange. 2020)  

LV : ventricule gauche ; RV : ventricule droit   

Figure 24 : Aspect échocardiographique d’un ventricule à double entrée (S. Di 
Filippo 2010)  

Flèche blanche : cavité accessoire ; flèche noire : ventricule principal ; 
astérisque : foramen bulboventriculaire  

Figure 23 : Aspect échocardiographique d’une atrésie de tricuspide (tête de flèche) 
(S. Di Filippo 2010) 

VU : ventricule unique ; OD : oreillette droite  



44 
 

C- Ventricule unique chez les animaux  
 

 Nous avons vu que les différentes pathologies dues à un ventricule unique chez l’être 

humain pouvaient engendrer des problèmes majeurs aboutissant parfois au décès. Or certaines 

de ces affections sont également décrites chez les carnivores domestiques ; ainsi chez le chat, 

la prévalence des maladies cardiaques congénitales varie de 0,2 à 1 %, les mâles étant plus 

touchés que les femelles (Abduch et al. 2003 ; Fox et al. 1999), tandis que chez le chien, 

l’incidence peut aller de 6,8 à 8 cas sur 1000 naissances soit un cas toutes les 15 portées 

(Goodwin, Tilley 2001). Ces malformations congénitales sont également observées chez 

d’autres espèces animales telles que le cheval (notamment chez les races Arabes) ou la vache.  

Elles sont plus rares que chez l’être humain et leur prise en charge par correction chirurgicale 

n’est pas monnaie courante surtout pour les animaux de rente dont le bénéfice est 

économiquement douteux. 

 

a) Atrésie tricuspide  

 

 La première occurrence d’atrésie tricuspide dans le règne animal a eu lieu en 1884 où 

A. BRANDT mentionne cinq cas chez les chevaux. Des années plus tard, d’autres cas ont été 

décrits dans la littérature notamment chez le chien, le chat, le mouton, le cheval et même 

l’alpaga  (Kohnken et al. 2018 ; Gumbrell 1970 ; Linde-Sipman, Ingh 1978 ; Meurs et al. 1997 ; 

Patterson 1968 ; Hadlow, Ward 1980 ; Rooney, Franks 1964 ; Bayly et al. 1982 ; Lord et al. 

1968 ; Button et al. 1978 ; van Nie, van der Kamp 1979 ; Reef et al. 1987 ; Slack et al. 2008). 

Toutefois, il semble que la valve tricuspide soit impliquée dans les malformations cardiaques 

congénitales plus fréquemment chez les chevaux que chez les autres mammifères 

domestiques ou chez l'homme (Gumbrell 1970) et plus particulièrement chez les races Arabes 

(Meurs et al. 1997 ; Hadlow, Ward 1980 ; Bayly et al. 1982 ; Button et al. 1978 ; Reef et al. 

1987). Les signes cliniques sont les même que ceux retrouvés chez les nourrissons humains, 

résultant d’une diminution notable du flux sanguin pulmonaire et d’une cyanose associée au 

shunt droit-gauche (Reef et al. 1987). Ces atrésies tricuspides sont souvent trouvées 

concomitamment avec d’autres malformations congénitales.  
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 Ainsi, l’atrésie tricuspide a été décrite en association avec un ventricule droit à double 

issue (ou VDDI) chez le cheval (Kohnken et al. 2018) ; c’est une anomalie rare dans laquelle 

« l'aorte et l'artère pulmonaire prennent leur origine, entièrement ou en grande partie, 

dans le ventricule droit morphologique » (Obler et al. 2008). 

Dans l’étude de Kohnken, cliniquement, les seuls signes d’appel étaient un épisode récent de 

diarrhée, une intolérance à l’effort physique et la présence d’un souffle cardiaque systolique 

fort rayonnant largement des deux côtés du thorax. L’examen échocardiographique a permis de 

mettre en évidence l’atrésie de la valve tricuspide, ainsi que l’aorte et le tronc pulmonaire 

émergeant tous deux du ventricule droit. Les autres anomalies cardiaques étaient une CIV, une 

CIA, une dysplasie de la valve mitrale et une potentielle sténose aortique (Figures 26a et b).   

 

Figures 26a et b : Echographie d’une atrésie tricuspide associée à un VDDI chez un cheval (Kohnken et al. 2018) 

a- Vue parasternale gauche (panneau B) montrant une communication interventriculaire (VSD, +), une grande artère pulmonaire (PA) et une 
petite aorte (hypoplasique) (flèche) 
b- Vue parasternale droite dans l'axe long (panneau C) montrant une hypertrophie auriculaire gauche, une communication interauriculaire 
(+), et l'AP provenant entièrement du ventricule droit (VR)  

 

 

A l’examen post-mortem, il a été visualisée une atrésie 

complète de la valve tricuspide présentant comme 

caractéristiques majeures « une membrane 

fibromusculaire unifoliée, sans commissure […] 

séparant l’OG morphologique du VD morphologique » 

(Figure 27).  

 

 

Figure 27 : Atrésie tricuspide vue de l'oreillette gauche 
morphologique (Kohnken et al. 2018)  

TV = tricuspid valve ; LA = left atrium  
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L’autopsie a révélé un ensemble de malformation cardiaque complexe déjà vu précédemment 

à l’échocardiographie notamment « un VDDI avec une CIV type Taussig-Bing, une inversion 

ventriculaire avec une discordance atriale, un ventricule droit en L-loop, une persistance du 

canal artériel, une CIA, une dysplasie mitrale avec une fente au niveau de la cuspide septale, 

une hypoplasie segmentaire de l’arche aortique, une sténose aortique sévère, […] des vaisseaux 

anormaux provenant de l’arche aortique » et des hématocystes.  

 

 L’atrésie tricuspide a également été 

retrouvée dans le cas des ventricules 

droits hypoplasiques en association avec 

d’autres malformations cardiaques dont 

une persistance du foramen ovale et une 

CIV (Gumbrell 1970 ; Linde-Sipman, 

Ingh 1978 ; Rooney, Franks 1964 ; 

Hadlow, Ward 1980 ; Bayly et al. 1982 ; 

Button et al. 1978 ; van Nie, van 

der Kamp 1979 ; Reef et al. 1987) ou 

encore une persistance du canal artériel 

(Meurs et al. 1997) (Figures 28 et 29).  

 

Dans l’étude de Bayly, en plus de la CIA et de la 

CIV, il a été également noté une dextroposition 

de l’aorte et du tronc pulmonaire, ainsi qu’une 

sténose pulmonaire précédemment mentionnées 

dans la littérature (Meurs et al. 1997 ; Bayly et al. 

1982 ; Button et al. 1978) ; cette combinaison 

d’anomalies cardiaques a résulté en un shunt 

droit-gauche expliquant la cyanose clinique 

présenté par l’animal  (Bayly et al. 1982).  

 

  

Figure 29 : Oreillette droite vue dans son aspect dorsal (Meurs et al. 1997)  

Il est à noter la paroi de l’oreillette droite hypertrophiée et l’épaississement fibreux 
localisé au niveau du plancher de l’oreillette droite (flèche) 

Figure 28 : Large persistance du foramen ovale (F.O.), oreillette droite 
élargie et atrésie de la valve tricuspide (x) (Rooney, Franks 1964) 

Le ventricule droit rudimentaire a été ouvert (flèches)  
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Quelles qu’elles soient, les malformations cardiaques qui accompagnent les atrésies tricuspides 

sont souvent nécessaire afin d’assurer une circulation sanguine efficace et conditionnent la 

viabilité des animaux (Figure 30).  

En effet, dans l’étude de 

Gumbrell, il est mis en exergue 

que « l'absence d’orifice 

tricuspide a nécessité 

l'adaptation du foramen ovale 

comme seule sortie pour le 

sang entrant dans [la] chambre 

[droite]. ». La taille de cette 

CIA est donc importante 

puisqu’elle conditionne les 

signes cliniques de l’animal. 

Par exemple, dans l’étude de 

Linde-Sipman, deux cas 

d’atrésie tricuspide ont été 

rapportés, l’un chez un agneau 

et l’autre chez un poulain.  Or, les deux animaux ont eu des présentations cliniques 

différentes corrélés aux variations d’ouvertures de septum interauriculaire. Chez l’agneau, cette 

ouverture étant relativement petite, la pression dans l'oreillette droite augmente engendrant une 

congestion veineuse caractérisée par de l’œdème, de l’ascite et une congestion hépatique. Au 

contraire, une grande CIA, comme c’est le cas pour le cheval de l’étude, soulage la pression 

dans l'oreillette droite expliquant ainsi pourquoi aucun signe de congestion n’était présent 

(Linde-Sipman, Ingh 1978).  

Le même constat a été établi en ce qui concerne la taille des CIV et la viabilité des animaux. 

Dans l’étude de Rooney et Franks, deux cas d’atrésie tricuspide ont été décrits chez des poulains 

pur-sang : les deux animaux ont vécu jusqu'à l'âge de 3 mois et n’ont développé que plus 

tard des lésions hépatiques et pulmonaires d'insuffisance cardiaque congestive contrairement à 

l’étude de Gumbrell où le poulain est mort-né ; or l’examen post-mortem a révélé chez les 

deux poulains, une grande CIV ayant permis leur survie plusieurs mois par rapport au mort-né 

qui présentait une taille d’ouverture nettement plus restreinte. 

Figure 30 : Diagramme du flux sanguin dans les cœurs des poulains atteints d’atrésie tricuspide (Rooney, 
Franks 1964) 
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 En plus des cas précédemment évoqués chez les chevaux et l’agneau, il existe à ce jour 

dans la littérature deux cas d’atrésie tricuspide décrit chez le chien - dont un dans une famille 

de chiens Spitz-Loup (Patterson 1968) et un autre chez un Labrador (Robertson et al. 1999) -  

et un cas chez un chat d’un an d’âge associé à une hypoplasie du ventricule droit (Lord et al. 

1968). Cependant, chez le chat, des malformations de la valve tricuspide autre que l’atrésie ont 

déjà été mentionnées plus fréquemment dans la littérature notamment « un épaississement focal 

ou diffus des feuillets valvulaires, un sous-développement des cordes tendineuses et des 

muscles papillaires, une séparation incomplète des composants valvulaires de la paroi 

ventriculaire et une agénésie focale du tissu valvulaire » (Côté et al. 2012). Plus 

anecdotiquement un cas d’atrésie tricuspide a été découvert chez un alpaga (Slack et al. 

2008).   

 

b) Ventricule à double entrée  

 

 Bien que largement documentés chez l’être humain, l’état actuel des connaissances sur 

les ventricules à double entrée dans le règne animal est pauvre du fait de son extrême rareté. La 

littérature ne mentionne que très peu de publications de ventricule gauche à double entrée dont 

deux chez les bovidés (HAGIO et al. 1989 ; Nie 1979) et deux chez les équidés (Sedacca et 

al. 2010 ; Zamora et al. 1985). 

 

 En ce qui concerne les équidés, à l’instar des atrésies tricuspides, les races Arabes 

semblent prédisposées aux malformations cardiaques congénitales (Sedacca et al. 2010) ; dans 

l’étude de Sedacca, il s’agit d’un cheval de race Arabe de 4 ans d’âge ayant pour antécédents 

deux épisodes de difficultés respiratoires associées à un exercice physique peu intense ainsi 

qu’un souffle initialement entendu vers ses un an. A l’examen clinique, à l’exception de son 

auscultation cardiaque, l’animal ne présentait pas d’autres anomalies.  
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L’examen échocardiographique 

a révélé que les septa 

auriculaires et ventriculaires 

étaient mal alignés de sorte que 

les anneaux des deux valves 

AV sont rattachés à une 

chambre de réception 

commune s’avérant être le 

ventricule gauche. Une seconde 

chambre ventriculaire plus 

petite, sans communication 

apparente avec la valve AV, est 

visible, cette chambre de 

« sortie » étant identifiée 

comme un ventricule droit 

hypoplasique ou 

rudimentaire. En plus du ventricule gauche à double entrée, le cheval présentait également 

deux CIV musculaires ainsi qu’une sténose de la valve mitrale (Figure 31). Ces CIV sont 

indispensables à la viabilité de l’animal puisqu’elles permettent au sang désoxygéné retournant 

à l'oreillette droite de se diriger « soit dans la chambre ventriculaire gauche commune [pour 

se mélanger au sang oxygéné de l'oreillette gauche], soit directement à travers la large CIV 

dans le ventricule droit hypoplasié » 

Du fait de la gravité peu importante des symptômes, aucun traitement n’a été mis en place. 

Seul un contrôle régulier avec évaluation de l’hématocrite du cheval a été préconisé pour 

évaluer le développement éventuel d’une polycythémie compensatrice. Il s’agit là d’un des 

rares cas de ventricule unique mentionné dans la littérature où aucun examen post-mortem 

n’a été réalisé et où l’animal compense correctement sa cardiopathie.  

 

 En comparaison, dans l’étude de Zamora, les signes cliniques étaient nettement plus 

marqués avec, en plus du souffle cardiaque entendu, un retard de croissance, une intolérance 

à l’exercice et des muqueuses plus sombres que la normale. L’animal présenté initialement 

à deux ans d’âge a vécu encore un an après la découverte de sa cardiopathie, jusqu’à ce que son 

Figure 31 : Echocardiographie d’un ventricule à double entrée chez un cheval (Sedacca et al. 2010)  

Vue modifiée en petit axe montrant une partie du ventricule droit rudimentaire avec une voie de sortie du 
ventricule droit anatomiquement normale. On voit également la relation entre le ventricule gauche et le 
ventricule droit et la plus grande des deux communications interventriculaires (pointes de flèche). VG, 
ventricule gauche ; VR, ventricule droit ; RVOT, canal de sortie du ventricule droit ; PV, valve pulmonaire ; 
AMP, artère pulmonaire principale  
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état se dégrade et qu’une décision d’euthanasie ait été prise. L’autopsie a révélé un cœur avec 

deux oreillettes normalement formées, un large ventricule commun et une petite chambre 

séparée d’où émerge le tronc pulmonaire. Cette 

chambre n’a aucune communication avec les atria et est 

située crânialement par rapport au septum 

interventriculaire.  

A cause de cette conformation particulière, le sang en 

provenance de l’OD est dirigé principalement vers le 

ventricule commun où il se mélange avec le sang 

oxygéné de l’OG. Pendant la diastole, ce sang veineux 

ainsi que celui du ventricule commun sont détournés 

dans la chambre de chasse pulmonaire. En revanche, 

pendant la systole, le sang de la chambre de chasse 

pulmonaire est éjecté dans le tronc pulmonaire tandis 

que la majorité du sang du ventricule commun est 

dirigé vers l’aorte (même si une petite partie est tout de 

même détournée vers le tronc pulmonaire) (Figure 32).   

  

 Chez l’espèce bovine à l’instar du cas mentionné par Sedacca, les motifs d’appel initiaux 

reposaient sur la seule mise en évidence d’un souffle cardiaque sans autres anomalies 

(HAGIO et al. 1989). Il a été visualisé les deux valves AV ouvertes sur un ventricule unique à 

l’examen d’échocardiographie (Figures 33a et b).  

Figure 32 : Diagramme du cœur malformé incluant la direction du 
flux sanguin à travers les différentes chambres (Zamora et al. 
1985)  

CV = ventricule commun, LA = oreillette gauche, OC = chambre de 
chasse pulmonaire, RA = oreillette droite 

Figures 33a et b : Echocardiographie d’un ventricule à double entrée chez un bovin (HAGIO et al. 1989)  

(A) Coupe grand axe quatre cavités du cœur montrant deux valves AV distinctes s’ouvrant sur un seul ventricule (MC : chambre principale)  
(B) Aorte (Ao) provenant de la chambre principale ; L = valve AV gauche, LA = oreillette gauche, R = valve AV droite, RA = oreillette droite  
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L’examen post-mortem a révélé cette fois ci non pas une CIV comme chez le cheval mais une 

persistance du foramen ovale. Il est à noter qu’à 90 jours d’âge, au moment où la décision 

d’euthanasie a été prise, le veau présentait « un statut hémodynamique relativement favorable », 

laissant présager que cette cardiopathie n’est pas délétère dès les premières semaines de vie et 

que l’animal peut survivre sans prise en charge quelconque.  

 

c) Hypoplasie du cœur gauche   

 

 En ce qui concerne l’hypoplasie du coeur gauche, elle est plutôt rare chez les petits 

animaux et n’a été décrite qu’une fois chez un chaton associée à une sténose bicuspide 

congénitale (Silva-Krott, Wilkinson 1991). Cependant, cette affection est nettement plus 

documentée chez les bovins où elle est souvent trouvée associée à des VDDI (Newhard et al. 

2017 ; Caivano et al. 2021 ; Wilson et al. 1985). Lors de cette affection, des signes cliniques 

comme de la tachypnée/dyspnée, de la faiblesse/léthargie (Caivano et al. 2021 ; Newhard et 

al. 2017 ; Wilson et al. 1985) mais également une tachycardie (Caivano et al. 2021) et une 

cyanose des muqueuses (Caivano et al. 2021 ; Wilson et al. 1985) sont rapportées. Un souffle 

cardiaque a également été mis en évidence à l’auscultation dans les différentes études (Caivano 

et al. 2021 ; McManus et al. 2020 ; Newhard et al. 2017 ; Wilson et al. 1985 ; Prosek et al. 

2005).  

Que ce soit à l’examen échocardiographique ou nécropsique, en plus du ventricule gauche 

hypoplasique, sont également mis en évidence une dilatation sévère du ventricule et de 

l’oreillette droite (Caivano et al. 2021 ; Newhard et al. 2017 ; Wilson et al. 1985) (Figures 

34a et b).  
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Cette dilatation ventriculaire droite évoquée est 

retrouvée chez un veau de deux jours d’âge présentant 

une hypoplasie du ventricule gauche et une atrésie 

aortique (Silva-Krott, Wilkinson 1991). En effet, 

l’examen post-mortem a révélé une oreillette et un 

ventricule droits extrêmement dilatés et un myocarde 

hypertrophié compatible avec le fait que le ventricule 

droit est le seul fonctionnel ; il assure à la fois la 

circulation systémique et pulmonaire (Figure 35).  

 

 Cependant, il faut distinguer l’hypoplasie du 

cœur gauche comme cause primitive d’une 

hypoplasie consécutive à une autre affection 

cardiaque ; ainsi, dans l’étude de Newhard, 

l'hypoplasie du ventricule gauche est « très probablement due à l'absence de flux sanguin dans 

le ventricule gauche à cause du VDDI avec le septum interventriculaire intact » (Newhard et al. 

2017). Chez les porcins, il a aussi été décrit un ventricule gauche hypoplasique comme 

conséquence, non pas d’un VDDI, mais d’une transposition complète de l'aorte et du tronc 

pulmonaire hypoplasique (Linde-Sipman, Wensing 1971).  

Figures 35a et b : Echocardiographie et autopsie d’un cœur gauche hypoplasié chez un bovin (Newhard et al. 2017) 

a-  Image échocardiographique parasternale droite en grand axe montrant le ventricule gauche nettement hypoplasique et le reste de l'appareil 
valvulaire mitral (flèche). L'oreillette droite est sévèrement dilatée, avec une légère hypertrophie concentrique et une dilatation modérée du ventricule 
droit. 
b- Image macroscopique du cœur montrant le ventricule gauche nettement hypoplasique et le reste de l'appareil valvulaire mitral (flèche). La 
persistance du foramen ovale est également visualisée. LA = oreillette gauche ; LV = ventricule gauche ; PFO = foramen ovale persistant ; RA = oreillette 
droite ; RV = ventricule droit  

Figure 34 : Hypoplasie du ventricule gauche (flèche) (Silva-Krott, 
Wilkinson 1991)  

Le ventricule droit est dilaté (RV) 
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 Un cas d’hypoplasie du cœur 

gauche a été décrit chez un veau se 

caractérisant par une hypoplasie du 

ventricule gauche et une atrésie 

auriculaire gauche avec aplasie de la 

valve mitrale. Une combinaison de 

malformations associées a également été 

mise en évidence notamment une CIA 

haute, une persistance du foramen ovale 

et du canal artériel et une atrésie du 

tronc pulmonaire (Lemberger et al. 

2004). Il faut savoir qu’il existe trois 

grands moyens de communication entre le 

sang artériel et veineux chez un fœtus en 

développement : entre les ventricules, entre les oreillettes et entre les grands vaisseaux ; or chez 

ce veau, ces trois communications fœtales ont toutes persisté. Elles permettent au flux sanguin 

systémique et pulmonaire de se mélanger et donc au ventricule droit d’être le seul ventricule 

fonctionnel, le gauche étant hypoplasié (Figure 36).  

 

 Un autre cas chez un veau présentant une hypoplasie du cœur gauche a été mentionné 

avec cette fois la seule persistance du canal artériel comme malformation (Lemberger et al. 

2004). Toujours dans cette étude, il a été également été décrit avec une hypoplasie ventriculaire 

gauche marquée associée à une CIA, accompagnée « d’une double sortie de l'aorte et de l’artère 

pulmonaire droite, d’une sténose marquée et d’adhérence des cuspides aortiques avec 

communication au niveau de l'artère brachiocéphalique et surtout d’une dilatation ventriculaire 

droite marquée » (Lemberger et al. 2004).  

Figure 36 : Illustration des anomalies intracardiaques observées à l’examen 
nécropsique (Lemberger et al. 2004).  

Les flèches indiquent le flux sanguin. 
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 En plus des études chez les bovins, l’hypoplasie 

du ventricule gauche a été également documentée chez 

les chevaux pour la première fois en 1983 (Tadmor et al. 

1983). Elle s’accompagne comme décrit précédemment 

chez les bovins d’une persistance du canal artériel et 

d’une CIA, permettant ainsi le mélange des sangs des 

circulations pulmonaire et systémique. Ainsi, « le sang 

qui circule du poumon vers l'atrium gauche peut suivre 

l'une des deux voies suivantes : (a) de l'oreillette gauche 

au ventricule gauche puis par l'aorte au reste du corps ou 

(b) de l'oreillette gauche via la communication inter-

auriculaire à l'oreillette droite, au ventricule droit et à 

l'artère pulmonaire » (Figure 37).  

 

Cette hypoplasie du ventricule gauche a également été 

retrouvée un an après l’étude de Tadmor chez un poulain 

de un jour d’âge accompagnée d’autres anomalies telles 

qu’une atrésie des valves mitrale et aortique, une 

persistance du canal artériel et une CIA permettant ainsi de la qualifier d’« hypoplasie du 

cœur gauche ». Le ventricule gauche étant hypoplasique et non fonctionnel, la survie brève du 

poulain n’est due qu’au shunt gauche-droit par la CIA et au shunt droit-gauche par le canal 

artériel (Musselman, LoGuidice 1984). 

 

 Enfin, des cas d’hypoplasies du cœur gauche ont été mentionnés chez les cochons 

(Linde-Sipman, Wensing 1971 ; van der Linde-Sipman, Wensing 1978 ; VAN DER LINDE-

SIPMAN 1977 ; Shaner 1954) et chez un agneau de 1 semaine d’âge accompagnée d’une 

persistance du foramen ovale (van der Linde-Sipman 1978). 

  

Figure 37 : Diagramme indiquant les principales anomalies du 
cœur et de la circulation sanguine (Tadmor et al. 1983)  

A : aorte ; CIA : communication interauriculaire ; LV : ventricule 
gauche avec petite cavité et paroi hypertrophique ; Pa : artère 
pulmonaire ; PDA : canal artériel persistant ; RV : ventricule droit 
; a) Circulation du sang par le ventricule gauche vers l'aorte ; ou 
b) Par la communication interauriculaire vers l'oreillette droite, 
le ventricule droit, l'artère pulmonaire vers le poumon ou par la 
persistance du canal artériel vers l'aorte  
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d) Autres cas de ventricule unique  

 

 Si l’atrésie tricuspide, le ventricule à double entrée et l’hypoplasie du cœur gauche sont 

les cœurs univentriculaires les plus fréquents, en revanche, le terme de « ventricule unique » 

renvoie à une multitude d’autres anomalies cardiaques y compris des CIV très larges ou des 

hypoplasies très sévères du ventricule droit (Houyel 2020).   

 

 Ainsi, un rare cas d’hypoplasie du ventricule droit a été décrit récemment chez un 

chien âgé de 7 semaines (Macdonald 2019). Ce dernier présentait des signes de détresse 

respiratoire aiguë et d’une insuffisance cardiaque décompensée motivant son euthanasie. 

Contrairement aux autres études, il n’y avait pas d’association avec d’autres malformations 

congénitales chez cet animal à l’exception d’une légère sténose pulmonaire. Il a également 

été mentionné la présence d’hypoplasie du ventricule droit chez des chiots autopsiés pour 

l’étude de Van Der Linde-Spiman (Linde-Sipman, Wensing 1971) ainsi que chez des cochons 

(Linde-Sipman, Wensing 1971).  

 

D’autres cas d’hypoplasie du 

ventricule droit sont décrits chez le 

cheval mais sont souvent trouvés en 

association avec une atrésie 

tricuspide (Gumbrell 1970 ; Rooney, 

Franks 1964). L’hypoplasie du 

ventricule droit a également été 

retrouvée chez un poulain Arabe en 

association avec une atrésie 

pulmonaire ainsi qu’une valve 

tricuspide rudimentaire (Krüger et 

al. 2016). A l’examen échographique, 

un seul grand vaisseau provenait du 

VG alors que le VD hypoplasique n'était relié à aucune voie d’éjection évidente (Figure 38). 

L'ensemble du retour veineux droit a été maintenu par un shunt droit-gauche à travers la CIA, 

le VG fonctionnant dans ce cas là comme un ventricule unique.   

Figure 38 : Echographie d’une hypoplasie du ventricule droit chez un cheval (Krüger et al. 
2016) 

Vue modifiée des quatre chambres apicales gauches. ASD, communication interauriculaire 
; LA, oreillette gauche ; LV, ventricule gauche ; MV, valve mitrale ; PFO, foramen ovale 
persistant ; RA, oreillette droite ; RV, ventricule droit ; TV, valve tricuspide  
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Dans le cas présent, le manque de continuité 

entre le VD rudimentaire et la circulation 

pulmonaire due à la présence d'un septum 

interventriculaire intact rend obligatoire la 

présence d'une CIA pour la viabilité de 

l’animal. Dans une autre étude, c’est la 

persistance de l’ostium primum, qui permet 

au cœur d’assurer les circulations systémiques 

et pulmonaires chez un jeune poney gallois 

présentant une hypoplasie du ventricule droit 

et une dysplasie de la valvule tricuspide 

(Physick-Sheard et al. 1985) (Figure 39).  

 

 Enfin, un cas de ventricule unique avec absence complète de septum 

interventriculaire a été décrit chez un veau Ayrshire (Lee et al. 2002). D’autres anomalies ont 

été rapportées dont une transposition de l'aorte et du tronc pulmonaire, une CIA, une persistance 

du canal artériel et des anomalies de l’arche aortique (Figure 40).  

 

 

 

  

Figure 39 : Vue exposée de l'oreillette et du ventricule droits (Physick-Sheard et 
al. 1985)  

ac : cuspide antérieure de la valve auriculo-ventriculaire droite ; opd : défaut de 
l'Ostium primum ; ra : atrium droit ; rav : cuspide septale dysplasique de la valve 
atrio-ventriculaire droite ; rv : ventricule droit hypoplasique  

Figure 40 : Cœur de veau - Rendu du plan frontal modifié avec anomalies cardiaques (Lee et al. 2002)  

A : aorte descendante ; BT : tronc brachiocéphalique ; CdVC : veine cave caudale ; CrVC : veine cave crâniale ; CT : cordes tendineuses ; DA : 
canal artériel ; HA : aorte hypoplasique ; LA : oreillette gauche ; OS : ostium secundum ; P: muscle papillaire commun ; PA : artères 
pulmonaires ; PT : tronc pulmonaire ; PV : veine pulmonaire ; RA : oreillette droite ; V : ventricule commun ; double flèche : artères coronaires ; 
flèche : kyste hémostatique ; tête de flèche : bande septomarginale  
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e) Prise en charge chirurgicale des ventricules uniques  

 

 Concernant toutes ces malformations cardiaque de ventricule unique, la littérature 

recense seulement quelques rares cas pris en charge chirurgicalement : un cas d’atrésie 

tricuspide associée à une sténose pulmonaire chez un poulain Arabe de 10 semaines d’âge 

(Button et al. 1978) et un cas d’atrésie tricuspide avec hypoplasie du ventricule droit chez une 

chienne Labrador de 6 mois (Robertson et al. 1999).  

 Dans l’étude de Button, le 

poulain présentait de faibles 

performances physiques, des 

muqueuses cyanotiques, une 

tachypnée, un souffle de grade 

V/VI accompagné d’un thrill 

ainsi qu’une polycythémie. 

L’ECG a montré quelques 

anomalies notamment une sous-

dénivellation du segment ST lors 

de phase d’excitation, compatible 

avec une ischémie du myocarde, ainsi qu’un allongement de l’onde P associé à un 

raccourcissement du segment PR, résultat d’une dilatation de l’oreillette droite (Figure 41).  

Une radiographie à l’aide de produit de contraste a révélé une dilatation de l’oreillette droite et 

de la veine cave. Des analyses de sang à partir d’échantillons prélevés dans le ventricule gauche 

et dans l’aorte ont montré une hypoxémie et une légère acidose respiratoire. 

Pour pallier cette malformation cardiaque, une tentative de correction chirurgicale a été réalisée 

en anastomosant les veines caves crâniale et caudale avec l’aorte descendante et en 

effectuant une valvulotomie et une artériotomie pulmonaire à l’aide d’une greffe de patch. 

Malheureusement, cette tentative a été infructueuse avec une diminution drastique de la PO2 

menant à terme au décès de l’animal près de 4h après la fin de la chirurgie.  

 

 Dans l’étude de Robertson, le chien présentait initialement des antécédents de léthargie, 

d'intolérance à l'effort physique, de dysorexie, de faible croissance et de diarrhée. L’examen 

réalisé sur ce chien avait mis en évidence des muqueuses pâles, une distension abdominale, un 

Figure 41 : Tracé en dérivation aVF, enregistré sur le papier à la vitesse de 25 mm/sec durant 
une phase d’excitation (Button at al. 1978).  

Noter la sous-dénivellation du segment ST compatible avec l’ischémie myocardique. 
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souffle systolique de grade III/IV auscultable des deux côtés et des anomalies à l’ECG montrant 

des ondes P élargies compatibles avec une dilatation de l’oreillette droite (Figure 42).  

 

Figure 42 : ECG à l’admission (DII) (Robertson et al. 1999) ). 

La vitesse du papier est de 50 mm par seconde, le gain est de 10 mm/mV 

 

La pression à l’intérieur de l’oreillette droite 

a également été mesurée à 33 mmHg [0-5 

mmHg] grâce à une cathétérisation 

cardiaque par la veine jugulaire droite. 

Devant la pression auriculaire droites élevée, 

l'absence d'une communication 

interauriculaire et l'absence de signes de 

pathologie pulmonaire, il a été décidé de 

réaliser une procédure chirurgicale de 

Fontan en anastomosant l’atrium droit et 

l’artère pulmonaire avec une prothèse en 

forme de conduit (Figure 43).  

Quelques jours après l'intervention, l'ECG a montré une diminution de la taille des ondes P, 

une réduction significative du volume de l'ascite et une diminution spectaculaire de la 

pression auriculaire droite (8 mmHg) indiquant ainsi que le chien n'était plus en insuffisance 

cardiaque et que l'intervention chirurgicale avait atteint les objectifs (Figure 44).  

 

Figure 44 : ECG 7 jours post-opératoire (DII) (Robertson et al. 1999) 

Il y a une réduction significative de la taille de l'onde P après la chirurgie. Les ondes P sont indiquées par la flèche. La vitesse du papier est de 
50 mm par seconde, le gain est de 10 mm/mV 

Figure 43 : Photographie de l’examen nécropsique montrant le conduit de Dacron 
(Robertson et al. 1999) 

RA : atrium droit. L’artère pulmonaire est indiquée par la tête de flèche 
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Au cours des deux mois qui ont suivi, les propriétaires ont signalé une amélioration continue 

de l'état du chien ; malgré tout, contre tout attente, ce dernier est décédé avant d'être réévalué, 

sans doute à cause d’arythmies aiguës. 

 

 Ces deux études montrent que des chirurgies palliatives peuvent être pratiquées dans le 

cas d’animaux présentant des cœurs univentriculaires avec toutefois les mêmes problématiques 

post-opératoires qui se posent en humaine (comme les épisodes de mort subite due à des 

troubles du rythme). Cependant, avant toute décision d’opérations, des critères importants 

doivent être vérifiés, notamment « la capacité de l'oreillette droite à générer une pression 

suffisante pour pomper le sang à travers le conduit vers l'artère pulmonaire, et l'absence 

d'hypertension pulmonaire » (Robertson et al. 1999). Parmi les deux techniques chirurgicales 

mentionnées dans ces études, l’opération de Fontan est la plus pratiquée lors de correction des 

ventricules uniques.  
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2) Intervention de Fontan et modèles 

animaux  

 

A - L’intervention de Fontan  
 

a) Origine et évolution historique  

 

 Fréquemment, le ventricule unique nécessite une prise en charge chirurgicale (recours 

à la chirurgie néonatale indispensable dans près d’un tiers des cas d’après Bensemlali et 

al.). En effet,  les patients présentant un cœur univentriculaire non réparé ont un mauvais 

pronostic avec notamment 70 % des patients ayant un ventricule gauche unique morts avant 

l'âge de 16 ans (Khairy et al. 2007).  Une des opérations qui peut être effectuée est une opération 

de type Fontan c’est-à-dire « toute intervention qui vise à détourner la circulation veineuse 

systémique vers les poumons sans passer par le ventricule » (Fredenburg et al. 2011). Elle 

consiste en une dérivation cavopulmonaire qui permet, avec un fonctionnement 

univentriculaire, de séparer les circuits pulmonaire et systémique tout en rétablissant un système 

circulatoire « en série ». Les avantages d'un tel circuit sont la (quasi)-normalisation de la 

saturation artérielle et l'abolition de la surcharge volumique chronique engendré par la 

circulation sanguine en ventricule unique (Gewillig 2005).  

 

Le type le plus courant de 

malformation cardiaque 

traité par une opération de 

Fontan est le syndrome du 

cœur gauche 

hypoplasique ; cependant, 

elle est également utilisée 

dans plusieurs autres 

malformations avec un seul 

ventricule fonctionnel 

(Tableau 4).  

Tableau 4 : Ventricules uniques fonctionnels nécessitant une chirurgie de type Fontan pour la palliation 
(Kaulitz 2005) 

AVSD : communication inter-auriculaire ; DILV : ventricule gauche à double entrée ; DIRV : ventricule 
droit à double entrée ; DORV : ventricule droit à double issue ; HLHS : hypoplasie du cœur gauche ; MA : 
atrésie mitrale ; PA/IVS : atrésie avec septum interventriculaire intact ; TA : atrésie tricuspide ; TGA : 
transposition des gros vaisseaux  
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 Historiquement, cette technique a été mise au point par Francis Fontan et Eugène Baudet 

en 1971, en se basant sur les recherches cliniques et expérimentales des années 40 (Fontan, 

Baudet 1971). A l’époque, 

l’opération avait pour 

principal objectif de traiter 

les atrésies tricuspides.  Elle 

consistait en une mise en 

connexion directe de 

l’oreillette droite et de la 

veine cave supérieure avec 

le tronc pulmonaire 

(Figure 45).  

 

  

 

 Cependant, les montages chirurgicaux de dérivation cavo-pulmonaire ont subi au fil des 

années des modifications historiques rappelant les problèmes posés et les solutions mises en 

œuvre pour optimiser ces systèmes circulatoires. En effet, l'incidence très élevée des 

réopérations tardives, atteignant parfois 40 % dans certaines études, reflète la mauvaise 

conception des premiers circuits de Fontan (Gewillig 2005). L’utilisation de procédures créant 

des circuits oreillette droite – artère pulmonaire notamment (comme cela avait été fait à 

l’origine par Baudet et Fontan) sont désormais considérés comme obsolètes car elles engendrent 

des dilatations de l’atrium droit et une perte de la fonction contractile (Figure 46). Elles 

ont l'inconvénient de consommer plus d'énergie, en fournissant moins de flux sanguin efficace 

vers l'artère pulmonaire, et de provoquer des arythmies (Leval et al. 1988).  

Figure 45 : Première intervention de Fontan (Fontan, Baudet 1971)  

OD : oreillette droite, TP : tronc pulmonaire, VCS : veine cave supérieure 
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 En conséquence, la méthode a été modifiée au fil du temps en se connectant plutôt sur 

les veines caves supérieure ou inférieure, créant ainsi une connexion cavo-pulmonaire totale 

permettant la prise en charge de cardiopathies plus complexes. Les connexions cavo-

pulmonaires totales présentent des avantages majeurs par rapport à la technique de base. D’une 

part, elles sont techniquement plus simples. D’autre part, comme elles sont éloignées du nœud 

auriculo-ventriculaire, et que la plus grande partie de la chambre auriculaire droite reste à basse 

pression, il y a une réduction des arythmies précoces ou tardives. Enfin, la réduction des 

turbulences empêche les pertes d'énergie ce qui minimise le risque de thrombose auriculaire a 

fortiori (Leval et al. 1988).  

 

b) Réalisation chirurgicale  

 

 La procédure Fontan univentriculaire peut être donc être envisagée pour les patients 

présentant une malformation cardiaque et une seule chambre fonctionnelle, souvent 

conséquence d’une valve cardiaque dysfonctionnelle (mitrale ou tricuspide), ou une chambre 

absente ou inadéquate (hypoplasie du cœur gauche ou hypoplasie du ventricule droit). 

Les objectifs lors d’une telle chirurgies sont multiples (Bensemlali 2018) :  

- Protéger la circulation pulmonaire : il peut être nécessaire de réaliser un cerclage pulmonaire 

ou de lever les obstacles au retour veineux. 

Figure 46 : Comparaison de l’anatomie du Fontan originel (1) (VCS connectée à APD et OD au TP) avec celle d’une 
procédure de Fontan modifié (connexion OD-APD uniquement) (Fredenburg et al. 2011) 

LPA = artère pulmonaire gauche, RPA = artère pulmonaire droite  
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- Calibrer le débit pulmonaire : une chirurgie de Blalock ou l’utilisation d’un conduit ventricule 

unique-artère pulmonaire est alors recommandée.  

- Préserver la fonction du ventricule et des VAV : cet objectif passe par la réduction de la post-

charge (coarctation, sténose sous aortique), la limitation de la surcharge diastolique (en 

calibrant le débit pulmonaire) et la minimisation de la durée de clampage aortique pendant la 

chirurgie. 

- Préserver les artères pulmonaires et les veines systémiques 

-  Limiter les cicatrices atriales et ventriculaires 

 

 Avant de réaliser toute la procédure chirurgicale, à l’instar de ce qui avait été vu chez le 

chien dans l’étude de Robertson, il est nécessaire de s’assurer de la présence de certains critères 

de sélection pour les patients devant subir une connexion atrio-pulmonaire pour une atrésie 

tricuspide. En effet, dans ce montage, les veines caves sont reliées aux artères pulmonaires dans 

un système circulatoire non pulsé (circulation cavopulmonaire passive) ; son bon 

fonctionnement repose donc sur l’absence d’obstacle sur la voie pulmonaire et sur des 

pressions et résistances pulmonaires basses (S. Di Filippo 2010). D’autres critères incluent 

notamment  « la normalité […] de la contractilité myocardique, l'absence de fuite 

auriculoventriculaire et le bon développement anatomique des artères pulmonaires » 

(Sekarski et al. 2006).  Choussat a décrit ces critères comme étant les « dix commandements » 

du candidat idéal pour le Fontan (Ghanayem et al. 2007 ; Stern 2010) (Tableau 5).  

Cependant, lors du congrès 

mondial de cardiologie 

pédiatrique en Australie de 2010, 

le Dr J. Wilkinson a démontré que 

ces commandements originaux 

pouvaient être revisités - 

notamment, la condition d’âge 

supérieur à 4 ans qui n’est plus 

d’actualité grâce aux progrès de la 

médecine, la palliation précoce 

étant devenue la norme dans la 

plupart des centres. 

Tableau 5 : Les dix commandements de Choussa (Stern 2010) 
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 Les procédures plus modernes d’intervention de Fontan consistent en une première 

étape d’anastomose entre la veine cave supérieure et artère pulmonaire puis une dérivation 

totale par mise en place d’un tube entre la veine cave inférieure et l’artère pulmonaire.  

Auparavant, ces connexions étaient faites en même temps mais chez de nombreux patients, il a 

été remarqué une augmentation marquée du flux pulmonaire sanguin vers les poumons, une 

congestion lymphatique pulmonaire ainsi que des épanchements pleuraux. Ainsi, de nos jours, 

ces étapes sont toujours dissociées. En effet, la réalisation de la dérivation cavo-pulmonaire 

en deux temps permet au corps du patient de s’adapter aux différents états hémodynamiques 

et réduit ainsi la morbidité et mortalité chirurgicales globales ; cette dissociation a pour objectif 

de « réduire la charge volumique du ventricule précocement, de minimiser la mortalité 

intermédiaire pendant les étapes à risque où la palliation est incomplète et de réduire les effets 

négatifs associées aux changements rapides de la géométrie ventriculaire et de la fonction 

diastolique [que l’on peut trouver] lors d’une dérivation cavo-pulmonaire totale en un seul 

temps »  (Kutty et al. 2020).  

L’opération de Fontan n’est pas réalisée dès la naissance à cause de l’absence de contraction 

ventriculaire pour éjecter le sang dans les poumons et de la haute résistance vasculaire 

pulmonaire (RVP) présente chez les nouveaux-nés.  

 

 Plusieurs techniques différentes incluant l’utilisation de conduits, homogreffes, patchs 

ou encore l’anastomose directe ont été utilisées au fil des années (Gewillig 2005). 

 

1- Première étape 

 

 La première étape consiste à équilibrer les débits pulmonaire et systémique. En effet, 

les pressions et résistances pulmonaires étant élevées en période néonatale, la dérivation cavo-

pulmonaire n’est pas réalisable précocement. Il est de ce fait nécessaire de réaliser une 

intervention chirurgicale permettant un débit pulmonaire suffisant sans être excessif, tout en 

préservant à la fois le lit vasculaire pulmonaire et la fonction du ventricule unique (S. Di 

Filippo 2010).  

 

 Pour ce faire, il est possible de créer une sténose supra valvulaire chirurgicalement qui 

permet de diminuer le débit pulmonaire et ainsi de prévenir le développement d’une maladie 
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vasculaire pulmonaire obstructive (telle qu’une hypertension pulmonaire). Par ailleurs, elle 

diminue également les symptômes d’insuffisance cardiaque. Cette limitation du débit 

pulmonaire peut se faire au premier mois de vie soit par une bandelette en 

polytétrafluoroéthylène (PTFE), soit par implantation d'un cerclage adaptable par 

télémétrie. L’intervention est réalisée pour toutes les formes anatomiques qui entraînent un 

hyperdébit pulmonaire notamment les ventricules uniques sans obstacle droit (Sekarski et al. 

2006 ; S. Di Filippo 2010) (Figure 47).  

 

 En revanche, en cas de rétrécissement de la voie pulmonaire (sténose ou atrésie 

pulmonaire) nécessitant la présence du canal artériel pour assurer une circulation suffisante, 

l’intervention consiste en un shunt aortopulmonaire appelé shunt de Blalock-Taussig entre 

l'artère sous-clavière et l'AP ou shunt central entre l'aorte ascendante et le tronc pulmonaire, à 

l’aide d’un tube en Gore-Tex®. Cette intervention est réalisée dans les formes anatomiques qui 

entraînent un hypodébit pulmonaire tels que les ventricules uniques avec obstacle droit ou les 

atrésies pulmonaires ; elle permet de placer le cœur droit dans un état de surcharge volumique 

propice au développement vasculaire (Figure 47).  

 

 

Figure 47 : Les différentes opérations avant l’intervention de Fontan. A. Cerclage de l’artère pulmonaire. B. Anastomose systémicopulmonaire 

(S. Di Filippo 2010)  

 

On utilise habituellement ce type de shunts pendant quatre ou cinq mois, jusqu’à ce que l’enfant 

ait trop grandi et qu’une deuxième opération ou une correction finale soit nécessaire (Gewillig 

2005 ; S. Di Filippo 2010).  
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En cas d’hypoplasie du cœur gauche 

ou d’obstacle majeur à l’éjection 

aortique, le premier temps de la 

chirurgie de Norwood peut également 

être réalisé : elle consiste à créer une 

néoaorte avec le tronc pulmonaire et 

établir le débit pulmonaire par un shunt 

systémico-pulmonaire entre l’artère 

sous-clavière droite et l’artère 

pulmonaire droite (Figure 48).  

 

 

 

 

2- Deuxième étape  

 

 Entre 4 mois et 2 ans d’âge, la procédure est complétée par une manœuvre permettant 

de dévier le sang de la moitié supérieure du corps (issu de la veine cave supérieure) 

directement dans les poumons (les artères pulmonaires étant confluentes, le sang cave 

supérieur se répartit entre les deux poumons) et ainsi de décharger le ventricule unique. Cette 

manœuvre constitue la 

dérivation cavo-pulmonaire 

partielle (ou DCPP). Il s'agit 

de l’intervention selon Glenn 

(appelée également « Haller ») 

ou anastomose cavo-

pulmonaire supérieure 

bidirectionnelle. Cette 

procédure est généralement 

simple mais « ne fournit pas de 

connexion établie pour la 

veine cave inférieure » 

(Douglas et al. 1999).  

L’intervention consiste à 

Figure 48 : Procédure de Norwood : reconstruction de l’aorte ascendante 
avec le tronc pulmonaire et établissement du flux pulmonaire par un shunt 
aortopulmonaire (Norwood classique) (S. Di Filippo 2010)  
 

1. Anastomose aortopulmonaire ; 2. Néoaorte  

Figure 49 : Anastomose cavo-pulmonaire de Glenn bidirectionnel (premier temps de la 
dérivation cavo-pulmonaire de type Fontan) (S. Di Filippo 2010) 

1. Veine cave supérieure ; 2. aorte ; 3. artère pulmonaire ; 4. cavité accessoire ; 5. ventricule 
principal  
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déconnecter la veine cave supérieure de l’oreillette droite et la reconnecter à l’artère 

pulmonaire droite – un simple traitement antiagrégant plaquettaire par acide acétylsalicylique 

étant suffisant pour prévenir la thrombose de l’anastomose (Figure 49). Même si la saturation 

cutanée augmente à 85-90 %, il est à noter que les enfants subissant la première étape du Fontan 

peuvent rester cyanotiques car le sang en provenance de la veine cave inférieure, lui, n’est 

pas dirigé vers les poumons.  

 

 Au lieu de l’intervention de Glenn, il est également possible de réaliser une procédure 

dite d’Hemi-Fontan. Lors de cette intervention, l’extrémité au niveau du cœur de la division 

de la VCS est rattachée au tronc pulmonaire ou à la surface interne de l’artère pulmonaire 

droite, tout en conservant la confluence naturelle de la VCS et de l’OD.   

 

Elle se déroule en différentes étapes (Figure 50) :  

- Anastomose entre la confluence VCS-OD et les artères pulmonaires pour diriger le sang de la 

VCS vers la circulation pulmonaire.   

- Augmentation de la taille des 

artères pulmonaires par un 

patch d’homogreffe.  

- Interruption du sang en 

provenance de la VCS vers 

l’OD par utilisation de 

l’homogreffe comme barrage.  

- Interruption du flux sanguin 

pulmonaire antérograde par 

réalisation d’une coupe du 

tronc pulmonaire et fermeture 

de son abord cardiaque.  

- Ligature de toutes les autres 

sources de flux sanguin (Spray 

2013).  

Cette technique a elle-même été modifiée en opération de Fontan dite « partielle » (Figure 50).  

 

 En ce qui concerne la comparaison des deux techniques, l’intervention d’Hémi-Fontan 

est techniquement plus complexe que celle de Glenn et peut entraîner des déficiences 

Figure 50 : Intervention d’Hemi-Fontan modifiée ou Fontan partiel (Talwar et al. 2014)  

(a) Le toit ouvert de l'oreillette droite, y compris le moignon de la VCS, est anastomosé de bout en bout à la 
paroi inférieure de l'artère pulmonaire, créant ainsi une connexion aveugle. (b) L'anastomose 
cavopulmonaire bidirectionnelle est située au centre. L'incision de l'aspect médial de l'extrémité cardiaque 
de la VCS est rattachée bien au-delà de la jonction de la VCS et de l'oreillette droite. IVC = veine cave 
inférieure, LPA = artère pulmonaire gauche  
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d’alimentation artérielle du nœud sino-auriculaire (effets à long terme peu étudiés à ce jour). 

La technique de Glenn implique une mobilisation circonférentielle étendue et une transection 

de la veine cave supérieure pour créer une connexion bord à bord entre la VCS et l’APD. En 

revanche, la procédure d’Hémi-Fontan préserve la confluence naturelle veine cave 

supérieure et atrium droit et fournit donc un flux sanguin plus physiologique à la circulation 

pulmonaire (Talwar et al. 2014). Elle implique également une augmentation de la taille des 

artères pulmonaires, contrairement à l’intervention de Glenn.  

 

 Quelle que soit la technique chirurgicale, il est important d’établir une surveillance 

clinique du patient en attendant que la totalisation de la dérivation cavo-pulmonaire soit 

effectuée. Cette surveillance passe par l’évaluation du degré de cyanose et la saturation cutanée, 

le comportement alimentaire et la croissance staturopondérale, la présence de dyspnée/œdèmes 

périphériques ainsi que la palpation des pouls et la prise de pression artérielle aux membres 

supérieurs et inférieurs. 

 

3- Palliation définitive 

 

 Entre deux et quatre ans de vie, afin de séparer définitivement les deux circulations, il 

est effectué une opération consistant à dévier le sang de la veine cave inférieure directement 

dans l'AP et donc conduire à une totalisation de la dérivation cavo-pulmonaire (dérivation 

cavo-pulmonaire totale ou DCPT). L’anastomose est réalisée avec un conduit soit 

directement au niveau de la chambre atriale droite (conduit interne), soit positionné pour 

fonctionner complètement à l'extérieur du cœur sur le côté de l'oreillette droite (conduit 

externe). Dans le cas où le conduit est interne, une partie de la paroi de l’atrium droit est utilisée 

en plus du matériel prothétique tandis que dans le cas où il est externe, seul un matériel 

synthétique est utilisé (Figure 51). 
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Figure 51 : Les différents types de conduits (Fredenburg et al. 2011) 

(Gauche) Le schéma montre la méthode intra-atriale de création d'une circulation de Fontan cavopulmonaire, dans laquelle un conduit intra-
atrial relie la veine cave inférieure (IVC) à l'artère pulmonaire droite (RPA).  
(Droite) Le schéma montre la méthode extra-atriale de création d'une circulation cavopulmonaire de Fontan, dans laquelle un conduit extra-
atrial relie la VCI à l'artère pulmonaire droite (RPA). AA = aorte ascendante, LPA = artère pulmonaire gauche  

 

 Introduit au milieu des années 80, le conduit interne présente l’avantage de grossir au 

fur et mesure que les enfants grandissent et peut donc être utilisé dès l’âge de 1 an. En revanche, 

il laisse une partie du tissu auriculaire exposé à une pression élevée, ce qui, à terme, peut 

provoquer une arythmie atriale (Gewillig 2005).  

 En ce qui concerne l’utilisation d’un conduit externe, elle est plus récente que la 

précédente (à partir de 1990) et ne peut être effectuée que sur des patients d’au moins 3 ans 

d’âge ; en effet, contrairement au conduit interne, le tube ne peut devenir plus large avec le 

temps, obligeant ainsi les chirurgiens à placer un dispositif capable de supporter le flux sanguin 

dans la VCI d’un adulte. Techniquement parlant, une greffe de tube en polytétrafluoroéthylène 

(PTFE) est placée entre la VCI sectionnée et l’artère pulmonaire, tout en contournant l'oreillette 

droite. La basse pression engendrée dans l’oreillette droite peut néanmoins conduire à une 

distension légère entraînant des arythmies et des thromboses (Gewillig 2005). 

 Quelle que soit la méthode utilisée, une fenestration peut être créée entre le conduit et 

l’oreillette droite afin de prévenir les risques de surcharge volumique rapide dans les poumons, 

de limiter la pression dans la veine cave, d’augmenter la précharge et d’augmenter le débit 

cardiaque. Il a notamment été rapporté que ce types de fenestrations permettaient de diminuer 

les effusions pleurales post-opératoires et pouvaient se fermer une fois que les patients 
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avaient correctement régulé leurs paramètres hémodynamiques (Lemler et al. 2002 ; Khairy et 

al. 2007).  Dans tous les cas, un traitement anticoagulant par antivitamine K est nécessaire à vie 

pour limiter les risques de thromboses (S. Di Filippo 2010).  

 

c) Survie et complications  

 

 Il y aurait aujourd'hui dans le monde jusqu'à 70 000 patients vivant avec une circulation 

de Fontan, et cette population devrait doubler d’ici les 20 prochaines années (Kutty et al. 2020).  

 

 La survie de ces patients dépend de « la préservation de la fonction du ventricule unique, 

[…] des complications tardives et, chez les patients dont l'opération de Fontan a échoué, de la 

reconnaissance et du traitement des processus pathophysiologiques sous-jacent ayant entraîné 

l'échec de l'opération » (Ghanayem et al. 2007). L'ère chirurgicale pendant laquelle se 

déroule l’intervention, le type d'intervention de Fontan et l'anatomie préopératoire 

influencent également le pronostic (Pundi et al. 2015).  

 

 La survie à dix ans pour toutes les opérations de Fontan est d'environ 60%-79% selon 

les études (81 % pour les indications idéales non compliquées et 60 % toutes indications 

confondues d’après Filipo et al.)¸ avec un meilleur taux notamment pour les patients 

présentant un ventricule gauche à double entrée (Sekarski et al. 2006). Il a été notamment 

démontré que ceux possédant un ventricule droit dominant étaient plus à risque de présenter 

des dysfonctions du ventricule unique et des insuffisances cardiaques à long terme (Bensemlali 

2018) ; en effet, un ventricule type droit, habitué à un travail à faibles pressions, aura de moins 

bons résultats du fait d’un épuisement myocardique plus précoce par rapport au ventricule 

gauche. De plus, parmi toutes les malformations cardiaques de ventricule unique, il a été prouvé 

dans l’étude de Pundi et al. que les patients présentant une hétérotaxie avaient la survie 

globale la plus faible après un Fontan (Pundi et al. 2015).  
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Dans la majorité des études, le tunnel latéral et le conduit extracardiaque ont un meilleur 

pronostic que le Fontan classique (survie de 80% à dix ans) avec notamment une incidence 

moindre des arythmies atriales ou des thromboses (Sekarski et al. 2006 ; Khairy et al. 2007 ; 

Pundi et al. 2015) (Figure 52).   

 

 

 

En 1990, Fontan et Kirklin ont montré que le risque de décès après l'opération possédait une 

phase précoce à environ 6 mois, suivie d'une phase tardive à environ 6 ans après l'opération 

(Kutty et al. 2020). Depuis cette période, la survie à long terme n’a cessé d’augmenter grâce 

aux perfectionnements des techniques chirurgicales et à l'amélioration des soins pré, péri et 

postopératoires : plus l’ère chirurgicale est récente, meilleur est le taux de survie (Figure 

53). Malgré tout, il faut garder en tête que ce taux varie également en fonction des pays.  

Figure 52 : Survie globale en fonction du type de procédure de Fontan (Pundi et al. 2015) 
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La circulation de Fontan entraîne des 

modifications hémodynamiques 

notables pouvant à terme conduire à 

ce qui est communément appelé un 

« Fontan défaillant » ; ainsi, jusqu'à 

40 % des patients subissant une 

DCPT présentent une insuffisance 

cardiaque post-opératoire (Riemer et 

al. 2005). En effet, une pression 

élevée dans l’oreillette droite et une 

dilatation progressive ont été 

observée au cours de ces 

manipulations et sont communément 

visibles chez les patients avec un 

Fontan (Izumi et al. 2017). De plus, 

des mécanismes de défaillance de 

l’oreillette sont également présents 

chez les patients subissant un Fontan 

avec dérivation atrio-pulmonaire (Li 

et al. 2014).  

 

En l'absence de la force hydraulique du ventricule droit, la circulation de Fontan entraîne un 

paradoxe d'hypertension veineuse systémique (pression moyenne > 10 mm Hg) et une 

hypotension dans l’artère pulmonaire (pression moyenne <15 mm Hg) (Fredenburg et al. 

2011). La RVP est un déterminant important du débit cardiaque chez les patients avec une 

circulation de Fontan, et il est important d'identifier les restrictions de flux sanguin qui 

proviennent ou vont vers les poumons. En effet, les patients souffrant d'une défaillance de 

Fontan due à une RVP accrue constituent un sous-groupe difficile à prendre en charge, car il 

n'existe actuellement aucune option de traitement médical ou chirurgical efficace (Peer et 

al. 2018).  

 

Figure 53 : Impact de l'ère chirurgicale sur la survie sans transplantation (Kutty et al. 2020) 

 Estimation de survie de Kaplan-Meier stratifiée en fonction de l'ère de Fontan. Réimprimé 
de Downing et al avec autorisation. Copyright ©2017, Elsevier  
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 De nombreux patients avec une circulation de Fontan ne sont que peu affectés par ces 

changements hémodynamiques et mènent des vies presque normales ; cependant, certains 

subissent une intolérance progressive à l’exercice, une dyspnée, une fatigue et des syncopes qui 

sont autant de marqueurs d’une dysfonction ventriculaire (Ghanayem et al. 2007). Or, la 

dysfonction systolique du ventricule unique est un facteur pronostique particulièrement 

péjoratif (S. Di Filippo 2010).  

La désaturation au repos et à l'effort est 

aussi fréquente chez les patients présentant 

des shunts anatomiques résiduels 

(fenestrations résiduelles, collatéralisation 

veineuse systémique ou encore connexions 

entre les veines hépatiques et le sinus 

coronaire ou l'oreillette gauche) (Sekarski et 

al. 2006) (Figure 54). Bien que les 

malformations artério-veineuses pulmonaires 

aient été décrites plus fréquemment après 

l'intervention de Glenn seule, elles sont 

également présentes chez les patients Fontan, 

en particulier si le flux sortant hépatique est 

distribué de manière asymétrique dans les 

poumons (Khanna et al. 2012).  

 

Chez les patients avec des conduits, il peut se développer des sténoses ou des dilatations au 

niveau de ces derniers. Les autres complications incluent notamment des arythmies, une 

hypertension portale, des coagulopathies,des shunts de veine à veine et des dysfonctions 

lymphatiques (ascites, œdème, effusion…) (Fredenburg et al. 2011).  

 

Une vision plus exhaustive de ces principales complications en fonction de la localisation 

anatomique est résumée dans le tableau 6.  

 

 

 

 

 

Figure 54 : Shunt droit-gauche chez un garçon de 16 ans ayant subi une 
intervention de Fontan pour cœur gauche hypoplasique (Khanna et al. 2012).   

La projection en plaque de 10 mm d'épaisseur d'un scanner thoracique avec prise 
de contraste montre une malformation artérioveineuse dans le poumon droit 
(flèche) avec un circuit de Fontan extracardiaque (F)  
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Tableau 6 : Principales complications d’une intervention de Fontan (Fredenburg et al. 2011). 

 
 

 La complication la plus fréquente reste la survenue d'un épanchement pleural et/ou 

péricardique nécessitant un drainage ; en effet, malgré les efforts déployés pour minimiser la 

morbidité associée aux épanchements pleuraux (notamment grâce à l’utilisation de conduit 

extracardiaque et/ou de fenestration), un chylothorax survient précocement chez 24% des 

patients (Kutty et al. 2020). Cette complication est favorisée par des pressions pulmonaires à la 

limite supérieure pour le bon fonctionnement de la dérivation, générant ainsi une gêne au retour 

lymphatique dans le système veineux cave (S. Di Filippo 2010). 

 

Des phénomènes thrombotiques sont 

également plus susceptibles de se produire chez 

les patients avec un Fontan – à cause de leur 

faible débit cardiaque et d’une dilatation 

veineuse auriculaire et systémique plus 

importante que la normale (Figure 55). En 

effet, environ 20% des patients ayant subi une 

opération de Fontan présenteront des 

thromboembolies dans les cinq ans 

postopératoires (Sekarski et al. 2006). Ces 

patients présentent également une incidence 

accrue d'anomalies des facteurs de coagulation, 

comme chez tout patient souffrant de congestion 

hépatique, se matérialisant notamment par des 

déficiences en protéine C, en protéine S ou encore en antithrombine III (Gewillig 2005 ; Khairy 

Figure 55 : Embolie pulmonaire chez une femme de 25 ans ayant 
subi une intervention de Fontan (Khanna et al. 2012).  

L'image coronale reconstruite de l'angiographie par 
tomodensitométrie montre un grand thrombus (T) dans 
l'oreillette droite dilatée, ainsi que l'artère pulmonaire gauche 
(flèche épaisse) et une thrombose périphérique (flèche fine)  
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et al. 2007). Le principal risque est celui d’une embolie pulmonaire ou d’une embolie 

systémique paradoxale si la veine cave inférieure comporte une fenestration au niveau de 

l’oreillette (S. Di Filippo 2010).  

 

 Des troubles du rythmes de type arythmies supraventriculaires, compatibles avec la 

dilatation de l’oreillette, ont été rapportés. En effet, lors du suivi à moyen terme, un 

dysfonctionnement du nœud sinusal apparaît chez 13 % à 16 % des patients ayant subi une 

opération de Fontan (Khairy et al. 2007). Il s’agit le plus souvent de flutter ou de fibrillation 

avec perte de la systole auriculaire, assez mal tolérés sur le plan fonctionnel et hémodynamique 

(décompensation cardiaque, syncopes) ; il peut également se produire des phénomènes de 

tachycardie par réentrée intranodale (S. Di Filippo 2010 ; Rodriguez, Book 2020)(Figure 56).   

Ces arythmies peuvent être expliquées par des traumatismes au niveau du nœud sinusal durant 

la ou les chirurgies, ou être liées aux lignes de suture dans les Fontan avec tunnel 

intracardiaque ; en conséquence, la diminution du nombre de sutures dans les tubes 

extracardiaque réduit l’incidence de ces arythmies.  

 

 Une complication tardive est l’apparition d'une entéropathie avec perte de protéines, 

survenant dans un peu moins de 10 % des cas. Cette complication reste de mauvais pronostic 

avec une mortalité signalée de 30 % à 2 ans et de 50 % à 5 ans après le diagnostic (Ghanayem 

et al. 2007). Elle doit être suspectée devant l’apparition de signes digestifs (diarrhée) avec 

hypoprotidémie et hypoalbuminémie et se traduit par une malabsorption digestive avec 

déperdition protidique majeure à l’origine de carences (S. Di Filippo 2010).  

Figure 56 : Tachycardie par réentrée intranodale chez un adulte après l'opération de Fontan (Rodriguez, Book 2020) 
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 Une maladie rénale, avec protéinurie et/ou diminution du débit de filtration 

glomérulaire, est de plus en plus fréquente chez les survivants de l'opération Fontan à un stade 

avancé de la maladie. Elle peut survenir avec ou sans maladie hépatique associée et contribue 

à la mortalité (Kutty et al. 2020).  

 

La bronchite plastique est également une 

complication rare mais grave de la procédure 

Fontan, présente chez moins de 1% à 2% des 

patients (Khanna et al. 2012). Il s’agit d’une 

« obstruction étendue de l’arbre bronchique par des 

moules épais, ramifiés et fortement adhérents au 

mur bronchique » pouvant entrainer des détresses 

respiratoires sévères (Kouismi et al. 2013) (Figure 

57). Cette complication pourrait s’expliquer par la 

conjonction entre une hypersécrétion de mucus des 

voies respiratoires, des anomalies du drainage 

lymphatique pulmonaire et un faible débit 

cardiaque. 

 

  

 

 Enfin des endocardites infectieuses sont également rapportées comme complications à 

la procédure de Fontan. Le risque dépend des lésions anatomiques intracardiaques (en 

particulier valvulaires)  et de la présence ou non d’un tube prothétique (qui est un élément à 

risque de greffe bactérienne) (S. Di Filippo 2010).  

 

 Plus anecdotiquement, des déficits neuropsychologiques et comportementaux sont 

également rapportés. Les patients de Fontan peuvent également présenter un retard de 

croissance et une stature inférieure à celle de la population normale avec notamment une 

diminution des taux de vitamine D et une augmentation de l'hormone parathyroïdienne, une 

faible masse musculaire maigre et une diminution de la densité minérale osseuse corticale 

(de Lange 2020).  

 

Figure 57 : Enfant de 9 ans avec une cardiopathie congénitale complexe 6 ans 
après l'intervention de Fontan (Khanna et al. 2012)  

La radiographie du thorax montre un effondrement des lobes moyen et 
inférieur droits avec terminaison abrupte de la bronche intermédiaire 
(flèche). Un grand moule bronchique a été retiré lors de la bronchoscopie 
avec radiographie de suivi  
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 En ce qui concerne les prévalences de ces diverses formes de « Fontan défaillant », dans 

son mémoire de maîtrise en médecine, Ludivine Roch a établi les pourcentages de ces 

différentes complications au sein du CHUV (centre hospitalier universitaire vaudois). Sur les 

26 patients qui ont subi une opération de Fontan entre 1996 et 2013, les complications à moyen 

et long terme (> 30 jours post Fontan) ont été les suivantes :  

- 7 enfants ont une défaillance hémodynamique (27%) 

- 6 enfants ont une arythmie (23%) 

- 3 enfants ont des troubles hépatiques (11.5%) 

- 3 enfants ont une entéropathie exsudative (11%) 

- 2 enfants sont décédés (8%) 

- 2 enfants ont un trouble thromboembolique (8%) 

Le suivis de ces patients a été effectué en moyenne sur 15 ans ([2.5 – 48 ans]).  

 

d) Traitements médicaux et chirurgicaux  

 

 Les options de traitement médical sont limitées chez ces patients et leur utilisation reste 

anecdotiques à ce jour (Tableau 7).  

 

 En cas de dysfonction 

ventriculaire marquée, un 

traitement à base 

d’inhibiteurs de la 

phosphodiestérase 

(milrinone, amrinone) peut 

être mis en place, ces derniers 

offrant une inotropie, une 

lusiotropie et des propriétés 

vasodilatatrices bénéfiques 

pour le patient avec « Fontan 

défaillant ». De même, des 

inhibiteurs de l'enzyme de 

conversion de l'angiotensine 

(IECA) sont fréquemment 

utilisés, bien que les bénéfices ne soient pas réellement prouvés chez ce groupe de patients.  

Tableau 7 : Considérations sur le traitement en fonction du type de Fontan défaillant. Reproduit avec 
la permission de Book et al  (Rodriguez, Book 2020) 

ACEI : inhibiteur de l'ECA ; ARB : antagoniste des récepteurs de l'angiotensine 2 ; PVR : résistance 
vasculaire pulmonaire ; SVR : résistance vasculaire systémique 
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Une thérapie diurétique agressive est souvent nécessaire mais peut poser problème ; il en 

résulte notamment des déséquilibres électrolytiques et une déshydratation majeure pouvant 

aggraver le dysfonctionnement des organes existants. En revanche, en ce qui concerne les 

entéropathies exsudatives avec perte de protéines, leur traitement reste problématique et repose 

sur l’amélioration du dysfonctionnement ventriculaire, la stabilisation de la membrane et 

l'amélioration de l'homéostasie protéique grâce au soutien nutritionnel (Ghanayem et al. 2007).  

 

 De temps en temps, des réinterventions chirurgicales son également nécessaires par 

procédure chirurgicale classique ou cathétérisme cardiaque interventionnel (Tableau 8).  

 

Tableau 8 : Critères de réinterventions et options thérapeutiques (Sekarski et al. 2006) 

 

 

 La transplantation cardiaque est l’ultime solution en cas d'échec de la circulation de 

Fontan (Sekarski et al. 2006). Elle peut être nécessaire à plus ou moins long terme en cas de 

dysfonctionnement et insuffisance cardiaque non contrôlables et reste une alternative possible 

à tout âge (S. Di Filippo 2010). Toutefois, cela demeure une opération difficile à réaliser avec 

un taux de mortalité important (environ 25% en per-opératoire, 50% à 5 ans post-opératoire), 

bien supérieur aux résultats des transplantations cardiaques « classiques ».  De plus, le passage 

d’un nouveau flux pulsé dans la circulation pulmonaire, après des années de flux laminaire, 

entraîne des complications majeures (comme par exemple des hémorragies intra-alvéolaire 

néfastes à la réanimation).  
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e) Suivi post-opératoire  

 

 L’importance des complications post-opératoires impose un suivi annuel de ces patients 

comprenant notamment « un examen clinique, une saturométrie, un ECG, un Holter, une 

échocardiographie, un suivi des fonctions cardiopulmonaires et des bilans sanguins 

(formule sanguine complète, tests hépatiques, albumines, protéines…) » (Sekarski et al. 2006). 

En fonction de la tolérance à la chirurgie, les examens cliniques réalisés sur les patients seront 

différents (Tableau 9).  

 

Tableau 9 : Examen clinique en fonction de la tolérance du patient à l’opération de Fontan. Reproduction d’après Sekarski et al. (2006) 

Examen clinique normal après une 

opération de Fontan 

Examen clinique pathologique après une 

opération de Fontan 

- Absence de cyanose (saturation > 90%) 

- Augmentation du pouls veineux jugulaire, 

onde A proéminente  

- Impulsion cardiaque visible  

- B2 unique et accentué  

- Clics éjectionnels (dilatation de la racine 

aortique) 

- Souffle systolique < 3/6 

- Cyanose  

- Souffle systolique ≥ 3/6 

Régurgitation des valves AV  

Obstruction à l’éjection du ventricule 

Déhiscence d’une valve AV fermée chirurgicalement 

Flux antégrade à travers un tronc pulmonaire non 

divisé  

- Souffle diastolique  

Régurgitation de la valve aortique  

Régurgitation de la valve pulmonaire (Damus-Kaye-

Stansel) 

- Hépatomégalie  

- Ascite, épanchements pleuraux, œdèmes 

périphériques  

 

L’IRM reste le gold standard pour l’évaluation post-opératoire des patients subissant une 

intervention de Fontan.  

 

 Les complications post-opératoires des interventions de Fontan sont nombreuses et 

difficiles à contrôler. Ainsi, pour les prévenir, il a été réalisé des modèles animaux de 

l’intervention de Fontan afin d’en étudier les implications pathologiques et de permettre 

l’entraînement des chirurgiens. 
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B- Les modèles animaux dans les expériences de Fontan  
 

 

 Dès les années 1940, les premières manipulations du cœur droit ont été réalisées sur des 

animaux ; cependant, ce n’est qu’une vingtaine d’années plus tard que le premier pontage 

complet du ventricule droit - en connectant l'oreillette droite à l'artère pulmonaire en deux 

étapes - a été accompli sur un modèle animal (Haller et al. 1966). Par la suite, les expériences 

se sont multipliées et dans la littérature, il est décrit pas moins de 454 revues qui mentionnent 

l’utilisation des animaux pour une dérivation de type Fontan (Granegger et al. 2019).   

 

 Auparavant, les modèles animaux utilisés étaient plutôt les modèles canins (Gandhi et 

al. 1997 ; Wu et al. 2020 ; Zhou et al. 2018 ; Szabó et al. 2003 ; Tanoue et al. 2001 ; Bromberg 

et al. 1998 ; Rodefeld et al. 1996 ; Gandhi et al. 1996 ; Matsuda et al. 1981 ; Haneda et al. 1993) 

mais désormais, les modèles porcins (Kanakis et al. 2011 ; Wei et al. 2015 ; Corno et al. 2010 ; 

Zhu et al. 2015 ; Peer et al. 2018 ; Honjo et al. 2009 ; Randsbaek et al. 1996 ; Derk et al. 2014) 

et ovins (Myers et al. 2010 ; Kocyildırim et al. 2012 ; Wang et al. 2014 ; 2011 ; Metton et al. 

2011 ; Zhou et al. 2019 ; Van Puyvelde et al. 2019 ; Gandolfo et al. 2016 ; Myers et al. 2006 ; 

Riemer et al. 2005 ; Rodefeld et al. 2003 ; 2004 ; Tsuda et al. 2009 ; Klima et al. 2000) sont 

également adoptés. La sélection du modèle animal approprié a son importance pour réaliser une 

circulation de Fontan puisque par exemple chez les porcs et chez les moutons, la veine azygos 

gauche se jette directement dans le sinus coronaire ; en conséquence, la vascularisation de 

l’oreillette droite diffère de celle des humains. 

 

 Le nombre d’animaux utilisés reste restreint variant de 3 animaux (Kocyildırim et al. 

2012) à 27 animaux (Wu et al. 2020). En ce qui concerne les diverses techniques chirurgicales, 

il existe deux types de modèles expérimentaux, un modèle purement chirurgical et un modèle 

hybride avec une part initiale chirurgicale et une deuxième étape médicale, interventionnelle. 

La technique hybride est en plein développement depuis ces dernières années et semble être 

une technique prometteuse pour le futur : elle diminuerait les complications péri-opératoire de 

la totalisation chirurgicale chez les enfants. Dans la plupart des études réalisées, le tronc 

pulmonaire est clampé et le flux veineux coronaire est redirigé par d’autres techniques ; dans 

seulement cinq études, les veines caves ont été connectées directement à l’artère pulmonaire 

droite tandis que dans les dix-huit autres, les deux veines caves ont été connectées au tronc 
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pulmonaire (Granegger et al. 2019). Dans ces études, un support circulatoire mécanique peut 

être ou non rajouté lors de l’intervention.  

 

 Bien qu'il existe une variété de modèles animaux avec une dérivation cavopulmonaire 

totale, aucune de ces études n’a montré une survie à long terme (plus de deux mois) avec 

ou sans support circulatoire mécanique chez les modèles animaux excepté l’étude de Van 

Puyvelde (Van Puyvelde et al. 2019).  

  

 

a) Modèle canin  

 

 Les modèles canins de Fontan sont assez fréquemment utilisés pour étudier les 

désordres électrophysiologiques du cœur après l’opération. En effet, entre 1996 et 1998, de 

nombreuses études ont montré, à l’aide d’expérimentations sur le chien, que la création d’un 

modèle de Fontan avec un tunnel intracardiaque augmente le risque d’apparition de fibrillation 

auriculaire (Bromberg et al. 1998 ; Gandhi et al. 1997 ; Rodefeld et al. 1996 ; Gandhi et al. 

1996).  

 

 Par exemple, afin d’étudier l’incidence des flutter atriaux qui sont une conséquence 

fréquente chez les individus ayant subi une opération de Fontan modifiée, Gandhi et al. ont 

réalisé un modèle canin de Fontan. Une suture continue en polypropylène 4-0 a été placée à 

l'intérieur de l'oreillette droite de manière à simuler la construction d'un tunnel latéral entre 

la VCI et la VCS (préalablement anastomosée à l'AP) ; cette construction a fourni un substrat 

électrophysiologique favorable aux flutters atriaux spontanés, et ce en l’absence d'étirement, 

hypertrophie ou hypertension auriculaire (fortement suspectées dans la genèse des troubles du 

rythmes). Le Holter a montré des épisodes prolongés de flutter atriaux dans la période 

postopératoire immédiate mais qui ont cessé avant le sacrifice ; six semaines après l'opération, 

sur les six chiens qui ont survécu, trois présentaient des flutter atriaux intermittents et deux des 

flutter continus (Gandhi et al. 1997) (Figure 58).  
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 Il a également été étudié par Wu et al les mécanismes ioniques sous-jacents au 

remodelage électrique auriculaire après une opération de type Fontan (Wu et al. 2020). En 

effet, si la tachycardie atriale reste la complication la plus commune en postopératoire, il n’en 

demeure pas moins que les caractéristiques 

électrophysiologiques détaillées de l'oreillette droite et 

le mécanisme moléculaire exact de l'arythmie 

auriculaire après l'opération de Fontan restent 

largement inconnus. Dans cette expérience, le groupe 

de Fontan, incluant 22 chiens, ont subi une connexion 

OD/AP ainsi qu’un cerclage valvulaire pulmonaire 

(Figure 59). Sans qu’une procédure de Glenn ne soit 

précédemment effectuée, une anastomose atrio-

pulmonaire directe sans valve a été réalisée à l’aide 

d’une allogreffe de péricarde ou d’une greffe Gore-

Tex® de 10 mm d’épaisseur.  L'expression des canaux 

ioniques a été analysée par PCR et Western-Blot, les 

paramètres électrophysiologiques à l’aide d’électrodes 

et d’un monitoring ECG. Des échocardiographies et 

une analyse histologique ont également été exécutées pour étudier le remodelage anatomique.  

Figure 59 : Schéma d'un modèle canin avec une opération 
de type Fontan (Wu et al. 2020) 

 La ligne pointillée indique la connexion entre l'oreillette 
droite et l'artère pulmonaire (RA-PA).  

Figure 58 : Flutter atriaux spontanés après la simulation de l'opération de Fontan modifiée  (Gandhi et al. 1997) 

Flutter atrial soutenu avec un bloc auriculo-ventriculaire de degré variable et élevé. La longueur du cycle, mesurée par l'intervalle entre les 
flutter (f), est de 160 ms. 
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Ce modèle peut mimer ce qu’il se passe sur un Fontan en conditions réelles ; sur les 22 chiens 

du groupe subissant la dérivation, 5 chiens ont survécu jusqu'à 7 jours post-opératoire, les autres 

ayant péri en moins d’une semaine à cause d'insuffisance cardiaque aiguë ou d'arythmie 

ventriculaire sévère. L'enregistrement ECG sur 24 heures a montré que la tachycardie atriale 

non soutenue (d’une durée inférieure à 30 s) a été observée chez 3 des 5 chiens du groupe 

Fontan, alors qu'aucune observation d’un tel genre n'a été faite dans le groupe témoin. Un 

remodelage anatomique a également été mis en évidence : l’échocardiographie a révélé une 

oreillette droite plus large et une 

fibrose de l’oreillette plus marquée 

dans le groupe Fontan par rapport 

au témoin (Figure 60). Ces 

données ont donc montré des 

changements anatomiques et un 

remodelage électrique une 

semaine seulement après 

l'opération de Fontan, suggérant 

que ce laps de temps est assez long 

pour induire un remodelage de la 

connexion OD-AP chez les chiens.  

 

 Pour étudier les troubles du rythme liés au défaut calcique (notamment les 

tachyarythmies atriales), Zhou et al utilisent également un modèle canin. Celui-ci est réalisé par 

l’anastomose d’un tube de Gore-Tex® de 10 mm de diamètre entre l’OD et l’AP (comme 

décrit précédemment dans l’étude de Wu et al). Au cours de cette expérience, 10 chiens sur 14 

ont survécu pendant 2 semaines soit pendant la durée complète de l’étude. Il a été démontré 

l’implication des canaux calciques des cardiomyocytes dans les tachyarythmies atriales 

visibles en cas de Fontan défaillant mais les autres ions comme le potassium n’ont pas été 

étudié. Ce modèle ne correspond pas à la clinique du fait de ses modifications hémodynamiques 

rapides et anatomiques ; de plus il ne s’agit pas d’un modèle chronique car n’excédant pas 

plusieurs mois de vie (Zhou et al. 2018). 

 

 

 

 

Figure 60 : Images représentatives d'échocardiographie de cœurs de chiens dans le groupe témoin et 
le groupe Fontan (Wu et al. 2020).  

Le cercle en pointillés délimite l'oreillette droite 
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 En plus des paramètres électrophysiologiques, des paramètres hémodynamiques ont 

également été étudiés en utilisant le modèle canin.  

 

 En effet, dès 1981, Matsuda et al s’intéressent à la fonction atriale et réalisent une 

dérivation en établissant un conduit entre l’OD et le TP puis en fermant la valve tricuspide. 

L’observation de la PAM et du flux sanguin pulmonaire suggèrent que la contraction de 

l'oreillette droite n'est pas essentielle au maintien du débit sanguin pulmonaire après une 

telle opération (Matsuda et al. 1981). 

 

 Pour étudier les changements hémodynamiques aigus 

survenant après une opération de Fontan, Haneda et al ont 

soumis sept chiens adultes à une opération de Fontan par 

connexion d’un tube de Gore-Tex®  de 10 mm entre l'OD et 

l’AP et par occlusion de la valve tricuspide à l’aide d’un 

tourniquet (Haneda et al. 1993) (Figure 61). Les paramètres 

comme la pression artérielle aortique, le débit cardiaque, la 

fréquence cardiaque, la résistance vasculaire systémique et la 

RVP ont été mesurés et calculés. Il a été démontré que les 

principales modifications des paramètres hémodynamiques 

immédiatement après l'établissement de la circulation de Fontan 

étaient une diminution marquée de la pression artérielle 

systémique et du débit cardiaque ainsi qu’une augmentation 

de la RVP.  

 

 Il a également été prouvé que la circulation de Fontan conduisait à une discordance entre 

la contractilité et la postcharge du cœur à cause d'une impédance accrue. La connexion de la 

circulation pulmonaire à la systémique entraîne une détérioration de la contractilité 

myocardique et des altérations limitant le potentiel d'adaptation du ventricule unique 

pendant l'exercice. Ce phénomène a notamment été étudié à l’aide de modèles canins dans 

l’étude de Szabó et al.  

Figure 61 : Le modèle de l’opération de Fontan (Haneda et 
al. 1993) 

Un conduit est placé entre l’oreillette droite et le tronc 
pulmonaire. La circulation de Fontan est établie en 
resserrant le tourniquet autour de la valve tricuspide. Ao = 
aorte, PA = artère pulmonaire, RA = oreillette droite, RV = 
ventricule droit  
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Dans cette expérience, les grands vaisseaux de 12 chiens ont été disséqués et isolés ; deux 

canules en polyéthylène de 16F ont été introduites dans les veines cave supérieure et inférieure, 

et une troisième canule 

de 18F a été introduite 

dans le tronc 

pulmonaire. Les trois 

canules ont ensuite été 

reliées entre elles grâce à 

un connecteur en 

forme de Y. Ensuite, les 

veines caves ont été 

fermées avec des garrots 

au niveau de la canule et 

le sang a été dirigé du 

système veineux 

systémique vers le tronc pulmonaire, contournant ainsi le côté droit du cœur (Figure 62). Les 

paramètres hémodynamiques ont été mesurés avant et jusqu’à 60 min après la réalisation de 

l’opération de Fontan (Szabó et al. 2003).  

Les données de l’étude suggèrent que des modifications multiples (et dans certains cas 

minimes) de la postcharge, de la précharge et de la contractilité s'additionnent pour entraîner 

une mécano-énergétique défavorable dans la circulation de Fontan. Les limites de ce genre 

de modèles sont que les opérations sont réalisées chez des animaux sains avec paramètres 

hémodynamiques normaux ; en revanche, dans la situation clinique, le patient préopératoire 

subissant une opération Fontan présente une surcharge volumique chronique qui entraîne une 

insuffisance cardiaque congestive sur une période plus longue. 

 

 

 Toujours pour l’étude des paramètres hémodynamiques, afin de valider l'hypothèse que 

la réduction de volume visible lors d’un shunt de Glenn améliorait la contractilité 

ventriculaire et optimisait l’efficacité mécanique après une DCPT, Tanoue et al ont utilisé 

des modèles canins ; ces derniers ont permis de valider l’approximation des indices de 

contractilité Ees (élastance télésystolique) et de postcharge Ea (élastance artérielle effective) 

avant de faire les extrapolations sur un échantillon humain (Tanoue et al. 2001). Pour ce faire, 

une dérivation du cœur droit a été établie chez 24 chiens par une canule artérielle insérée dans 

Figure 62 : Représentation schématique du modèle expérimental (Szabó et al. 2003) 

Une circulation univentriculaire a été créée avec canules en polyéthylène dirigeant le sang des veines caves 
directement dans le tronc pulmonaire (pontage cavo-pulmonaire). LV, ventricule gauche.  
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le tronc pulmonaire et des canules veineuses insérées dans les veines caves supérieure et 

inférieure à l’instar de l’étude de Szabó. Il a été ajouté à ce dispositif une pompe centrifuge 

et un oxygénateur à membrane (utilisé pour fournir de l'oxygène au sang et en éliminer le 

dioxyde de carbone).  Le flux sanguin en provenance des veines caves inférieure et supérieure 

a été dirigé vers le réservoir tandis que le sang a ensuite été pompé vers le tronc pulmonaire. 

Des cathéters et des sondes pour mesurer les paramètres tels que la conductance ou la 

manométrie ont été introduits dans les différents vaisseaux. Les approximations de Ees et Ea ont 

été effectuées comme suit : Ees’ = pression artérielle moyenne/volume ventriculaire minimal ; 

Ea’ = pression ventriculaire maximale/(volume ventriculaire maximal/volume ventriculaire 

minimal). L'analyse du coefficient de corrélation de Pearson a été utilisée pour évaluer ces 

corrélations ; les expériences sur le modèle animal ont permis de confirmer ces approximations 

utilisées ensuite pour l’étude sur un échantillon de 47 humains.  

 
 

b) Modèle porcin  

 

 

 L’utilisation du modèle porcin et 

notamment de jeunes porcelets a permis de créer 

un modèle animal se rapprochant de la physiologie 

du syndrome d’hypoplasie du cœur gauche afin 

de contribuer à en améliorer la thérapie médicale. 

En effet, dans l’étude de Randsbaek et al., il a 

développé un modèle sur des porcelets pesant entre 

3,5 kg à 6 kg, permettant ainsi la reproduction 

d’une grande variété de situations cliniques 

(Randsbaek et al. 1996). Pour cela, un greffon de 

PTFE renforcé de 6 mm a été placé d’une artère 

non identifée à l'artère pulmonaire pour créer un 

« canal artériel ».  Un cathéter de septostomie 

type Rashkind de 4 Fr a ensuite été passé par voie transveineuse via la veine fémorale pour 

créer une communication interauriculaire. Il a ensuite été avancé dans le ventricule droit au 

niveau de la valve tricuspide puis le ballon a été gonflé pour étirer les tendons de la valve et la 

rendre inactive. Enfin, en occluant la voie de sortie du ventricule droit à l'aide d'un garrot autour 

du tronc pulmonaire, le circuit univentriculaire a été complété (Figure 63). Une fois la 

Figure 63 : Préparation opératoire (Randsbaek et al. 1996) 

Les sondes de débit sont représentées autour de l'artère non identifiée et 
de l'aorte. La valvotomie tricuspide et la septostomie auriculaire ne sont 
pas représentées  
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préparation opératoire terminée, un certain nombre d'interventions pharmacologiques ou 

mécaniques (notamment d’assistance respiratoire) ont été effectuées et leurs effets 

physiologiques ont été enregistrés en continu. De plus, des données hémodynamiques comme 

la PAM ou encore le DC, ainsi que des gaz du sang ont été mesurées. Ce modèle est intéressant 

car en plus d’apporter des informations sur le syndrome d’hypoplasie du cœur gauche, il permet 

également d’appréhender une nouvelle approche thérapeutique (auparavant uniquement 

développée par essais et erreurs, ou par observation empirique). Bien qu'il s'agisse 

techniquement d'un modèle de « syndrome d’hypoplasie du cœur droit », la physiologie 

essentielle du syndrome d’hypoplasie du cœur gauche, surtout après la première phase de 

palliation, est maintenue. 

 

 

 A l’instar de ce qui a déjà été fait chez les chiens, 

des modèles porcins ont été réalisés afin d’étudier les 

conséquences hémodynamiques aiguës après la mise 

en place d’une opération de Fontan (Kanakis et al. 

2011). Cependant, ces modèles animaux sont également 

utiles pour évaluer les répercussions multiorganiques 

trouvées lors de « Fontan défaillant ». Par exemple, 

pour étudier les effets sur le parenchyme pulmonaire 

après l’instauration d’une circulation de Fontan chez le 

porc, Kanakis et al anastomosent un tube en Y entre 

les veines cave supérieure et inférieure et le TP 

(Kanakis et al. 2011 ; 2012). Il s’agit ici d’une 

expérimentation aigüe, se rapprochant de la clinique. 

L’intervention de Fontan a été réalisée sans utiliser de 

pontage cardiopulmonaire, la VCS a été anastomosée 

à une des branches hautes d’un tube en Y de type 

Dacron de 16 mm de diamètre. L’autre branche a été 

anastomosée avec le tronc pulmonaire. Enfin, la VCI a 

été sectionnée et anastomosée avec la dernière branche du tube (Figure 64). Les échantillons 

de biopsie pulmonaire ont été prélevés juste après la DCPT, lorsque le poumon était gonflé, et 

Figure 64 : Représentation schématique de la réalisation de la DCPT 
(Kanakis et al. 2011) 

 Ao : Aorte, AR : anneau aortique pour la mesure du débit cardiaque, 
Cond : Conduit, IVC : Veine cave inférieure, PA : Artère pulmonaire, 
PAL : ligature AP, RV : Ventricule droit, SVC : Veine cave supérieure, 
VT : Tube de ventilation 
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ont été fixés dans du formaldéhyde à 

10% pendant 24 heures et analysés au 

microscope.  

L’analyse histopathologique a révélé 

que, bien qu’au départ tous les 

échantillons s’apparentaient à du 

parenchyme pulmonaire normal, 

deux heures après l'achèvement du 

DCPT, tous ont montré une 

infiltration légère à modérée de 

cellules mononucléaires adjacentes 

aux alvéoles pulmonaires et aux 

bronchioles (Figure 65) ; de tels 

résultats sont compatibles avec une 

bronchiolite et suggèrent l’existence d’une réponse inflammatoire immédiate. Toutefois, il 

n’a pas été élucidé si cette infiltration mononucléaire fait partie de la cascade conduisant à la 

dysfonction endothéliale du système vasculaire pulmonaire après la procédure de Fontan. 

 

 La principale limite à l'application du principe de Fontan reste la RVP élevée ; à ce titre, 

pour pallier ce problème, plusieurs expériences cliniques sur modèles porcins ont étudié l'effet 

de l’augmentation du débit sanguin cavo-pulmonaire à l'aide de pompes mécaniques (Kanakis 

et al. 2011 ; Zhu et al. 2015 ; Wei et al. 2015 ; Peer et al. 2018 ; Honjo et al. 2009)  ou de 

muscle squelettique stimulé par un générateur d'impulsions (Corno et al. 2010). En effet, 

étant donné que la circulation pulmonaire à basse pression nécessite beaucoup moins d'énergie 

pour faire passer le débit cardiaque par les poumons, il semblerait que l'objectif de fournir une 

assistance mécanique pour l'insuffisance ventriculaire droite soit moins difficile à atteindre. 

Ainsi, « un dispositif mécanique capable de produire une diminution de 5 mm Hg de la pression 

de la veine cave inférieure et une augmentation de 5 mm Hg des artères pulmonaires pourrait 

potentiellement [pallier cette RVP élevée] » (Leval et al. 1988).  

 

 L’utilisation de pompe en guise de support mécanique lors de circulation de Fontan a 

été mentionnée plusieurs fois dans la littérature (Wei et al. 2015 ; Zhu et al. 2015) ; dans l’étude 

de Wei et al., un conduit en Dacron à deux branches a été construit pour servir de connexion 

atrio-pulmonaire complète. L'extrémité distale du conduit a été anastomosée au tronc 

Figure 65 : Spécimen de biopsie pulmonaire après l'établissement d'une connexion cavo-pulmonaire 
totale (Kanakis et al. 2011). 

Il est montré une infiltration de cellules mononucléaires au niveau des alvéoles pulmonaires et des 
bronchioles (flèches) (H&E, grossissement original ×100)  
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pulmonaire tandis que les branches proximales ont été anastomosées de bout en bout à la VCS 

et la VCI à l’instar de ce qui avait déjà été fait dans l’étude de Kanakis. Une micro-pompe a été 

insérée dans le conduit à travers une greffe supplémentaire de 8 mm en PTFE.  Dans l’étude de 

Zhu, une pompe de type Impella® 5.0 a été insérée au niveau de l’OD. En revanche, la technique 

opératoire diffère de celle utilisée par Wei ; l’OD a été ouverte et tous les feuillets de la valve 

tricuspide ont été réséqués, octroyant une libre communication entre l’OD et le VD, tandis 

qu’une sonde de 22 mm en PTFE a été anastomosée entre le TP et l’appendice de l’OD (Figure 

66).  

 

 

Figure 66 : Schéma (A) et image (B) du modèle de Fontan défaillant chez le porc avec assistance Impella® (Zhu et al. 2015)  

AAo : aorte ascendante ; IVC : veine cave inférieure ; LPA : artère pulmonaire gauche ; MPA : tronc pulmonaire ; RA : oreillette droite ; RPA : 
artère pulmonaire droite ; RV : ventricule droit ; SVC : veine cave supérieure   

 

Dans l’étude de Wei, l'animal témoin, sans assistance mécanique, a présenté une insuffisance 

cardio-pulmonaire 30 minutes après avoir initié la circulation de Fontan et a été euthanasié. La 

micro-pompe a été implantée avec succès chez cinq animaux après la mise en place de la 

circulation de Fontan ; un a été euthanasié 2 heures après le support mécanique à cause de 

saignement mais les quatre autres ont été soutenus mécaniquement pendant 6 heures.  Dans 

l’étude de Zhu, aucun porc n'a été en mesure de maintenir la circulation de Fontan pure pendant 

la totalité des 10 minutes, les animaux ayant rapidement développé une hypotension, une 

bradycardie et des valeurs de PVC élevées. Les paramètres hémodynamiques étaient 

beaucoup plus stables avec l’assistance mécanique qu'avec la circulation de Fontan pure. 
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Ces deux études de preuve de concept ont démontré la faisabilité de l'assistance mécanique 

à l’aide de pompe sur un grand animal dans un modèle préclinique de « Fontan 

défaillant ». 

 

Pour étudier avec plus de précisions les 

bénéfices d’une pompe sur les 

paramètres hémodynamiques, un 

modèle porcin de circulation 

univentriculaire fonctionnelle a été 

créé par Peer et al ; ici encore la technique 

opératoire diffère complètement de celle 

précédemment observée dans les études 

de Zhu et Wei. Il a été réalisé une 

septectomie auriculaire et une 

valvectomie tricuspide et le flux 

sanguin pulmonaire antérograde a été 

interrompu au niveau du tronc 

pulmonaire. Des greffons en Dacron de 

8 millimètres anastomosés à l'aorte 

ascendante et au tronc pulmonaire ont fourni un flux sanguin systémique et pulmonaire. Une 

canule veineuse 28F a été placée via l'appendice auriculaire gauche et connectée à l'entrée d’une 

pompe centrifuge Sarns Delphin.  Le flux sortant de la pompe été divisé à l'aide d'un connecteur 

en « Y » en un débit de sortie aortique et un débit de sortie pulmonaire qui ont ensuite été 

connectés aux greffons en Dacron respectifs (Figure 67).  

 

Il a été montré qu’avec la pompe, non seulement le DC et les PAM étaient statistiquement 

comparables à celles de la circulation biventriculaire de base mais également que ce 

système avait permis de décomprimer efficacement le système veineux et de maintenir une 

PVC comparable à celle de base.  

 

 Enfin, outre le maintien de paramètres hémodynamiques généraux, il avait été démontré 

dans des études précédentes que l'assistance cavo-pulmonaire mécanique permettait également 

le maintien des débit sanguin et métabolisme cérébraux avec un gradient de pression 

transcérébral adéquat (Honjo et al. 2009) 

Figure 67 : Modèle de ventricule unique porcin créé par septectomie auriculaire, 
valvectomie tricuspide et interruption du flux sanguin pulmonaire antérograde (Peer et 

al. 2018)  

CA : oreillette commune ; MPA : tronc pulmonaire  
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L’alternative à l’utilisation d’une pompe 

mécanique est l’utilisation de muscle 

squelettique stimulé par un générateur 

d'impulsions.  Ainsi, afin d’évaluer la 

mécanique des fluides chez quatre porcs 

adultes, dans une étude réalisée par 

Corno et al, une électrode a été placée à 

travers le faisceau neurovasculaire 

thoracodorsal du muscle grand dorsal 

gauche et connectée à un stimulateur 

neuromusculaire monopolaire 

programmable (implanté en sous-

cutané). La connexion cavo-pulmonaire 

a été établie avec un tube de Contegra® 

de 20 mm, prolongé par une prothèse 

tubulaire en PTFE (Gore-Tex ®) de 20 

mm, entre la VCI et l'AP (Figure 68).  

 

 

 

 

 

Il a été montré que l’utilisation d’une compression externe à l’aide du muscle grand dorsal 

permettait de réduire la pression dans les artères pulmonaires et d’augmenter le flux 

sanguin de 2%.  

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 68 : Configuration finale après la connexion cavo-pulmonaire inférieure (Corno et al. 
2010).  

Photographie per-opératoire montrant le conduit valvé en Contegra® et Gore-Tex® implanté 
entre la VCI et le tronc pulmonaire, avant (a) et après (b) l'enveloppement du conduit avec 
le muscle grand dorsal et le dispositif de surveillance utilisé pour enregistrer les données 
hémodynamiques. IVC : veine cave inférieure ; PA : artère pulmonaire 

 



92 
 

c) Modèle ovin  

  

 Les modèles ovins ont été utilisés plus tardivement par rapport aux autres modèles 

animaux ; à l’instar de ce qui a été fait précédemment, des 

études sur l’hémodynamique lors d’une circulation de 

Fontan ont été réalisées.  Dans une expérience menée par 

Myers et al, il a été émis l’hypothèse que les mécanismes 

se mettant en place lors d’une intervention de Fontan sont 

similaires à ceux observés lors d’une augmentation de 

la pression veineuse systémique (Myers et al. 2010). 

Ainsi, des agneaux de 3 mois ont subi une thoracotomie 

droite lors de laquelle des obturateurs de vaisseaux 

percutanés ajustables ont été placés autour de la VCI 

et la VCS au niveau juxtacardiaque (Figure 69). Une 

surveillance de la pression transthoracique dans l'artère 

pulmonaire, l'aorte, la veine cave inférieure et supérieure 

ainsi que dans les oreillettes droite et gauche a été réalisée. 

Pendant une semaine, les paramètres hémodynamiques 

normaux ont été maintenus. Chez 6 animaux, les obturateurs ont été progressivement resserrés 

pendant 15 à 20 minutes pour atteindre des pressions VCI et VCS de 14 à 15 mm Hg. Il a été 

démontré qu’en l'absence d'un modèle chronique existant de Fontan, ce modèle fournissait une 

estimation raisonnable des mécanismes systémiques se produisant lors de l’étape 1 de 

l’intervention de Fontan et pouvaient servir à l'étude de la physiopathologie systémique du 

Fontan.  

 

 Les modèles ovins ont également permis d’affiner les techniques chirurgicales au fil 

du temps afin de rendre l’opération de moins en moins traumatisante. A l’instar de ce qui avait 

été vu chez les porcs dans l’étude de Kanakis (Kanakis et al. 2011) ou chez le chien (Szabó et 

al. 2003), une opération de Fontan a été réalisé sur trois moutons en utilisant un montage à 

base de canules en forme de Y (Kocyildırim et al. 2012).  Quelques années plus tard, dans une 

étude réalisée par Wang, un nouveau modèle de Fontan a été réalisé, caractérisé par une 

thoracotomie latérale droite, moins traumatisante qu’une sternotomie médiane, et sans aucune 

nécessité de pontage cavo-pulmonaire ou de transfusion sanguine. La DCPT a été effectuée 

chez 6 ovins avec un conduit extracardiaque entre les veines caves relié à l’APD par une 

Figure 69 : Modèle expérimental d’évaluation des paramètres 
hémodynamiques (Myers et al. 2010) 

PIVC, pression de la veine cave inférieure ; PLA, pression de l'oreillette 
gauche ; PPA, pression de l'artère pulmonaire ; PRA, pression de 
l'oreillette droite ; PSVC, pression de la veine cave supérieure  
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greffe en forme de pont ; un clampage a été réalisé entre l’OD et les veines caves afin de 

détourner le sang veineux systémique à travers le conduit. Chez les 7 autres ovins restants, les 

veines caves ont été retirées de l’OD et connectées directement sur le conduit 

extracardiaques (Wang et al. 2014) (Figures 70a et b).  

 

  

 

 En plus des techniques chirurgicales pures, il existe également des modèles animaux 

hybrides de circulation de Fontan ; en effet, pour éviter, entre autres, les risques de 

réinterventions pour la deuxième étape de la circulation de Fontan, les chirurgiens et les cardio-

pédiatres se sont inspirés de techniques créatives par cathétérisation. La première mention d’un 

modèle hybride de Fontan a eu lieu en 2000 dans une étude réalisée par Klima et al sur 10 brebis 

(Klima et al. 2000). La première étape dite « chirurgicale » a été effectuée en anastomosant la 

VCS sur l’APD. Secondairement, lors de la partie interventionnelle, un stent a été déployé 

par la veine fémorale, ancré grâce à une bande de PTFE serrée au niveau de la VCI. 

 

Figures 70a et b : Illustration du modèle animal de DCPT pour imiter une circulation de Fontan défaillante (Wang et al. 2014) 

 
a : Dans la série I, un conduit extracardiaque est connecté aux veines caves et un greffon court est utilisé comme pont entre le conduit 
et l'APD 

b : Dans la série II, les veines caves sont coupées de l’OD et connectées au conduit extracardiaque. Il est ensuite relié à l’APD.   
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Un dizaine d’années plus tard, un 

nouveau modèle hybride a été réalisé 

par Metton en 2011 (Metton et al. 

2011). Dans cette étude, seize moutons 

ont été inclus et préparé par une 

sternotomie médiane. La VCS a été 

reliée au TP à l'aide d'un conduit en 

Gore-Tex®. La connexion entre le 

VCS et l'OD a ensuite été interrompue 

à l'aide d'un stent vasculaire occlus par 

une membrane en PTFE. Deux 

anneaux de nitinol ont été placés 

autour de la VCI afin de faciliter 

l’étape de totalisation (Figure 71).   

 

Immédiatement après la préparation, la transcathéterisation totale a été effectuée en perforant 

d'abord la membrane du stent occlus et en plaçant ensuite des stents couverts partant de la 

VCI jusqu’au stent de la VCS (Figure 72) (Metton et al. 2011). 

 

 

Figure 72 : Les étapes de l'achèvement de la circulation de Fontan par transcathétérisation (Metton et al. 2011) 

En haut (I-V) : Vues schématiques. En bas (A-C) : Angiographies (A) La membrane du stent d'occlusion est perforée grâce l'extrémité rigide 
d'un guide inséré à partir de la veine jugulaire interne droite (I et II). (B) Le stent dans la VCS est dilaté avec un cathéter à ballonnet de 12 mm 
(III). (C) A travers une longue gaine, des endoprothèses sont placées de manière séquentielle entre les anneaux métalliques autour de la VCI 
et du stent de la VCS pour dévier le flux sanguin systémique vers la circulation pulmonaire (IV et V)  

Figure 71 : Vues schématiques montrant chaque étape de la procédure (Metton et al. 2011)  

(A et B) Étapes du préconditionnement. La veine cave supérieure est sectionnée en hauteur en 
évitant le nœud sinusal puis anastomosée à l'artère pulmonaire droite (C) Le stent d'occlusion 
est inséré et suturé dans la VCS près de l’oreillette. Celle-ci est ensuite anastomosée à la partie 
inférieure de l'APD. Le clampage croisé est relâché. (D et E) Deux anneaux sont placés autour de 
la VCI entre la jonction atriocave inférieure et les veines hépatiques  
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Des contrôles réalisés par angiographies ont révélé que tous les stents (sauf un) obstruaient 

complètement la VCS et donc il n’y avait pas de passage du sang de la VCS à l’OD, permettant 

ainsi de valider ce modèle. Il a permis de nouvelles améliorations de la préparation 

chirurgicale à la réalisation par transcathéterisation d'une connexion cavo-pulmonaire 

partielle.  

 

 Toujours dans le but d’améliorer la technique opératoire, il a été rajouté aux modèles 

traditionnels une assistance mécanique (à l’instar de ce qui avait déjà été fait chez le modèle 

porcin) ; en réalité, l’utilisation de ces mécanismes a été mentionné pour la première fois chez 

le mouton en 2003 dans une étude de Rodefeld et al puis d’autres ont suivi des années après 

(Zhou et al. 2019 ; Gandolfo et al. 2016 ; Myers et al. 2006 ; Riemer et al. 2005 ; Rodefeld et 

al. 2003 ; 2004 ; Tsuda et al. 2009 ; Wang et al. 2011). L’utilisation de tels dispositifs est 

nécessaire notamment pour diminuer la PVC et augmenter le DC, inversant ainsi la 

physiopathologie de la circulation de Fontan défaillante.  

 

Par exemple, dans une étude 

réalisée par Zhou et al, cette 

assistance a été réalisée à l’aide 

d’une canule AvalonElite® à 

double lumen et d’un conduit 

extracardiaque valvé en PTFE 

(Figure 73). Au cours de cette 

expérience effectuée sur six brebis 

adultes, il a été réalisé un pontage 

entre les veines caves et l’APD à 

l’aide du conduit extracardiaque 

valvé.  

 

 

 

 

 

 

 

Figure 73 : Prototype de conduit extracardiaque valvé (Zhou et al. 2019)  

A : Valves à double membrane en polyuréthane à chaque extrémité. Il y a un espace de 
40 mm entre les valves de la VCS et la VCI ; B : La sortie de la valve. C : L'entrée de la 
valve. PA, artère pulmonaire  
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L’assistance circulatoire constituée 

d’une part de l’AvalonElite® DLC et 

d’autres part de la CentriMag® 

pump a été mise en place. Une fois 

connecté à la pompe CentriMag®, le 

sang a été prélevé depuis les 

VCS/VCI puis éjecté dans le 

conduit extracardiaque entre les 

valves vers la circulation 

pulmonaire. Le système de valves 

empêche les reflux vers les veines 

caves (Zhou et al. 2019) (Figure 

74). 

 

 

 

 

 

 

 

 

D’autres études ont été réalisées afin d’étudier les bénéfices de l’utilisation d’une assistance 

mécanique dans de tels circuits. Il a été démontré que le débit cardiaque se normalisait, que 

les paramètres hémodynamiques comme la PVC se maintenaient à leur valeur de base 

(Gandolfo et al. 2016), tout comme le flux de la veine cave inférieure et la pression artérielle 

(Riemer et al. 2005), l’index cardiaque (Rodefeld et al. 2004) et les valeurs artérielles de 

pCO2 et de pO2 (Rodefeld et al. 2003). Il a également été prouvé qu’il n’y avait pas de bénéfice 

à utiliser un flux pulsatile par rapport à un flux continu avec ces modèles comprenant une 

assistance mécanique (Myers et al. 2006).  

 

  

  

Figure 74 : Le circuit d'assistance cavopulmonaire (ACP) AvalonElite® basé sur une canule 
double (DLC) (Zhou et al. 2019) 

A : Le circuit d'APC avec la DLC AvalonElite®  et la pompe à sang CentriMag. B : 
Positionnement de l'AvalonElite®  DLC dans le modèle de DCPT chez le mouton. L'orifice de 
perfusion AvalonElite®  est positionné entre les valves du conduit extracardiaque, tandis que 
les orifices de drainage sont situés au-dessus et au-dessous de ces valves. IVC, veine cave 
inférieure ; PA, artère pulmonaire ; SVC, veine cave supérieure  
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 Enfin, dans une étude réalisée par Van Puyvelde et al., un modèle semi-chronique de 

circulation de Fontan sur brebis a été créé en anastomosant la VCS au niveau du TP ainsi 

que la VCI par un tube en PTFE. La veine cave inférieure a ensuite été ligaturée (Figure 75).  

 

La DCPT a été réalisée avec succès sur 15 

moutons. La mortalité est très importante car 

seules 5 brebis sur 15 ont survécu après 21 

semaines d’élevage. Leur modèle est intéressant 

bien que la principale limite réside dans la 

différence avec la clinique et sa réalisation en 1 

temps. C’est le seul modèle semi-chronique 

animal connu à ce jour. Ce modèle animal ouvre 

non seulement des perspectives pour étudier la 

physiopathologie de la circulation défaillante de 

Fontan, mais offre également la possibilité 

d’étudier les options thérapeutiques telles que 

l'effet de l'assistance circulatoire mécanique dans 

la physiologie du « Fontan défaillant ». En effet, 

cette étude a permis d’observer certaines 

caractéristiques cliniques du « Fontan défaillant » comme par exemple la congestion veineuse 

chronique, les épanchements pulmonaire et péritonéal ainsi que l’impossibilité de réaliser 

un exercice physique pour cause d’essoufflement (Van Puyvelde et al. 2019).  

 

 Nous voyons donc à quel point les modèles animaux sont indispensables à la bonne 

compréhension des Fontan dits « défaillants » que ce soit pour étudier les effets 

électrophysiologiques, les paramètres hémodynamiques ou encore les effets secondaires 

multiorganiques. C’est notamment dans cette optique qu’ont été développés les modèles ovins 

expérimentés par l’institut LYRIC de Bordeaux.  

 

 

  

Figure 75 : Prototype de modèle de Fontan (Van Puyvelde et al. 2019)  

Ao : aorte, IVC : veine cave inférieure, LA : atrium gauche, LV : 
ventricule gauche, LPA : artère pulmonaire droite, PA : artère 
pulmonaire, RA : atrium droit, RV : ventricule droit, SVC : veine cave 
supérieure 
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3) Expériences : du modèle aigu au 

modèle semi-chronique 

 

 Le but du travail était de développer et de valider un modèle animal semi-chronique 

de circulation de Fontan en utilisant une approche hybride, chirurgicale pour la première 

étape et interventionnelle par cathétérisme pour la deuxième étape. En effet, comme vu 

précédemment, la circulation de Fontan est connue pour induire des complications à long terme 

notamment hépatique, pulmonaire ou encore myocardique engendrant un phénomène appelé le  

« Fontan défaillant » ; toutefois, la physiopathologie de ces processus reste très peu connue ce 

qui en limite les options thérapeutiques. Pour le moment, à l’exception du modèle réalisé par 

Van Puyvelde (Van Puyvelde et al. 2019), seuls des modèles expérimentaux aigus ont été 

reportés dans la littérature excluant l’évaluation et l’éventuel traitement des complications 

tardives.  

 Une première étape a donc consisté à valider le modèle aigu puis dans un second temps 

à créer un modèle semi-chronique afin d’investiguer les différentes complications 

systémiques.  

 

A- Modèles aigus  
 

 Les manipulations se sont déroulées du 23/01/2019 au 18/02/2021 sur 9 modèles ovins. 

L’accord du comité d’éthique d’expérimentation animale, sous la saisine 2018112817469251 

(APAFIS #17859) a été obtenu. Les expériences ont été réalisées selon les directives du 

Ministère de l’enseignement supérieur, de la Recherche et de l’Innovation (MESRI) à l’institut 

LYRIC (Bordeaux).  

 

a) Rationnel du projet  

 

 Le but de ces expériences était d’envisager la faisabilité technique du modèle de 

circulation de Fontan chez un modèle ovin aigu avant de pouvoir créer le modèle semi-

chronique ainsi que d’en évaluer les principaux paramètres hémodynamiques.  
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b) Matériel et méthode 

 

1- Modèle animal 

 

 Les expérimentations ont été faites sur des moutons mâles et femelles âgés de 3 mois 

afin de créer un modèle de Fontan ressemblant à celui déjà décrit par Metton et al (Metton et 

al. 2011). Il s’agit d’un modèle hybride dont la première étape est chirurgicale (réalisation d’une 

dérivation cavo-pulmonaire partielle, DCPP) et la deuxième interventionnelle en percutanée 

(totalisation de la circulation de Fontan ou dérivation cavo-pulmonaire totale, DCPT).  

 

2- Mesures réalisées  

 

 Dans un souci de respect de la protection animale, les brebis ont été prémédiquées dans 

un premier temps avec de la kétamine (Kétamidor ND) à 10 mg/kg, de l’acépromazine 

(Calmivet ND) à 0,1 mg/kg ainsi que de la buprénorphine (Buprécare ND) à 10 µg/kg, le tout 

par voie intra-musculaire. L’anesthésie a ensuite été induite avec une injection intraveineuse de 

propofol (Diprivan 1% p/v) puis les animaux ont été intubés et ventilés à l’aide d’un respirateur 

(MDS Matrix, Model 2000, USA). L’anesthésie est ensuite maintenue par un système à circuit 

fermé permettant l’inhalation d’un mélange d’oxygène et de sevoflurane entre 3 et 5% 

(Sevorane, Abbott) à une fréquence de 12 à 15 respirations par minute.  

 Un monitorage des paramètres vitaux (fréquence cardiaque, saturation en oxygène, 

fréquence respiratoire, électrocardiogramme, température) est réalisé en continu tout au long 

de l’intervention. Une mesure invasive des pressions artérielles systoliques, diastoliques et 

moyennes centrales et périphériques (au niveau de l’oreille) ainsi qu’une de la pression 

veineuse centrale est obtenue grâce à des cathéters de pression de 6 French. Un cathéter 

veineux central fémoral a également été posé pour répondre aux besoins d’une éventuelle 

transfusion. Il a été utilisé les moniteurs Passport 2 (Datascope Corp. USA) et Life-Sense LSI-

8R (MedAir, Sweden) pour obtenir et enregistrer toutes les données.  

 

3- Intervention chirurgicale  

 

 Après avoir été anesthésié, l’animal est placé en décubitus latéral gauche. Les différents 

cathéters de pressions, les voies veineuses au niveau des membres thoraciques ainsi que les 

autres appareils de monitoring (température, saturation en O2, capnographie) sont installés. Il 
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est ensuite réalisée une thoracotomie au niveau du 4ème ou 5ème espace intercostal droit à l’aide 

d’un bistouri électrique monopolaire jusqu’à atteindre le péricarde. Ce dernier est incisé 

longitudinalement à la lame froide en avant du nerf phrénique. Un contrôle de la veine cave 

supérieure et de l’aorte ascendante est effectué par des tests de clampage, ainsi qu’un contrôle 

de l’artère pulmonaire droite. 

 

Premier temps chirurgical : DCPP 

 La première étape consiste à connecter la VCS et l’APD (shunt de Glenn). Après 

clampage de l’APD, il est réalisé une anastomose termino-latérale d’un tube de Contegra® de 

14 ou 16 mm de diamètre sur sa face supérieure.  Après avoir fait la vérification de 

l’hémostase, la deuxième étape consiste au clampage de la VCS et à l’anastomose termino-

latérale du tube sur la VCS (Figure 76a et b). Il est mis en place une membrane de Gore-

Tex®  Preclude 0,1 mm au moment de l’anastomose ; elle permet le blocage du passage 

sanguin venant de la partie supérieure du corps dans l’oreillette droite et l’oblige à prendre le 

chemin du tube. La membrane est percée à l’aide d’une aiguille. Un contrôle angiographique 

est réalisé à l’issue de cette première étape chirurgicale afin d’évaluer l’efficacité de la DCPP. 

    

 

Figures 76a et b : Montage chirurgical avant (a) et après (b) l’étape de dérivation cavo-pulmonaire partielle. Réalisé d’après les illustrations de 
Anon et al.  

Ao : aorte, AD : atrium droit, AG : atrium gauche, PAD : artère pulmonaire droite, TP : tronc pulmonaire, VCI : veine cave inférieure, VCS : veine 
cave supérieure, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche  
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Deuxième temps chirurgical : DCPT  

Une totalisation de la dérivation cavo-pulmonaire est ensuite réalisée par la mise en place 

d’un stent couvert entre la VCI et 

l’APD. Un cathéter est passé dans la 

veine jugulaire afin de visualiser la 

VCS.  Une sonde Agilis est montée à 

travers la veine fémorale droite et est 

passée dans la VCI jusqu’au contact 

de la membrane occluant la VCS. 

Une aiguille est montée à travers la 

sonde Agilis pour ponctionner la 

membrane et la traverser. Après cette 

étape, un ballon Powerflex (9 x 20 

mm) est introduit dans le trou de la 

membrane et est gonflé pour faciliter 

le passage du stent. Le stent Fluency (10 cm) est ensuite monté et déployé (Figure 77). La 

dernière étape est le contrôle du montage par une angiographie. 

 

Dans l’expérience, il a été utilisé de l’héparine à 0,5 mg/kg pour limiter les risques des 

thromboses. Selon les recommandations de l’annexe IV de la directive 2010/63/UE du 

22/09/2010, la mise à mort a été réalisée à l’issue de la DCPT, sous anesthésie générale par 

injection de pentobarbital sodique à raison de 80 mg/kg par voie intra-veineuse, puis contrôle 

de l’arrêt de la fonction cardiaque sur l’ECG. 

 

 

  

Figure 77 : Totalisation de la dérivation cavo-pulmonaire. Réalisé d’après les 
illustrations de Anon et al.  
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c) Résultats  

 

1- Survie des animaux et succès de la méthode chirurgicale  

 

La Figure 78 montre le moment du décès de la brebis lorsque cette dernière n’a pas survécu à 

l’opération complète. Le Tableau 10 résume les différentes causes de décès au cours des 

opérations.   

 

Figure 78 : Pourcentage de brebis décédées en fonction du temps opératoire 

 

Tableau 10 : Moment et cause du décès des brebis lors des différentes expériences 

Numéro de 

brebis  

Moment du décès  Cause du décès  

1 Entre la DCPP et la 

DCPT  

Hémorragie incontrôlable au déclampage de la VCS 

lors de l’anastomose avec le stent 

2 Entre la DCPP et la 

DCPT 

Insuffisance cardiaque droite aiguë, associé à un 

syndrome hémorragique après la mise en place du tube 

sur la VCS 

3 Après la DCPT  Sacrifice  

4 Après la DCPT Sacrifice  

5 Après la DCPT  Sacrifice  

6 Après la DCPT  Sacrifice  

7 Après la DCPT Sacrifice  

11%

22%

67%

Avant l'étape de DCPP Entre la DCPP et la DCPT Pas de décès naturel
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8 Avant la DCPP Hémorragie incontrôlable due à une rupture de l’aorte 

au moment de la réalisation de l’anastomose sur la 

VCS 

9 Après la DCPT  Sacrifice  

 

 

 Sur les 9 animaux opérés, seuls 6 d’entre eux ont pu subir les deux temps opératoires de 

DCPP et de DCPT soit 67 % de l’effectif ce qui est représentatif de la difficulté technique 

d’une telle chirurgie. Un seul des animaux est décédé avant la réalisation de l’étape de DCPP 

(soit 11 % de l’effectif).  

 La technique opératoire a été adaptée en fonction du taux de survie et de la complexité 

de la chirurgie sur les animaux. La première technique effectuée sur la brebis n°1 est une 

reproduction du modèle de Metton et al (Metton et al. 2011) et n’a pas été concluante avec 

notamment le décès de l’animal avant la mise en place du stent. Dans cette méthode, 

l’anastomose a été directement réalisée entre la VCS et l’APD sans tube intermédiaire. Il a 

ensuite été effectuée une anastomose du moignon inférieur de la VCS sur la partie inférieure 

d’un stent couvert Fluency, de diamètre 13,5 mm et doté d’une membrane de Gore-Tex®  de 

0,1mm en son sein. Au déclampage de l’APD, une hémorragie incontrôlable a entraîné la mort 

de la brebis n°1. Lors de l’opération sur la brebis n°2, la VCS était trop courte pour atteindre 

l’APD, raison pour laquelle il a été réalisé une tubulisation d’un patch de péricarde bovin, afin 

d’avoir plus de longueur. Cette modification de la 

technique opératoire s’est soldée par le décès de la 

brebis n°2 après l’étape de DCPP.  

 

Ainsi, pour les expériences suivantes, il a été décidé 

d’utiliser un tube de Contegra® entre la VCS et 

l’APD (Figures 79 et 80).  

  

Figure 79 : Tube de Contegra® de 14 mm de diamètre (brebis 
n°7) (illustration originale) 
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Figure 80 : Montage de DCPP (brebis n°9) (illustration originale) 

APD = artère pulmonaire droite, Membrane = membrane de Gore-Tex®, OD = oreillette droite, Tube = tube de Contegra®, VCS = veine cave 
supérieure  

Des marqueurs radio-opaques au niveau de la VCI et la VCS ont également été rajoutés au 

fil des expériences afin de faciliter l’étape de totalisation par transcathétérisation percutanée.  

Cette technique a été concluante avec un taux de survie de 86 % après l’étape 2 (sur les 7 

brebis ayant subi cette technique opératoire). La bonne faisabilité et la reproductibilité de cette 

technique ont permis de retenir ce modèle pour le passage au modèle semi-chronique. 

 

Un contrôle par angiographie a été fait à l’issue 

de la DCPP de chaque expérience. Ce contrôle a 

permis de visualiser la VCS et l’APD perfusée à 

travers le tube de Contegra® (Figure 81).  

 

 

  

Figure 81 : Contrôle par angiographie de la DCPP (brebis n°7)   

APD= artère pulmonaire droite, Tube = Tube de Contegra®, VCS = veine 
cave supérieure 



105 
 

L’étape de totalisation, sous contrôle angiographique, s’est déroulée en deux temps avec en 

premier lieu, la perforation de la membrane de Gore-Tex® (Figure 82) puis la mise en place 

du stent (Figure 83). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

La mise en place du stent a posé un problème : chez les brebis n°3, n°4 et n°5, le stent était bien 

disposé entre les deux marqueurs radio-opaques mais une persistance d’un flux entre le bout 

proximal du stent et l’OD a été visualisée. Lors de la manipulation chez la brebis n°9, le stent 

a été placé un peu trop crânialement donc il existait encore une mince communication entre la 

VCI et l’OD.  Chez la brebis n°7, le stent n’a pas été non plus correctement positionné et est 

tombé dans l’OD au final.  

 

 

  

Figure 82 : Perforation de la membrane de Gore-Tex®, contrôle 
angiographique (brebis n°9) (illustration originale) 

VCS = veine cave supérieure. Sont visualisés en haut et en bas sur la 
photo les deux cathéthers mis en place  

Figure 83 : Mise en place du stent, contrôle angiographique (brebis n°7) 
(illustration originale) 

Sont visualisés en haut et en bas sur la photo les deux cathéthers mis en place. 
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2- Résultats hémodynamiques  

 

Au cours de l’intervention, les différentes 

constantes hémodynamiques telles que la 

PAS, la PVC, la FC et la SaO2 ont été 

relevées avant l’opération (T0), 1 min après 

la DCPP (T1) ainsi que 1 min après la 

totalisation percutanée ou DCPT (T2). Ces 

mesures ont été effectuées à l’aide de 

méthodes non invasives et invasives 

(Figures 84, 85 et 86).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 84 : Surveillance des paramètres à l’aide des moniteurs Passport 
2 et Life-Sense LSI-8R (illustration originale) 

Figure 86 : Mesure de la PVC grâce au cathéter placé dans la veine jugulaire droite 
(brebis n°7) (illustration originale) 

Figure 85 : Mesure de la pression artérielle centrale 
(sytolique/moyenne/diastolique) et cathéter veineux central 
fémoral (brebis n°7) (illustration originale) 
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Les résultats sont présentés dans les graphiques suivants. Les analyses statistiques ont été 

réalisées à l’aide du logiciel R. Un test de Student a été mené pour comparer les données : il a 

été vérifié au préalable que les variables suivaient une loi normale à l’aide d’un test de Shapiro-

Wilk, que les variables étaient indépendantes et que les variances étaient homogènes à l’aide 

d’un test de Fisher. Dans le cas où les variables ne suivaient pas une loi normale, il a été utilisé 

un test non paramétrique de Wilcoxon. Que ce soit avec le test de Student ou avec le test de 

Wilcoxon, les groupes ont été comparés deux à deux en utilisant la correction de Bonferroni 

(avec une p-value égale à 0.05/3 = 0.016).  

 

• Fréquence cardiaque (FC)  

 

La Figure 87 résume les fréquences cardiaques chez les différentes brebis prises à l’instant T0, 

T1 et T2.  

 

Figure 87 : Evolution de la FC en fonction du temps opératoire (en bpm) 

 

 Avant l’opération, la fréquence cardiaque moyenne mesurée est de 105 battements par 

minutes (bpm) [88 – 124] puis elle est de nouveau de 105 bpm [56 – 130] après la DCPP et de 

94 bpm [81 – 116] après la DCPT. Aucune différence significative n’a été trouvée entre 
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l’instant T0 et T1 (p = 0.9826), ainsi qu’entre les instants T1 et T2 (p=0.328). De T0 a T2, la 

fréquence cardiaque ne présente pas de différence significative non plus (p=0.09902).  

 

• Pression artérielle systolique (PAS)  

 

 

Figure 88 : Evolution de la PAS en fonction du temps opératoire (en mmHg) 

Les * et ** représentent les différences significatives 

 

 A T0, la PAS est de 100 mmHg [80 – 115] mais après la DCPP, elle descend à 75 mmHg 

[60–90] puis jusqu’à 74 mmHg [39 - 96] à la fin de l’opération. En effet, chez tous les animaux, 

il a été constaté une diminution de la PAS de façon significative (p=0.0003524) entre l’état 

physiologique et après la DCPP, ainsi qu’entre l’état physiologique et la DCPT (p=0.008019). 

Au total, la PAS diminue de près de 25% entre le début et la fin de l’opération. En revanche, 

entre la DCPP et la DCPT il n’y a pas de variation significative de la pression artérielle 

systolique (p=0.9882) (Figure 88).  
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• Pression veineuse centrale (PVC)  

 

 

Figure 89 : Evolution de la PVC en fonction du temps opératoire (en mmHg) 

Les * et ** représentent les différences significatives 

 

 Il existe une différence significative entre la PVC avant et après la DCPP (p= 

0.0006067) ainsi qu’avant l’opération et après la DCPT (p= 0.001756). En revanche, il n’y 

a pas de différence significative entre la valeur de la PVC entre la DCPP et la DCPT (p=1, 

acceptation de l’hypothèse nulle).  En effet, au départ, la PVC est de 11 mmHg [2 - 20], puis 

elle augmente significativement à 32 mmHg [22 – 40] lors de la DCPP et enfin à 34 mmHg [25 

– 57] après totalisation. Il y a donc une augmentation de 314% entre le début et la fin de 

l’opération (Figure 89). 

 

3- Résultats de l’ECG  

 

 Un monitoring ECG à l’aide d’électrodes a été réalisé tout au long de la chirurgie sur 

chacune des 9 brebis opérées (Figure 90). Dans les 6 premières expériences, l’ECG s’inscrivait 

en rythme sinusal régulier. Cependant, au moment de la mobilisation du cœur, il a été noté 

des troubles du rythme type fibrillation ventriculaire nécessitant un choc électrique pour 

rétablir un rythme sinusal. 
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Dans les 3 dernières expériences, un rythme sinusal a de nouveau été noté mais il est apparu 

sur la brebis n°7 une sous-dénivellation du segment S-T compatible avec une ischémie 

myocardique au moment du clampage de l’APD (Figure 91). 

Aucune autre anomalie à l’ECG n’a été vue sur les 6 autres brebis.  

 

 

 

 

 

 

  

Figure 90 : Monitoring ECG de la brebis n°7 avant l’intervention (illustration originale) 

 

Figure 91 : Monitoring ECG de la brebis n°7 après achèvement de la DCPT (illustration originale) 

Une sous-dénivellation du segment ST est observée  
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4- Résultats de la saturation en oxygène 

 

 

Figure 92 : Evolution de la saturation en oxygène en fonction du temps opératoire (en %) 

 

 Aucune différence significative en ce qui concerne la saturation en oxygène n’a été 

révélée, que ce soit avant-après la DCPP (p=0.02293), après la DCPP-après la totalisation 

(p=0.9467) ou avant la DCPP-après la totalisation (p=0.06943) (Figure 92).  
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B- Modèles semi-chroniques : étude de faisabilité du projet  
 

a) Rationnel du projet  

 

 Cette étude est importante car aucun modèle animal chronique (ayant survécu plus 

de 6 mois) n’existe à l’heure actuelle pour étudier cette affection. Elle s’inspire d’un étude 

préalable réalisée par le département de médecine de Belgique (Van Puyvelde et al. 2019). 

L’objectif est de créer un modèle animal hybride semi-chronique reproductible permettant 

de mieux comprendre les désordres hémodynamiques, tissulaires et moléculaires engendrés par 

la circulation de Fontan (potentiellement présents chez les patients dits « Fontan défaillant »), 

ainsi que leur évolutivité. Le développement d’un tel modèle permettra de tester la réversibilité 

des lésions tissulaires sous l’effet à la fois de thérapeutiques médicamenteuses, mais également 

d’un support hémodynamique implantable d’origine commerciale et/ou élaboré au sein de 

l’Université de Bordeaux.  

 

b) Matériel et méthode  

 

 L’étude expérimentale s’est effectuée sur 1 ovin âgé de 3 mois. Elle s’est déroulée du 

03/03/21 au 01/04/21. Comme pour les expériences sur les modèles aigus, le modèle animal 

choisi a été le modèle ovin. Les animaux rentrent dans le protocole à l’âge de 3 mois, dès le 

sevrage terminé. Il a été réalisé, sous anesthésie générale, une chirurgie par thoracotomie droite 

sans circulation extra-corporelle visant à reproduire la circulation qui s’établit lors de 

malformation cardiaque du ventricule unique. Un shunt a été modélisé à l’aide d’un tube entre 

la veine cave supérieure et l’artère pulmonaire droite et la communication entre la veine 

cave supérieure et l’oreillette droite a été interrompue par la mise en place d’une membrane 

de Gore-Tex®.  

 

La chirurgie visant à simuler un ventricule unique chez les ovins a été effectuée en deux étapes, 

comme fait en médecine humaine :  

 

- Étape chirurgicale 1 : la première étape consiste à connecter la VCS et l’APD. Des marqueurs 

radio opaques sont mis en place au niveau de la VCS proche de la confluence atrio-cave et au 

niveau de la VCI : ils servent de repères pour l’étape 2 de la chirurgie.  
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- Étape endovasculaire 2 : un mois après la première chirurgie, une totalisation de la 

dérivation cavo-pulmonaire est réalisée par la mise en place d’un stent couvert entre la 

VCI et l’APD (Figure 93).  

 

 

 

Entre chaque étape de l’expérience, la brebis retourne chez l’éleveur où elle mène des 

conditions de vie « normales ».  

 

Le protocole expérimental prévoit un suivi des paramètres biologiques (prise de sang), 

hémodynamiques (mesure de pressions à l’aide de cathéters) et de la morphologie cardiaque 

(échocardiographie) aux différentes étapes de l’expérience. Les paramètres observés sont les 

pressions artérielles et pulmonaires systoliques, diastoliques et moyennes, la pression 

veineuse cave moyenne, la pression atriale moyenne, ainsi que le débit cardiaque et la 

fréquence cardiaque. Ces mesures ont été réalisées à l’aide de capteurs de pression et de débit 

après ponctions transveineuses et transartérielles fémorales et jugulaires durant la chirurgie.  

 

Une autopsie du foie, des poumons et du cœur est prévue à la fin de l’expérience ainsi qu’une 

analyse histopathologique. Une IRM est effectuée à l’issue des trois mois d’expérience  

 

 

 

 

Figure 93 : Schéma expérimental du modèle semi-chronique (illustration originale) 
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c) Résultats  

 

La première étape de DCPP réalisée le 03/04/21 s’est déroulée avec succès. Un suivi des 

différents paramètres hémodynamiques a été fait toutes les 10 minutes.  

A l’issue de la chirurgie, un drain thoracique a été mis en place afin de collecter les exsudats 

inflammatoires post-chirurgicaux dans l’espace pleural (Figure 94).  

 

Figure 94 : Mise en place du drain thoracique sur le modèle semi-chronique (illustration originale) 

 

Afin de limiter le risque de thrombose, de l’Aspegic® (aspirine) à une dose de 125 mg/animal 

a été mis en place quotidiennement. Malheureusement, moins d’un mois après la première 

opération chirurgicale (le 01/04/21), la brebis a été retrouvée morte. Aucune autopsie n’a été 

pratiquée, ne permettant pas de révéler la cause de son décès.   
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C- Discussion globale  

 

a) Intérêt des modèles animaux  

 

 Le modèle animal présente ici un intérêt par rapport aux modèles in vitro comme il a pu 

être observé dans l’étude de Lacourt-Gayet (Lacour-Gayet et al. 2009) : en utilisant de l'eau 

dans le circuit, il est impossible d’évaluer directement le risque d'hémolyse et de thrombolyse 

contrairement au modèle animal - même si des études ont pallié ce problème en utilisant du 

sang frais de bovin (Throckmorton et al. 2008). De plus, l'absence du flux pulsé ou encore 

l'utilisation de systèmes de tubes rigides au lieu de tubes souples constituent des obstacles 

majeurs à la réalisation de modèle in vitro pour étudier les effets de l’opération de Fontan 

(Gandolfo et al. 2016 ; Porfiryev et al. 2020). Enfin, le rôle de l’inflammation engendrée par 

le tube de Contegra® est très important et ne peut être appréhendé que par expérience sur 

modèle vivant ; en effet, il a été spéculé qu’une diminution de la résistance vasculaire 

systémique pouvait être médiée par une réponse inflammatoire humorale d’où l’importance 

d’en étudier les effets in vivo (Myers et al. 2006).  

 

 En l'absence de modèle animal chronique accessible de la circulation de Fontan, des 

modélisations informatiques ont également été étudiées ; elles fournissent des informations 

sur cette disposition circulatoire unique, en particulier sur les différences notées avec la 

circulation normale (Chin, Watrous 2015). Cette comparaison avec l’hémodynamique normale 

est un élément clé de la compréhension du modèle de Fontan qui n’a pas pu être mis en œuvre 

au sein de nos expériences ; il aurait pu être intéressant notamment de constituer un groupe 

témoin de brebis ne subissant pas de chirurgie mais uniquement les mesures des différents 

paramètres comme cela a pu être décrits dans les études précédentes (Myers et al. 2006 ; Wu et 

al. 2020). Par exemple, dans l’étude de Wu et al., 22 chiens subissent une connexion atrio-

pulmonaire tandis que 5 autres, uniquement anesthésiés, constituent le groupe témoin. 

Toutefois, la limite principale de cette amélioration réside non pas dans le coût des brebis pour 

de telles manipulations mais plutôt sur le temps passé à anesthésier les animaux et la 

disponibilité des chirurgiens.   

 

 Le choix de la brebis comme modèle animal a fait l’objet de nombreuses concertations. 

Dans la littérature, il a souvent été fait mention de tels modèles  (Myers et al. 2010 ; Metton et 

al. 2011 ; Kocyildırim et al. 2012 ; Zhou et al. 2019 ; Riemer et al. 2005 ; Gandolfo et al. 2016 ; 
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Myers et al. 2006) ; c’est d’ailleurs le seul modèle semi-chronique d’intervention de Fontan 

réalisée à jour (Van Puyvelde et al. 2019). Les veaux et les moutons ont une physiologie 

cardiaque presque identique à celle de l'homme et sont de plus en plus utilisés comme 

modèles expérimentaux pour tester les dispositifs cardiovasculaires (Sizarov et al. 2014). De 

plus, plusieurs études ont montré que le modèle ovin était un modèle animal acceptable pour 

tester la compatibilité sanguine des dispositifs mis en place au niveau du cœur (Saeed, 

Fukamachi 2009).   

 

 Les raisons légitimant le choix d’un animal en croissance sont multiples : d’une part, 

leur physiologie se rapproche de celle de l’humain, leur rumen étant tout juste fonctionnel et 

leur anatomie thoracique compatible avec le type de chirurgie prévue. Leur jeune âge est 

également un facteur favorisant, ces animaux étant plus aptes à faire face aux changements 

hémodynamiques par rapport aux ovins plus âgés.  Il a également été montré que chez les 

agneaux âgés d'une semaine, la pression artérielle pulmonaire moyenne était de 13 mm Hg, ce 

qui équivaut à la pression artérielle pulmonaire adulte normale (Myers et al. 2006). 

Cependant, il faut rester prudent avec cette physiologie de jeune car, chez les nouveau-nés en 

bonne santé, la RVP diminue précipitamment à moins de 10 % des valeurs de base adultes dans 

les heures qui suivent la naissance et se maintient à ces faibles niveaux malgré la présence du 

substrat pulmonaire transitoire réactif (Rodefeld et al. 2004). De ce fait, les animaux ont été 

choisis à 3 mois d’âge pour limiter cette diminution de la résistance vasculaire.  

 

 Un autre intérêt d’avoir choisi de travailler sur des animaux jeunes est que la croissance 

qu’ils subissent mime le processus réel qui se déroule chez l’être humain (l’opération de Fontan 

étant faite sur des jeunes enfants).  Toutefois, cette croissance est plus rapide que chez l’être 

humain ce qui peut poser des problèmes dans certaines situations. En effet, dans l’étude de 

Schmmit et al qui s’est déroulée chez des jeunes brebis, si l’endoprothèse posée entre la VCS 

et l’APD était initialement suffisamment dilatée pour bloquer les vaisseaux adjacents et éviter 

les fuites para-stent, en revanche, lors de la réévaluation 4 semaines plus tard et avec 5 kg en 

plus, il a été visualisé un flux antérograde contournant l'endoprothèse sur un des animaux ; le 

matériel utilisé n’était donc plus adapté pour une brebis adulte. Cependant, il a été admis que 

ce problème ne se poserait pas chez l'homme : cette intervention est destinée à être réalisée dans 

des conditions telles que l'atrésie pulmonaire (où il n'existe aucune source significative de flux 

sanguin simultané vers les poumons) donc le risque de fuites para-stent est limité (Schmitt et 

al. 2012).  
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 Quel que soit le modèle animal utilisé, le poids est un critère important notamment 

pour la faisabilité technique, autant de l’étape chirurgicale que de l’étape interventionnelle par 

cathétérisme. A ce titre, il n’a pas été choisi un modèle rongeur car l’anatomie et la physiologie 

cardiaque diffèrent et complexifieraient grandement la mise en œuvre du projet au niveau 

chirurgical et de l’exploration in vivo des animaux. Cependant, le poids corporel médian des 

animaux dans les expériences reste supérieur à celui des jeunes enfants candidats à ce type 

d’opération (à titre d’exemple, il est de 10,5 kg chez les porcs contre 3 kg chez les enfants dans 

l’étude de Sabi et al.). Le modèle a malgré tout été validé car les procédures ont été réalisées à 

l’aide de gaines de 5F, ce qui pourrait être tout à fait acceptable chez les petits enfants (Sabi 

et al. 2010). De plus, dans nos expériences avec les jeunes ovins, le matériel utilisé est identique 

à celui utilisé chez les enfants, ce qui permet aux chirurgiens d’affiner leur technique opératoire 

tout en travaillant avec des outils qu’ils réutiliseront plus tard. 

 

 Le modèle animal présente toutefois d’autres limites difficiles à surpasser. D’une part, 

les manipulations ont eu lieu chez des animaux en bonne santé, ce qui constitue une situation 

fondamentalement différente de la physiologie univentriculaire pédiatrique (Szabó et al. 2003). 

En effet, les animaux des expériences mentionnées ne présentent ni une anatomie de ventricule 

unique, ni une RVP accrue comme celle observée dans la « véritable » physiologie de Fontan 

(Gandolfo et al. 2016 ; Rodefeld et al. 2003). D’autre part, si en médecine humaine, les patients 

développent une défaillance de Fontan sur plusieurs décennies, en revanche, dans les modèles 

animaux proposés, la défaillance de la physiologie de Fontan s'est développée sur quelques 

semaines à peine (Van Puyvelde et al. 2019). Dans la plupart des expériences, il s’agit même 

de quelques heures à quelques jours ce qui est très différent de l’être humain devant vivre 

plusieurs années avec ses modifications cardiaques (Sabi et al. 2010 ; Metton et al. 2011). Enfin, 

alors qu’en médecine humaine, la circulation de Fontan est établie en 3 étapes, dans la plupart 

des expériences, il a été choisi d’effectuer la procédure en une seule étape (Van Puyvelde et 

al. 2019 ; Wang et al. 2014).  

 

 La quadrupédie des animaux utilisés est également une limite de ces modèles : le 

circuit est horizontal et ne reproduit donc pas les gradients gravitationnels observés chez un être 

humain debout (Lacour-Gayet et al. 2009). Chez les patients avec une circulation de Fontan, le 

flux de la veine cave inférieur est affecté par la gravité et l'activité physique, qui diffèrent entre 

celles d’un animal et celles d’un humain (Tsuda et al. 2009). De plus, comme la VCS et l’APD 

sont directement adjacents chez l'homme, la direction du shunt serait postérieure à antérieure 
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plutôt que crâniale à caudale comme cela peut être le cas chez le porc ; la croissance 

longitudinale du corps humain due à leur verticalité entraîne probablement une traction 

moindre sur le shunt que dans le modèle de porcelet (Schmitt et al. 2012). 

 

 Il est également important de prendre en compte, sur les modèles animaux, les 

différences anatomiques avec l’être humain entraînant des différences dans les techniques 

chirurgicales. Ainsi, comme le thorax humain est plat dans le sens frontal, la distance la plus 

courte pour atteindre les vaisseaux est par une sternotomie médiane tandis que le thorax du 

mouton est plat dans le sens dorso-ventral donc la distance la plus courte pour atteindre les 

vaisseaux est par thoracotomie latérale droite. Comme le mouton est assis sur le sternum, la 

sternotomie médiane affecte la cicatrisation postopératoire de l'incision et peut entraîner une 

infection de la plaie c’est pourquoi il n’est pas recommandé de la réaliser (Wang et al. 2014) ; 

le positionnement dorsal pour les ovins n'est pas une position privilégiée pour la ventilation et 

la perfusion ce qui est une autre contre-indication à la sternotomie médiane (Kocyildırim et al. 

2012). Or, la thoracotomie latérale est moins invasive qu'une sternotomie médiane, plus facile 

à réaliser et entraîne moins de complications donc il convient de rester prudent sur 

l’extrapolation des résultats de l’animal à l’homme, la technique chirurgicale étant différente. 

De plus, dans la DCPT humaine, les veines caves sont reliées à l'APD par deux anastomoses 

séparées ; dans le modèle de DCPT sur mouton de l’étude de Wang par exemple, les veines 

caves sont reliées à l'APD par une seule anastomose latérale ce qui entraîne une restriction 

du flux (Wang et al. 2014). Même si le matériel utilisé est le même que celui réservé aux 

humains, les variations anatomiques peuvent rendre la technique opératoire plus compliquée ; 

dans l’étude de Levi et al., à cause de la taille des vaisseaux plus importante chez le porc 

que chez l’homme, le stent utilisé a été dilaté à 16 mm, ce qui n'était pas recommandé par le 

fabricant. Par conséquent, lors de l'examen post-mortem, une déchirure a été constatée dans le 

matériau en PTFE du côté VCS, fragilisant ainsi le dispositif (Levi et al. 2009).  

 

 Dans l’expérience de Sizarov et al, il a été étudié la relation entre la VCS et l'APD, 

l'angulation VCS-OD-VCI, ainsi que le drainage veineux pulmonaire dans l'espace situé entre 

la VCS et l'APD. Chez le mouton et le veau, la paroi dorsale de l'oreillette droite et la partie 

distale de la VCI sont relativement proches de l'APD, mais pas de la VCS : de ce fait, ces 

caractéristiques anatomiques rendent impossible l'anastomose directe de la VCS avec 

l'APD contrairement à l’humain (Sizarov et al. 2014). La création d'une anastomose cavo-

pulmonaire bidirectionnelle (type anastomose de Glenn) chez le mouton est donc 



119 
 

chirurgicalement plus difficile que la connexion de la VCS au tronc pulmonaire, car la distance 

jusqu'à l'APD est beaucoup plus longue que chez l'homme (Granegger et al. 2019). Ce 

constat est fait chez les modèles animaux autres que bovins ou ovins : alors que chez les enfants, 

la VCS et l’APD sont en contact direct l'une avec l'autre, ce n'est pas le cas chez les porcs où, 

au contraire, elles sont nettement plus éloignées et seules les artères du lobe moyen et inférieur 

se croisent derrière l'OD. Ainsi, une bonne irrigation sanguine du poumon droit par une 

anastomose de type Glenn est beaucoup plus difficile à établir chez le porc par rapport à 

l’homme (Schmitt et al. 2012).  

 

 Malgré les descriptions existantes d’anatomie cardiovasculaire des grands animaux 

domestiques, les études se concentrent principalement sur les caractéristiques intracardiaques 

et les aspects anatomiques topographiques des vaisseaux. En revanche, il n'existe pratiquement 

aucune illustration des grandes artères et des veines caves qui permettrait d'analyser la 

faisabilité anatomique de technique d’anastomoses par transcathéterisation. Or, étant donné la 

nécessité de développer ces nouvelles techniques avec des modèles animaux appropriés avant 

de les appliquer à des patients humains, il est crucial de tenir compte de ces différences 

anatomiques lors des essais et d’optimiser les procédures proposées (Sizarov et al. 2014). 

Ainsi, des expériences ont été menés sur des chiens Beagle de transcathétérisation avec 

connexion entre la VCS et l’APD montrant ainsi la faisabilité du processus (Chigogidze et al. 

2006). En revanche, sur le modèle porcin, malgré de multiples tentatives, les cathéters 

magnétiques n'ont pas pu être alignés dans une orientation adaptée à une tentative de perforation 

par radiofréquence de la VCS vers l'APD à cause de l’anatomie particulière des vaisseaux ; en 

effet, l’APD croise la VCS juste à sa jonction avec l’OD sur les trois porcs opérés. De ce fait, 

même correctement placés, les deux cathéters se déplacent dans une direction presque 

perpendiculaire, de haut en bas rendant impossible toute tentative de perforation (Levi et al. 

2009). Le même problème de conformation des vaisseaux a été mentionné quelques années plus 

tard dans une étude de Schmitt et al (Schmitt et al. 2012).  

 

 En plus des différences anatomiques observées, il existe également des différences 

physiologiques entre les animaux et les humains qui vont influencer non pas la technique 

opératoire mais les complications tardives et leur prise en charge.  Les espèces animales ont des 

propriétés hémostatiques différentes de celles des patients humains ; ce facteur crée une marge 

d'erreur lors de la comparaison de la survenue d'une thrombose induite par un dispositif 

d'assistance ventriculaire chez un animal par rapport à un être humain. A titre d’exemple, le 
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système fibrinolytique des ruminants n’est activé que faiblement voir pas du tout par la 

streptokinase ou l’urokinase (Lewis 1996). De ce fait, chez les moutons, la diminution marquée 

de l'activité fibrinolytique ainsi que l'augmentation du nombre de plaquettes et de leur 

adhésivité sont autant de facteurs qui pourraient augmenter la tendance à l'hypercoagulabilité 

et donc fausser les résultats de l’étude par rapport aux complications de thromboses (Saeed, 

Fukamachi 2009). Malgré tout, les valeurs moyennes des paramètres de la coagulation chez 

les moutons et les porcs sont proches de celles des humains par rapport aux autres animaux ; 

en ce qui concerne les autres modèles animaux, l'espèce canine présente des valeurs temporelles 

nettement plus courtes que les autres espèces y compris les humains, ce qui indique que ce n'est 

pas un modèle idéal pour évaluer les risque de thromboses qui peuvent survenir après une 

opération de Fontan (Saeed, Fukamachi 2009).  Par ailleurs, il a également été montré 

l'incapacité des plaquettes bovines à se répandre complètement sur une surface, concluant que 

les bovins ne sont pas un modèle approprié pour évaluer la thrombogénicité causée par les 

organes artificiels et les dispositifs d'assistance cardiaque (Rao et al. 1992).  

 

En conséquence, lors de phénomènes thrombotiques majeurs qui peuvent survenir en à la suite 

d’une opération de Fontan, il n’est pas toujours possible d’utiliser les mêmes molécules pour 

les humains et pour les animaux. Dans l’expérience, il a été utilisé de l’héparine à 0,5 mg/kg 

ainsi que de l’Aspegic® (aspirine) à une dose de 125 mg/animal. Le système de coagulation 

des porcelets est plus pro-coagulant que celui des humains ; ainsi la dose d’acide 

acétylsalicylique utilisée est égale à la dose chez l'adulte humain soit environ 30 fois celle des 

nourrissons (Schmitt et al. 2012). Chez le chien, l’utilisation d’Argatroban est plus avantageuse 

que l'héparine contrairement à l’être humain (Saeed, Fukamachi 2009). La réponse des moutons 

à la warfarine est très différente de celle des humains (Tsuda et al. 2009).  

 

De plus, il a été démontré que chez les grands animaux adultes, le débit veineux de la veine 

cave supérieure est plus bas que celui des nourrissons et des jeunes enfants humains, ce 

qui pourrait éventuellement contribuer à la thrombogénicité plus importante dans les stents des 

connexions cavo-pulmonaires ; par exemple, chez le porc,  non seulement sa tête est plus petite, 

mais son cerveau reçoit très peu de flux sanguin expliquant ainsi le retour veineux plus faible 

que chez l’humain (Salim et al. 1995 ; Levi et al. 2009 ; Sabi et al. 2010). Ainsi, en tenant 

compte de cette thrombogénicité accrue chez le porc par rapport au sang humain, la question 

demeure de savoir si la procédure de transcathéterisation avec perforation directe des grandes 
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artères pourrait être réalisée sans saignement majeur chez l'homme même si aucun phénomène 

de thrombose n’a été rapporté chez le modèle porcin.  

 

 Le modèle animal présente également des limites car il ne peut pas mimer les mêmes 

efforts physiques que pourrait avoir un être humain : lorsqu'un patient qui a subi une 

opération de Fontan fait de l'exercice, il augmente la pression veineuse systémique, la pression 

du cœur droit et la pression des coronaires ; or dans les expériences, cet état n'est que 

partiellement imité par l'administration de dobutamine (Klautz et al. 1997).  

 

 Enfin, même si divers modèles animaux ont été utilisés au fil des ans, la pluralité des 

affections regroupées sous le terme de « ventricule unique » n’a pas pu être étudiée. En effet, 

la population nécessitant une prise en charge de type Fontan constitue un groupe hétérogène de 

patients présentant un VD ou un VG anatomique ; en revanche, dans la majorité des expériences 

menée, les animaux présentent un VG systémique anatomique à l’instar de l’étude de Van 

Puyvelde (Van Puyvelde et al. 2019).  

 

 

b) Préparation du protocole et adaptation de la technique chirurgicale  

 

 Pour la préparation des animaux, au cours de l’expérience 9, la brebis a régurgité au 

moment de la chirurgie, expliquant ainsi les valeurs de saturation plus faible 

(bronchopneumonie par fausse déglutition). Pour pallier ce genre de problème, il a été fait une 

vidange du rumen lors de l’expérience sur le modèle semi-chronique  

 En ce qui concerne les termes techniques, tout au long de ces expériences, les termes de 

« veine cave supérieure » et « veine cave inférieure » ont été utilisés par comparaison avec 

l’anatomie humaine. En réalité, chez les animaux, les termes officiels pour désigner les veines 

systémiques pénétrant dans le cœur sont « les veines caves crâniale et caudale » ; il s’agit ici 

d’un abus de langage (Sizarov et al. 2014).  

 

 Par rapport à la technique chirurgicale en elle-même, cette dernière a été modifiée au 

fur et à mesure du déroulement des expériences afin d’être la plus adaptée possible.  

La voie d’abord était initialement située au niveau du 4ème espace intercostal lors des deux 

premières expériences. Cependant, la mauvaise exposition des vaisseaux a motivé de faire une 
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incision un espace intercostal plus bas et plus large, permettant ainsi un contrôle des deux 

veines caves.  

 

 Initialement, il était prévu de réaliser une chirurgie comme décrite dans l’étude de 

Metton (Metton et al. 2011) qui consiste à anastomoser de part et d’autre de l’artère pulmonaire 

droite les deux transections de la VCS. Cependant, lors de la chirurgie sur la brebis n°2, la VCS 

était trop courte pour atteindre l’APD, c’est pour cela que la technique opératoire a été modifiée 

par la suite en ajoutant le tube de Contegra® à partir de la deuxième expérience.  

 

 La mise en place de la membrane de Gore-Tex® a également fait l’objet de révisions 

au cours des différentes expériences. Par exemple, en ce qui concerne la brebis n°7, la 

membrane était placée trop à l’horizontale ; de cette façon, il devenait compliqué de perforer 

cette membrane lors de l’étape de totalisation car le cathéter était alors situé dans le même axe 

qu’elle et non perpendiculairement. Lors de l’expérience sur la brebis n°9, il a ainsi été laissé 

plus d’espace entre la membrane et l’OD et plus d’espace entre la membrane et l’abouchement 

du tube pour faciliter l’étape de totalisation.  

 Une autre modification de la technique opératoire au cours de l’expérience a été le 

rajout de marqueurs radio-opaques autour de la VCS et la VCI à partir de la brebis n°3 

afin de faciliter la deuxième étape de totalisation. En effet, la mise en place du stent au bon 

endroit reste une opération délicate ; par exemple chez la brebis n°9, le stent a été déposé 3 mm 

trop crânial ce qui a rendu la totalisation incomplète par présence de fuites de la VCI vers l’OD. 

Si ce rajout de marqueurs radio-opaques a permis une meilleure visualisation de la « landing 

zone » pour les brebis n°3, 4, 5 et 6, en revanche, il s’est révélé infructueux sur les deux 

dernières expériences. En effet, lors de la 8ème expérience, la brebis est décédée avant qu’une 

étape de totalisation ne soit réalisable et lors de la 9ème expérience, le matériel utilisé (lacet au 

sulfate de baryum trouvé sur les compresses radiodétectables de gaze hydrophile de coton) s’est 

révélé ne pas être radio-opaques lors de l’angiogramme. La réalisation de tels marquages pour 

faciliter l’étape de totalisation avait déjà été mentionnée dans l’expérience de Metton et al avec 

des anneaux en métal qui venaient entourer la VCI (Metton et al. 2011). Il convient toutefois 

de se poser la question d’utiliser un tel matériel sur un modèle chronique ; en effet, il faut 

prendre en compte l’inflammation qu’un matériel étranger peut provoquer. 

 Malgré ces améliorations techniques, cette opération reste délicate ; de nombreux 

problèmes ont été rencontrés notamment l’extériorisation de l’APD et l’identification des 
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différents vaisseaux. De plus, la manipulation du stent reste également compliquée et 

notamment son positionnement ; dans l’étude de Metton et al, ce n’est qu’au bout de la 

troisième expérience que cette manipulation a pu se faire correctement sans que le stent ne soit 

déformé par son mauvais positionnement (Metton et al. 2011). De plus, lors du mauvais 

positionnement du stent, la totalisation n’est pas complète engendrant la présence de fuites para-

stent (1 sur 16 dans l’étude de Metton).  

 

 En ce qui concerne le matériel utilisé, l'une des limites inévitables des greffons 

vasculaires synthétiques est leur incapacité à « grandir » avec le patient (Kutty et al. 2020). 

Il est donc nécessaire de mettre en place un matériel capable de supporter le débit cardiaque 

d’un adulte et ce dès le plus jeune âge.   Une autre limite est la thrombogénicité accrue de 

l'interface du matériau avec le sang circulant (Kutty et al. 2020). Cependant, comme évoqué 

précédemment, il est difficile d’évaluer cette thrombogénicité sur les modèles animaux et de 

transposer à l’être humain du fait des différences notable des systèmes hémostatiques. Pour 

pallier ce problème, l'utilisation de greffons issus du génie tissulaire ainsi que d’anticoagulant 

en post-opératoire a le potentiel d'atténuer cet obstacle important. De plus, des études 

informatiques sur l'écoulement de circuits cavopulmonaires idéaux ont révélé que la taille 

optimale du conduit pour les patients âgés de 3 à 6 ans est de 16 à 18 mm de diamètre pour 

limiter les risques de thromboses (Kutty et al. 2020). Dans l’expérience, il a été utilisé ces 

tailles de tubes de Contegra® (14 ou 16 mm) permettant ainsi de rester le plus fidèle possible à 

ce qu’il se passe réellement chez l’homme.  

 Pour améliorer la technique opératoire, il peut être utilisée une approche 

endovasculaire sans opération chirurgicale, décrite dans la littérature sur modèle animal avec 

des chiens Beagle (Chigogidze et al. 2006) ainsi que chez des porcelets (Schmitt et al. 2012). 

Avec la technique décrite dans l’étude, il a pu être créée une connexion entre la VCS et l'APD 

par une approche endovasculaire, évitant ainsi une procédure chirurgicale ; la pose d'une 

endoprothèse entre la VCS et la VCI, peut alors être facilement mise en œuvre ensuite. Cette 

technique consiste à « rapprocher deux structures vasculaires à l'aide d'aimants, à effectuer une 

ponction de la lumière d'un vaisseau à celle de l'autre, et à insérer une prothèse entre les deux » 

(Chigogidze et al. 2006). De ce fait, il n’y a pas de problème de mauvais positionnement 

pour l’endoprothèse entre la VCS et la VCI comme il a pu être rencontré au cours de nos 

expériences ; en effet, lors de l’expérience sur la brebis n°7, le stent n’était pas bien fixé et est 

« tombé » dans l’oreillette droite, empêchant ainsi la dérivation cavo-pulmonaire totale. 
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Cependant, cette technique n’est pas encore utilisable aisément car certains dispositifs, tels que 

les systèmes cathéter/aimant et les aiguilles cinématiques, ne sont pas complètement 

développés et nécessitent quelques perfectionnements (Chigogidze et al. 2006).  

   

c) Intérêt du modèle présenté  

 

 Malgré la difficulté de cette technique chirurgicale, les résultats sont plutôt bons dans 

la littérature : un succès de 100% dans l’étude de Metton et al (n=16) et dans l’étude de Van 

Puyvelde et al (n=15), 85% dans l’étude de Wang et al (n=13). En revanche, à plus long terme, 

la survie à 7 jours est de 23% dans l’étude de Wu et al, 33% à 21 jours dans l’étude de Van 

Puyvelde et al. 

 Les changements hémodynamiques observés après l'achèvement de la totalisation ont 

été conformes aux études précédentes qui montraient notamment une augmentation 

significative de la pression veineuse centrale et une diminution significative de la pression 

artérielle moyenne après l'achèvement du Fontan. Par exemple, dans l’étude de Van Puyvelde 

utilisant également des modèles ovins, il a été démontré que la PVC augmentait 

significativement de 4 à 16 mmHg entre le début de l’opération et la DCPT. La DCPT a 

également induit une diminution de la PAM de 68 à 52 mmHg (Van Puyvelde et al. 2019). 

Aucune différence n'a été observée dans la fréquence cardiaque ou la saturation en oxygène. 

Tous ces résultats sont cohérents avec ceux que nous avons obtenus ; cependant, les données 

de certains protocoles expérimentaux ont montré une diminution significative de la fréquence 

cardiaque ce qui n’a pas été le cas dans notre modèle (Van Puyvelde et al. 2019 ; Macé et al. 

2000 ; Kanakis et al. 2011). 

 

 De tels résultats avaient également été remarqués dans les études chez des modèles 

animaux autres que le moutons comme les porcs dans l’étude de Wei et Kanakis (Wei et al. 

2015 ; Kanakis et al. 2011) ou encore les chiens dans l’étude de Szabo (Szabó et al. 2003). Chez 

Wei, en ce qui concerne les paramètres hémodynamiques, chez l'animal témoin, la circulation 

s'est rapidement arrêtée au bout de 30 minutes, avec la mise en évidence d'une PVC élevée (plus 

de 30 mm Hg) et d'une diminution des pressions sanguines systémiques (inférieures à 30 mm 

Hg). En revanche, pour les animaux dotés d’un système de pompe mécanique, après 2 heures, 

l'hémodynamique était similaire à celle notée initialement. Dans l’étude de Szabo, la fréquence 
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cardiaque était comparable à celle de base après l’opération. Il a également été calculé dans 

cette étude la RVP qui était significativement plus élevée après l’opération (Szabó et al. 2003).  

 

 Dans l’étude de Granegger qui compare toutes les données hémodynamiques issues de 

23 études sur modèles animaux porcins, canins et ovins, il a été démontré que chez les animaux 

présentant une DCPT sans assistance mécanique, la PVC augmente de 146 % (contre 314% 

dans notre étude) et la PAM diminue de 23 % (contre 25% dans notre étude avec les 

données de la PAS) (Granegger et al. 2019) 

 

 Une comparaison avec les données en médecine humaine montre que les résultats sont 

extrapolables à ce qui se passe chez l’Homme. Une PVC élevée, un faible débit cardiaque et 

une légère hypoxie sont fréquents au début et à la fin de l'opération de Fontan (Ohuchi et al. 

2017). De plus, il a également été démontré que les patients adultes avec un « Fontan 

défaillant » présentant une PVC élevée (à 18 ± 6 mmHg) et un débit cardiaque accru s’en 

sortaient moins bien que les enfants avec des augmentations moindres de la PVC (14 ± 3 

mmHg) et un débit cardiaque normal (d’où l’importance de bien comprendre les variations de 

ce paramètre sur les modèles animaux). Ces changements hémodynamiques sont caractérisés 

par Leval et al sous le terme du « paradoxe de Fontan ». Ce dernier explique que « dans une 

circulation biventriculaire normale, les pressions caves moyennes sont inférieures à 10 mm Hg 

et la pression artérielle moyenne est d'au moins 15 mm Hg pour maintenir la perméabilité du 

système vasculaire pulmonaire. Le paradoxe de la circulation de Fontan est qu'elle impose une 

hypertension dans les veines caves, en particulier dans la région splanchnique, ainsi qu'une 

hypotension artérielle pulmonaire relative » (Kutty et al. 2020).  

 

 Il convient toutefois de rester prudent dans l’analyse des résultats ; les molécules 

utilisées pour l’anesthésie sont connues pour avoir un effet négatif sur l'hémodynamique par 

diminution de la sensibilité au baroréflexe (Macé et al. 2000), effet dépresseur sur le myocarde 

(Rodefeld et al. 2004), tout comme l’utilisation de la ventilation en pression positive (Riemer 

et al. 2005). De plus, des molécules - telles que de l’éphédrine - ont été utilisées au cours des 

expériences, notamment lors de l’opération de la brebis n°9 car la PAS chutait trop au cours du 

clampage de l’APD ; or l’éphédrine possède à la fois des effets vasopresseurs et inotrope positif, 

ce qui influence les données collectées. Par ailleurs, l'oxygène à 100% est non physiologique et 

peut induire une toxicité pulmonaire et myocardique sur une base plus chronique qui peut 

fausser les résultats (Rodefeld et al. 2003).  
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 Il est important également d’avoir un regard critique vis-à-vis du traitement des données 

et tests utilisés pour les analyses statistiques. En effet, le nombre restreint d’animaux lors des 

expériences est une des limites majeures déjà mentionnée dans les précédentes études (Derk et 

al. 2014). Ainsi, quand le test de Shapiro accepte la normalité c'est parce que nous sommes en 

présence de très peu de données et donc les tests utilisés manquent de puissance. Par exemple, 

il est mentionné qu’il n’y a pas de différence significative de la valeur de la PVC entre la DCPP 

et la DCPT car la p-value est de 1 ie l’hypothèse nulle est acceptée ; cependant, cette hypothèse 

a été acceptée car le test utilisé manque de puissance au vu du faible nombre de résultats. De 

plus, les tests non paramétriques tels Wilcoxon sont encore moins puissants que les tests 

paramétriques comme celui de Student ; quand un test comme Wilcoxon dit qu'il y a une 

différence entre les deux groupes, il n’est pas possible de savoir si c'est au niveau des variances 

ou des moyennes.  

 

 Une proposition d’amélioration de l’expérience serait de mesurer d’autres paramètres 

hémodynamiques notamment le débit cardiaque à l’instar de ce qui a été fait dans l’étude de 

Van Puyvelde : il a été démontré que le débit sanguin diminue significativement, diminution 

estimée à 42% en confrontant les résultats de différentes études (Van Puyvelde et al. 2019 ; 

Granegger et al. 2019). Il aurait également pu être intéressant de calculer la RVP comme cela 

a pu être fait dans l’étude de Haneda et al. En effet, cette dernière augmente drastiquement après 

une opération de type Fontan, près 1,9 fois (Haneda et al. 1993). Or les patients présentant une 

RVP élevée constituent un sous-groupe difficile à prendre en charge ; il peut notamment être 

nécessaire d'appliquer certains systèmes d'assistance cardiaque mécanique en plus des mesures 

de fluidothérapie et d’utilisation médicamenteuse habituelle. 

 

 Une autre proposition d’amélioration serait d’évaluer les paramètres 

hémodynamiques au repos et à l’effort, notamment tester la tolérance à l’activité physique 

pour mimer ce qui se passe chez l’être humain. A ce dessein, dans l’étude de Van Puyvelde, un 

sous-groupe d'animaux a été entraîné pendant 2 semaines à marcher sur un tapis roulant 

motorisé et a effectué un test d'effort 2 jours avant la procédure et 3 semaines après la 

récupération de la chirurgie (Van Puyvelde et al. 2019). En effet, il est important de savoir si le 

patient peut supporter un effort physique ou non avec son opération car l'entraînement physique 

chez ces personnes a des effets positifs sur la capacité d'exercice, la fonction cardiaque et la 

qualité de vie et par conséquent, doit être encouragé (Scheffers et al. 2020).  
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 Enfin, il pourrait être intéressant d’effectuer des gaz du sang en post-opératoire : il a 

notamment été prouvé qu’après une opération de Fontan, les animaux souffraient du 

« syndrome de bas débit » et pouvaient développer une acidose lactique sévère, entraînant une 

mortalité élevée au cours des premières heures post-opératoire (Van Puyvelde et al. 2019).  

 

 Même si le modèle semi-chronique n’a pas été concluant et est décédé moins d’un mois 

après l’opération,  il est à noter que c’est la première fois qu’un modèle survit plus de 21 

jours en plus du modèle de Van Puyvelde (Van Puyvelde et al. 2019). Un autre modèle semi-

chronique va être lancé au cours de l’année 2021, les prochaines expériences permettront de 

voir la faisabilité d’une telle opération sur le long terme.  

 

d) Intérêt d’un vétérinaire sur l’expérience  

 

 L’intérêt d’un vétérinaire sur des expériences de cette envergure est multiple : d’une 

part, il est le garant des connaissances de la physiologie et de l’anatomie normales de 

l’animal. En effet, au cours de l’opération, les chirurgiens ont parfois été confrontés aux 

différences anatomiques et physiologiques retrouvées chez les animaux, ce qui a compliqué 

leurs manipulations. Ainsi, un vétérinaire permet d’appréhender la partie chirurgicale au mieux 

(par exemple pour l’abord au niveau du 5ème espace intercostal et non du 4ème). Lors des 

expériences, sur les neuf brebis opérées, sept avaient une crosse aortique que les chirurgiens 

ont qualifiées de « droite ». En réalité, les variations anatomiques par rapport à l’être humain 

ont rendu plus difficile la chirurgie par manque de repères. Il a notamment été très difficile 

d’identifier les différents vaisseaux et notamment l’APD c’est pourquoi, il a été réalisé un test 

de clampage avant chaque ligature de vaisseaux. 

 

 Aucune autopsie n’a été pratiquée sur la brebis décédée du modèle semi-chronique. 

Un vétérinaire aurait pu réaliser une autopsie et ainsi découvrir si le modèle chirurgical était en 

cause dans le décès de la brebis. En se basant sur les études similaires dans la littérature comme 

par exemple celle de Van Puyvelde et al, il est mentionné que trois animaux ont récupéré très 

lentement après l'opération et sont morts subitement dans les 3 semaines suivant l'opération, 

quatre autres ont souffert d'une défaillance progressive de la physiologie de Fontan avec des 

épanchements pleuraux réfractaires au traitement. Dans l’étude de Wu et al, menée sur des 
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chiens, les animaux ont péri en moins d’une semaine à cause d'insuffisance cardiaque aiguë 

ou d'arythmie ventriculaire sévère. 

 

 Le vétérinaire est également le garant du bien-être animal. A ce titre, des points limites 

ont été identifiés durant les périodes d’hébergement et mentionnés dans la saisine qui sont les 

suivants : perte d’appétit, anorexie, altération du comportement, apathie, abattement, position 

anormale ou prostration, locomotion ou déplacements anormaux, difficulté respiratoire, 

auscultation et/ou examen cardiaque anormaux, décubitus prolongé ou isolement.  Si l’un des 

points est atteint, un examen vétérinaire approfondi est réalisé pour définir la conduite à tenir 

(prescription d’un traitement médical, examens complémentaires, …). Toujours par rapport au 

bien-être animal, une amélioration du protocole aurait pu être apportée, l’analgésie étant 

uniquement instaurée au moment de la prémédication à l’aide de buprénorphine et de la 

kétamine. Il a été démontré que la kétamine, antagoniste des récepteurs NMDA, a des effets 

analgésiques puissants à des doses subanesthésiques et est sous-utilisée comme analgésique 

chez le mouton (Stillman, Whittaker 2019). Cependant, il aurait pu être intéressant d’utiliser 

également un morphinique de palier 3 comme le Fentanyl de durée d’action moins longue et 

pouvoir mieux ajuster l’analgésie per-opératoire. Dans l’étude de Van Puyvelde et al, il a 

notamment été rajouté en post-opératoire du meloxicam pour la gestion de l’inflammation et de 

la douleur ce qui n’a pas été le cas dans nos expériences (Van Puyvelde et al. 2019). Utiliser 

des AINS parait être une solution avantageuse car, en plus des effets anti-inflammatoires et 

analgésiques, ils inhibent également l'agrégation plaquettaire et donc limitent les risques de 

thromboses (Stillman, Whittaker 2019).  
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Conclusion  

 

 Malgré les progrès de la médecine au cours des dernières années, le ventricule unique 

demeure une pathologie difficile à prendre en charge avec des complications post-opératoires 

importantes telles que des épanchements pleuraux et péricardiques, des entéropathies 

exsudatives ou encore des troubles du rythme. Le développement des modèles animaux a 

permis de mieux appréhender les mécanismes sous-jacents à cette pathologie et affiner la 

technique opératoire (notamment par l’ajout de pompe mécanique ou par limitation des gestes 

chirurgicaux grâce à des cathéters). Toutefois, la réalisation de tels modèles sur du long terme 

demeure complexe, tant du point de vue chirurgical que sur la récupération post-opératoire.  

 

 La validation du modèle présenté permet de poser des bases solides pour la création 

d’un modèle chronique avec une technique hybride, chirurgicale et interventionnelle. Il 

permettra d’étudier les effets secondaires sur le long-terme ce qui n’a été que rarement 

mentionné dans la littérature. L’analyse de modèles chroniques et de leur viabilité offrira de 

nouvelles perspectives pour l’étude de l’évolution de la cinétique des défaillances d’organes et 

la réalisation d’essais thérapeutiques pour les traiter.  

 

 Cette étude, à la fois bibliographique et expérimentale, permet de mieux comprendre la 

physiopathologie du ventricule unique et ses conséquences fonctionnelles. Elle met en exergue 

l’importance capitale des modèles animaux pour comprendre les pathologies cardiaques 

et contribue à l’essor de la chirurgie cardiaque pédiatrique.  
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circulation de Font:rn hybride» et que cette dernière peut être imprimée en vue de sn soutenance. 

Fait il Toulouse, le 21/07/2021 
Enscigrrnnt-d1crchc11r de l'Ecole Nationak• 
Vétérinaire de Toulouse 
l'rofcsscure Armelle DIQUF,LOU 
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Le Présidc11t du jury 
Professeur Giovanni MOGICATO 
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Le Directeur de l'f.colc Nationrile 

Vu et autorisation lie l'impression : 
Le Président <le l'Université Paul 
Sabatier 
Monsieur .Jean-Marc BROTO 
Par dé-légation, le Doyen de la faculté de 
Médecine de Toulouse-! mgucil 
Monsieur Elie SER 
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LE VENTRICULE UNIQUE, BIBLIOGRAPHIE ET CREATION D’UN MODELE ANIMAL DE FONTAN 

HYBRIDE  

 

Mots clés : ventricule unique, cardiologie, opération de Fontan, modèle animal 

 

Le ventricule unique est un ensemble d’affections dans lequel un seul ventricule est fonctionnel. Il est trouvé aussi 

bien chez les humains que les animaux et est à l’origine de nombreux signes cliniques pouvant aboutir au décès. 

La prise en charge de ces malformations passe par une « opération de Fontan » consistant en une dérivation cavo-

pulmonaire. Si une telle chirurgie permet d’améliorer l’espérance de vie chez des enfants en bas âge, elle comporte 

également de nombreuses complications encore difficilement maitrisables à ce jour. La réalisation de modèles 

animaux pour en étudier les effets prend tout son sens, et ce d’autant plus qu’il n’existe que peu de modèles 

chroniques excédant trois semaines. Le modèle présenté est un modèle ovin hybride avec une partie chirurgicale 

et une partie interventionnelle par cathétérisme, réalisé de manière aiguë ; l’étude des différents paramètres permet 

de valider un tel modèle qui servira de base à l’élaboration d’un modèle chronique.   

 

 

THE SINGLE VENTRICLE, BIBLIOGRAPHY AND CREATION OF A HYBRID FONTAN ANIMAL 

MODEL 

 

Key words: single ventricle, cardiology, Fontan operation, animal model 

 

Single ventricle is a group of conditions in which only one ventricle is functional. It is found in both humans and 

animals and is the cause of many clinical signs that can lead to death. The management of these malformations 

requires a "Fontan operation" consisting of a cavo-pulmonary bypass. If such surgery allows to improve life 

expectancy in young children, it also involves numerous complications that are still difficult to control to this day. 

The realization of animal models to study the effects of this surgery makes sense, especially since there are few 

chronic models that last longer than three weeks. The presented model is a hybrid ovine model with a surgical part 

and an interventional part by catheterization carried out in an acute way; the study of the various parameters makes 

it possible to validate such a model which will be used as a basis for the development of a chronic model. 

 


