
48 Le Journal du CCF N° 21

Relectrice

CARDIOLOGIE CONGÉNITAL

Auteur

Pauline NORMANDIN
CHU de Lille

Dr Olivia DOMANSKI 
CHU de Lille

TÉTRALOGIE DE FALLOT 
CE QUE LE CARDIOLOGUE DOIT SAVOIR

Introduction
La Tétralogie de Fallot est une cardiopathie congénitale caractérisée par une communication 
interventriculaire (CIV), une aorte dextroposée ou à cheval sur la CIV, une sténose pulmonaire, 
et une hypertrophie ventriculaire droite (Figure 1). 

On parle de Tétralogie de Fallot irrégulière quand elle est associée à d’autres anomalies telles 
que : une sténose des branches pulmonaires, des CIV multiples, des anomalies de connexion 
et/ou de trajet des artères coronaires, une crosse aortique droite.

Figure 1. 

Représentation schématique 
d’une Tétralogie de Fallot (9)

La majorité du temps, elle est isolée mais 
quelques patients présentent une forme 
syndromique (15 %) représentée majoritaire-
ment par le syndrome de Di George (micro 
délétion 22q11) et la Trisomie 21 mais aussi 
des entités plus rares comme le syndrome 
d’Alagille, de Noonan… (1)

C’est la cardiopathie cyanogène la plus 
fréquente (2). La cyanose provient du shunt 
droite-gauche au travers de la CIV, son im-
portance dépend de la sévérité de la sténose 
pulmonaire.
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Diagnostic
Cliniquement le diagnostic est suspecté en cas de 
souffle systolique au foyer pulmonaire. Il peut être asso-
cié à une cyanose, pouvant s’accroître jusqu’à se com-
pliquer de malaises anoxiques liés à un spasme infundi-
bulaire appelés « malaises de Fallot ».

À l’électrocardiogramme, l’axe peut-être dévié à droite 
avec une hypertrophie ventriculaire droite.

À la radiographie, le cœur est en « sabot » (c’est à dire 
avec une pointe relevée) avec des poumons hyper-clairs 
(car hypo-vascularisés).

Le diagnostic est échographique (peut-être posé en 
anténatal ou en post-natal) et associe les anomalies 
précédemment citées : CIV, aorte dextroposée, sténose 
pulmonaire, et hypertrophie ventriculaire droite. Il faut 
définir, lors de cet examen, l’importance et la locali-
sation de la sténose pulmonaire, ainsi que d’analyser 
l’anatomie coronaire et des branches pulmonaires.

Prise en charge séquentielle
Avant l’âge de la réparation chirurgicale (classiquement 
entre 4 et 6 mois), il peut y avoir besoin d’un traitement 
médical. En effet, la prise en charge immédiate du « ma-
laise de Fallot » comprend : la réassurance, regrouper 
l’enfant, effectuer un remplissage vasculaire (10mL/kg), 
et donner des bétabloquants en injectable (Propranolol 
IVL 1mg) ou en intra-rectal (Diazépam 0,5mg/kg) jusqu’à 
réapparition du souffle de sténose pulmonaire.

Les bêtabloquants peuvent aussi être utilisés en traite-
ment quotidien avant prise en charge chirurgicale cu-
rative en cas de sténose pulmonaire à prédominance 
musculaire significative avec cyanose persistante.

La prise en charge curative consiste en un traitement 
chirurgical pouvant passer par plusieurs étapes. En cas 
de sténose pulmonaire très sévère résistante au trai-
tement avec désaturation majeure, il peut parfois être 
proposé une première étape intermédiaire consistant 
en une ouverture VD-AP, une anastomose systémico- 
pulmonaire (3) ou une dilatation percutanée au ballon.

La prise en charge curative est réalisée en général 
entre 4 et 6 mois de vie et consiste en une correction 
chirurgicale complète comprenant : infundibulotomie 
pulmonaire longitudinale avec résection musculaire +/- 
importante selon l’hypertrophie, calibrage de la valve 
pulmonaire amenant à la valvuloplastie (commissuroto-
mie, valvectomie ou patch d’élargissement de la voie 
pulmonaire…), et fermeture de la CIV par patch.

Évolution et complications
En l’absence de prise en charge, l’évolution naturelle 
est marquée par une accentuation de la sténose pulmo-
naire donc de l’hypo vascularisation pulmonaire et de la 
cyanose amenant à une polyglobulie et une insuffisance 
cardiaque, lipothymies, syncopes ou morts subites 
avec un risque d’endocardite élevé et d’emboles céré-
brales sur le shunt droit-gauche. Ces formes cliniques 
sont rares devant l’amélioration du diagnostic pré et 
post-natal des cardiopathies congénitales en France et 
en Europe.

En post-opératoire immédiat, la mortalité est faible (2 %), 
majorée en cas de forme irrégulière, de petit poids/âge 
jeune. Les autres complications sont (Figure 2) : les CIV 
résiduelles, sténose pulmonaire résiduelle, insuffisance 
pulmonaire, plus rarement les troubles du rythme (JET) 
ou troubles conductifs (bloc atrio-ventriculaire). 

L’évolution au long cours est marquée (4) le plus souvent 
par une majoration de la fuite pulmonaire progressive, 
à surveiller (5), amenant le plus souvent à la nécessité 
d’une revalvulation pulmonaire à l’adolescence ou 
jeune adulte pouvant être réalisée par chirurgie ou par 
cathétérisme.

La dilatation de la racine aortique est fréquente est doit 
être surveillée car elle peut également nécessiter une 
prise en charge chirurgicale. 

Les troubles du rythmes supra-ventriculaires et ventricu-
laires peuvent apparaître au cours du suivi et sont aussi 
à surveiller avec notamment des électrocardiogrammes 
et holters réguliers. Ils proviennent le plus souvent de 
cicatrices de la chirurgie (notamment de l’infundibulo-
tomie). L’association de facteurs de risques tels que l’an-
técédent de Blalock, l’antécédent de cicatrice étendue, 
de fibrose étendue en IRM, QRS larges >180 ms, pré-
sence de TVNS, SVP positive, peut amener à discuter 
d’ablation ventriculaire préventive ou de la pose d’un 
défibrillateur en prévention primaire de la mort subite. 

L’insuffisance cardiaque (6) sur la dilatation/dysfonction 
du ventricule droit secondaire à la fuite pulmonaire 
voire d’une fuite tricuspide secondaire peut également 
survenir.

Le suivi s’effectue par un cardiologue de ville en lien 
avec un cardio-pédiatre en centre de référence, environ 
une fois par an, à vie.

Le risque d’endocardite est présent, avec des patients à 
« haut risque » (7) donc nécessitant une antibioprophy-
laxie en cas de geste à risque en cas d’antécédent d’en-
docardite (groupe 1), de valve prothétique (groupe 2), 
avant la cure chirurgicale complète (groupe 3). Dans les 
autres cas, l’antibioprophylaxie n’est pas recommandée.
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Figure 2. 

Réparation chirurgicale  
d’une Tétralogie de Fallot 
et complications (8)

CARDIOLOGIE CONGÉNITAL




