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RESUME

Les auteurs rapportent une observation de
bradycardie feetale a 70 battements par minute par
bloc auriculo-ventriculaire  associé a une
malformation cardiaque a type de transposition
corrigée des gros vaisseaux en situs inversus.

Les cas décrits jusqu’ici sont trés rares. Le dépistage
est établi avant la naissance par l'auscultation
cardiaque ou par lanalyse du rythme cardiaque
feetal qui montre une bradycardie qui ne doit pas
étre interprétée comme un signe de souffrance feetale
et conduire a des interventions abusives.
L’échocardiagraphie est le pilier du diagnostic.
L’article met laccent sur les difficultés d’un tel
diagnostic, passe en revue les différentss types de
blocs auriculaires associés ou non a une
malformation et survenant dans un contexte
maternel de collagénose, avec présence d’anticorps
anti-RO. Une conduite pratique est proposée.

MOTS CLES : Diagnostic prénatal, cardiopathies,
pronostic feetal, malformations cardiaques, grosesse
a risque

Le bloc auriculo ventriculaire (B.A.V.) congéénital
est une affection rare. Son incidence est estimé a 1
pour 20 000 naissances (8,11,15). C’est I'une des
rares cardiopathies dont le dépistage peut étre
avant la mnaissanc par la simple auscultation
cardiaque, ou par l’analyse du tracé du rythme
cardiaque feetal (RCF). L’échocardiographiee pourra
alors aisément confirmer le trouble connductif,
évaluer sa tolérance hémodynamique, et rechercher
les anomalies cardiaques souvent associés.

Outre son accessibilité précoce au diagnostic

prénatal, la B.A.V. tire son interét dans deux faits

nouveaux :

- La mise en évidence trés souvent dun conflit
immunologique macerno-feetal a l'origine de 30 a
60 % au moins des B.A.V. congénitaux (15),

- La misee au point de systémes de stimulation
cardiaque  artificielle de plus en plus
perfectionnés.

A propos d'un cas original de B.A.V. congénital

associé a une transposition corrigée des gros

vaiseaux en situs inversuss observé a la maternité
de I'hopital Edouard Herriot (service du Professeur

D. DARGENT), il nous a paru intéressant

d’envisager dans ce travail :

- le diagnostic anténal,

- la démarche étiologique,

SUMMARY

PRENATAL DIAGNOSIS OF CONGENITAL AURICULO-
VENTRICULAR HEART BLOCK ASSOCIATED WITH
CORRECTED TRANSPOSITION OF THE GREAT BLOOD
VESSELS IN SITUS INVERSUSUS : CONGERNING ONE
CASE

The authors report a case of foetal bradycardia of 70
beats/minute due to an auriculo-ventricular block
associated with corrected transposition of the blood
vessels in situs inversus.

Similar cases reported so far are rare. Antenatal
acreening by foetus haeart ausculation and foetus
heart rhythm analysis reveal a bradycaardiaa which
shoul no be interpreted as foetal distress
sanctionable by consequential improper surgery.
Diagnosis is mainly by echocardiography.

This article highlights the diagnostic difficultés,
revues the different types of auriculo-ventricular
blocks associated without a malformation and
occuring in a context of maternal collagenosis with
the presence of an anti-RO antibody. A particial
proceduire is proposed.

KEY WORDS PRENATAL DIAGNOSIS,
CARDIOPATHY, FOETAL PROGNOSIS, CARDIAC
MALFORMATIONS, RISK PREGNANCY.

- le pronostic,

- et le traitement des B.A.V.

- De cette étude, nous proposons une conduite a
tenir pratique aboutissant a la propooosition
d'un <arbre décisionnel> devant une
bradycardie feetale.

II - L’OBSERVATION

Mme D. primigeste de 34 ans, sans antécédent
particulier débute une grosseses le 14.07.1988.

La grossesse est bien suivie et se déroule
normalement jusqua la 34éme semaine date a
laquelle une bradycardiaque foetal motive
l'admission de la patiente dans le service le
16.03.1989.

A l’examen d’entrée, le statut obstérical est normal
et conforme, a 'aménorrhée, la présentaation est
céphalique,

-Le RCF confirme la rytmopathie : bradycardie
stable, permanente a 70 bpm ; le tracé est peu
oscill € mais variable.

Un bilan lupique est effectué : il sera négatif.
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Deux examens écho cardiographiques sont

successivement pratiqués par un cardiopédiatre (a

la 34¢me puis la 37¢me semaine de grossese). Ils

cconcluent

* Sur le plan fonctionnel, a un bloc auriculaire

complet avec un échappement ventriculaire a 70

bpm, bien toléré, sans signe de défaillance

cardiaque.

*Sur le plan morphologique a une transposition

corrigée des gros vaisseaux : en effet il existe une

double dicordance atri-ventriculaire et ventriculo-
artérielle.

Travail spontané a 37 semaines. RCF a 70 bpm

stable non influencé par les contractions.

Accouchement eutocique. Poids de naissance 2960

g. Taille 49,5 cm, Apgar 9 a 1 minute, 10 a 3

minutes et a 5 minutes.

Le nouveau-né est immeédiatement confié au cardio-

pédiatre. L’examen initial permet les constations

suivantes :

- enfant asympotomatique, cyanose périphérique
par refroidissement, sans cyanose péribuccale, a
l'auscultation cardiaque : souffle systolique
éjectionnel a 2/6.

Le reste de I’examen est normal : tonus segmentaire

normal et symétrique, tonus axial normal, pas

d’hépatosplénomégalie, les organess génitaux
externes sont normaux.

A Texploration cardiologique, 1’électrocarogramme

objective un B..A.V. complet a QRS fins absence

d’onde Q en V5 r Vér, et présence d’'onde Q en DI VI

avec des ondes P négatives dans les mémes

dérivations (figurel).

L’echocardiographie identifie une transposition

corrigée des gros vaisseaux, avec l'immédiat, la

sortie est autorisée au 7éme jour.

Une surveillance en milieu cardiologique est

instaurée.

III. DISCUSSION

Le diagnostic anténatal

Le dépistage fait appel au monitoring obstérical et

se résume en la constatation d'une bradycardie

soutenue sans signes ni contextes de soouffrance

foetale (figure2).

Au cours de la grossesse, le diagnostic de bien étre

foetal repose sur un certain nombre de paramétres.

Al’état normal :

Le rythme cardiaque de base est compris 120 et

160 battements par minute.

- La variabilitt du RCF est un paramétre

fondamental. Elle s’exprime sur le tracé par des

oscillations visibles.

Certaines circonstances physiologiques (sommeil,

calme peuvent la modifier). Enfin elle peut étre

influencée par l’age gestionnel et certaines

drogues.

Les variations rapides de RCF sont :

e des accélérations contemporaines dun
mouvement, qui sont considérées comme un
signe de bien étre,

e des décélérations : leur signifcation est plus
complexe et dépend du contexte dans lequel
elles surviennent.

En cas de souffrance foetale, le RCF est modifié :

- la tachycardie est li ée soit & une diminution de
l'activité du tonuss paraasympathique soit par
mécanisme réflexe par lintermédiaire des
chémorécepteurs soit par dépression mycardique
directe.

L’anoxie feetale peut entrainer une disparition
compléte des oscillations(rythm plat).

Enfin certaines décélérations selon le contexte dans
lequel elles surviennent peuvent exprimer une
souffrance feetale.

Toutefois, les anomalies du RCF ne signifient pas
toujours forcément souffrance feetale.

Ainsi la constatation sur le tracé du RCF d’une
bradycardie stable, soutenue inférieur a 100 bpm
voire 30 bpm ayant conservé de petites oscillations
mais sans ralentissemen’ indépendant des
contractions utérines du travail doit faire évoquer le
diagnostic de bloc auriculo- ventriculaire (figure 2
et 3)

Le diagnostic

11 est établi & 'examen échocardiographique, réalisé
au mieux, par un cardiopédiatre rompu a cette
exploration ; et disposant d'un matériel hautement
performant.

La démarche diagnostique sera rigoureuse,
stéréotypée et patiente. Il est impossible d’affirmer
quun cceur feetal est échographiquement normal
tant que les structures cardiovasculaires n'ont pas
été identifiees et repérées dans les relations
normales les unes par rapport aux autres (9).
L’échocardiographie devant une suspicion de B.A.V
devrat en assurer le diagnostic rythmologique (écho
TM) et identifier les anomaliess morphologiques
(écho bidimensionnelle) éventuellement associées
au B.A.V. Accessoirement le pronostic (écho
doppler) du B.A.V sera déterminé.

Le diagnostic rytmologique : en étude
mécanographique ™, il y a bloc
auriculoventriculaire quant on peut attester sur le
méme enregistrement la plus grande fréquence des
accidents auriculaires par rapport aux accidents
ventriculaires. On peut en outre évaluer le degré du
bloc. Il est dit complet quant il est impossible de
lier les activités auriculaires et ventriculaires par
quelque couplage que ce soit.

La fréquence ventriculaire est basse et a une valeur
pronostic. En dessous de 60 bpm, il y a risque
d’asystolie foetale ou d’arythmie ventriculaire grave
(5,6). Dou la nécessité dune surveillance
rigoureuse de ce parameétre. Les modalités de la
naissance et la prise en charge du nouveau né
seront fonction de son évolution.

Le diagnostic cardiologique, en étude
bidimensionnelle, poursuivra deux objectifs:
apprécier la tolérance générale du B.A.V. et
identifier les cardiopathies associées.

Mali Médical 2004

N
I\

T XIX N°



Articles originaux

Diagnostic prénatal d’un B.A.V...

L’enquéte étiologique

Elle se fixe deux objectif: rechercher une
malformation associée et établir si possible de la
resposabilité de facteurs immunogénétiques
maternels dans la genése de la rythmopathie. L’on
parlera de B.A.V. idiopathique qu’aprés négativité
de ce bilan.

Le B.A.V. associé aux malformations cardiaques

Les malformations sont présentes dés la 6eéme
semaine de vie., période a laquelle la conduction
intra cardiaque foetale est formée et et
fonctionnelle. Toutes ces anomalies induisent une
distorsion des connexions auriculo ventriculaires,
ce qui permet d’expliquer le bloc.

Les B.A.V d'origine malformative sont donc de
survenue précoce et peuvennt étre dépistée avant la
20¢me semaine de grossesse.

Les malformations cardiaques sont associées au
B.A.V dans prés de la moité des cas

Les cardiopathies les plus fréquemmennt
rencontrées sont lisomérisme atrial gauche, le
canal atrio-ventriculaire et la transposition corrigée
des gros vaisseaux (notre observation) (5).

Les B.A.V. isolés

Au moins une fois deux le B.A.V. est isolé c’est a
dire sans malformation cardiaque.
L’origine immunologique est alors
probable.

Depuis MORQUIO (12) a la fin du 19éme siécle,
PLANT (14) en 1945 et MICHAELSON (11) en 1972,
des publications plus récentes sont venues
confirmer la resposabilité de facteurs
immunogénétiques maternels dans la genése des
troubles de la conduction chez le feetus de l'enfant
(16, 10).

C’est SCOTTS (15) qui en 1983 en apporte la preuve
la plus convaicante. Cet auteur met en évidence un
anticorps nucléaire appelé Anti-RO ou Anti-SSA
chez 83 % des 41 méres ayant mis au monde un
enfaant atteint de B.A.V. congénital.

Cet anticorps est également retrouvé dans le sérum
des enfants pendant les premiéres semaines de la
vie. Les immunoglobulines pathologiques héritées
passivement de la meére disparaissent en quelque
semaines.

Les méres des enfants atteints de B.A.V. Congénital
peuvent présenter des critéres biologiques et
chimiqued de lupus érythéémateux systématique
(LES) ou de syndrome de GOUGEROT-SJOGREN
(8).

Dans le syndrome de SJOREN, la grossesse ne pose
aucun probléme pour la mére et ne doit donc pas
étre déconseillée. La seule particularité est la
possibilité de voir apparaitre un bloc auriculo-
ventriculaire chez le feetus des femmes ayant des
anticorps anti-SSA. Cependant, ce risque reste
faible, 2 % des grossesses chez les femmes ayant
des anticorps anti-SSA (10).

La B.A.V. d'origine immunologique est en régle
générale isolée. La préminence féminine de ces
B.A.V. est controversée.

L’é¢tude de ces B.A.V. montre que la dissociation est
compléte. Les complexes QRS sont fins attestant

hautement

d’'une substitution ventriculaire haut situé au

dessus du faisceau de HIS.

La lésion anatomopathologique est une myocardite :

elle aboutit au B.A.V. et a été abondammen étudiée.

CHAMEIDES (4) a étudié le coeur dun décédé

d’insuffisance cardiaque consécutive a un B.A.V.

congénitial associé & une communication inter

auriculaire et une sténose pulmonaire.

La présence dun anticorps anti-RO implique un

risque de B.A.V. compris entre 8 et 20 % (16).

Aussi le B.AV. doit il étre systématiquement

recherché chez le feetus in utéro lorque la mére est

porteuse d’anticorp anti-RO. A linverse, la
constation d’un B.A.V. au cours de la vie foetale doit
conduire a la recherche d‘ anomalies auto
immunes et notamment d’anticorps anti-RO chez la
meére (15) ; ils sont présents dans 70 & 95 % des cas

(16).

En pratique, linvestigation biologique comprendra

un bilan rénaal (réaatinémie, uricémie,protéinure

des24  heures), wun Dbilan de I’hémostase

(anticoagulant circulant type antiprothrombinase),

maiss surtout un bilan sérologique qui dépistera les

anomalies caractéristique :

* facteurs anti nucléaires,

* anticorps anti-ADN,

e anticorps spécifiques d’antigénes nucléaires
soluble (anticorps anti Sm, anticorps anticorps
anti la, anti ribunucléoproteines)

e anticorps non spécifiques d’organe,
antipolycucléaires, anti phospholipides ( anti-
thrombinases, anticardiolipines, VDRL positif).

- complexes immuns circulants,
- hypocomplémentémie.

Le B.A.V. idiopathique que dans les cas ou le bilan
est négatif.

Le pronostic des B.A.V. est fonction
facteurs :

- la tolérence seront systématiquement recherchés
les éléments suivants.

La fréquence cardiaque, une diminution de la
mobilité foetale,un oedéme du cordon, une
anasarque foetoplacentaire, un hydranmics, une
ascite, témoins d’'une défaillance cardiaque.
GROVES (7) (dans une étude portant sur 36 feetus)
avec B.AV. isolé montre qu’une bradycardie
inférieure a4 55 bpm est de sombre pronostic, et
quéen présence dune anasarque il y’a 83 % de
décés. En cas de fréquence cardiaque supérieure a
60 bpm le taux de survie est de 90 %.

- les cardiopathies associées : leur présence aggrave
le pronostic des B.A.V., puisque le taux de mortalité
atteint et dépasse méme 30 % dans certains cas
(1,8).

- Parmi les malformations cardiaques souvent
associées au B.A.V. les doubles discordances atrrio-
ventriculaires et ventriculo-artérielles (transposition
corrigée des gros vaisseaux) tiennent une place a
part, cela pour deux raisons : leur grande fréquence
et leur pronostic généralement bon lorsqu’elles sont
isolées.

- La qualité de la prise en charge néonatale, de
prérence en milieu spécialisé, et impliquant des

de trois
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compétences multiples (accoucheur, néonatalogiste,
cardiopédiatre...)

Le traitement

* En periode anténatale

le traitement médical

Si un L.E.S. a été diagnostiqué, un traitement a
base de CORTICOIDES est possible. Il sera prescrit
jusqu'a 36 semaines a la mére. Cette thérapeutique
peut permettre une stabilisation, voire la rémission
de la maladie auto-immune (lupus, syndrome de
SJOGREN).

Elle est en revanche parfaitement inopérante sur la
rytmopathie feetale, le trouble de la conduction
étant irréversible.

VAUTIER RIT (16) a amélioré partielleement le
B.A.V de sa seriee sous béta-mimétriques (rythme
passant de 68 a 90/mm). Il & méme été décrit un
cas de pacemaker in utero (2).

Le risque de récidive d’'un B.A.V. lors d’une seconde
grossesse serait de 1 sur 4 ; le traitemen meédical
s’impose alors ; ses modalités en revanche, restent
a définir (13) :

Corticothérapie par la PREDNISONE visant a faire
baisser le taux de l'anticorps muaternel, utilisation
de DEXAMETHASONE (3) qui en traversant la
barriere placentaire, traitement la myocaardite
foetale mais exposant aux inconvénients liés a une
corrthérapie foetale non con,trélée, ou échanges
plasmaliques (13).

Le traitement obstétrical

Une césarienne avant terme peut étre décidé devant
l'appaarition de ssignes d’insuffisance cardiaque.

e A terme

L’accouchement par voie basse nous semble
autorisé. La césarienne ne sera effectuée que pour
des raison obstéricales.

e A la naissance

Le traitement des B.A.V. congénitaux repose sur
l'entrainement électrosystolique permanent.

Dans les formes graves, le traitement est institué
dés les premiéres minutes de vie (insuffissance
cardiaque congestive, accident syncopal,
bradycardie gravissime).

La qualité de la prise en charge du nouveau né est
fonction de la nécessaire coopération et
coordination entre ’équipe obstétricale et 1’équipe
néonatologique.

Dans les autres cas, une surveillance simple sera
instituée. L’installation dune pace maker sera
décidée en cas de mauvaise évolution du B.A.V. les
critéres d’évaluation de la tolérence du bloc seront
dans tous les cas objectifs.

Le probléme se complique en cas d’association a
une cardiopathie malformative. Hormis les cas de
transposition corrigée des gros vaisseaux (notre
observation), le pronostic est lié a la correction
chirurgicale de la malformation associée.

C.A.T.pratique
L’observation d’une bradycardie foetus inférieure a
100 bpm au monitoring pendant la surveillance de
la grossesse, doit imposer de la paart de
l'obstéricien une démarche rigoureuse et
métholodique. L’analyse fine du tracé oriente lee
diagnostic.
Une bradycardie irréguliére, wune perte des
oscillations, un tracé plat, des raaalentissements, le
contexte clinique, évoquent la souffrance feetale.
Une décision obstétricale urgentpeeutétree alors
prise en fonction de ’age de la grossesse.
Une bradycardie réguliére, stable, un tracé avec de
petites oscillations mais sans ralentissement
oriente vers une rythmatiquement pratiqué se fixe
deux objectfs :
- confirmer le B.A.V.
- rechercher des malformations
associées, pouvant expliquer le B.A.V.
Un bilan immunologique sera demandé dans tous
les cas a la recherche dun lupus érythémateux
disséminé ou d’'une autre collagénose (maladie de
GOUJEROT-SJOGREN).
Si une étiologie lupique est retenue, un traitement
meédicamenteux peut étre discuté chez la mere.
Cette thérapeutique est inefficace sur les lésions
antomiques du B.A.V.
L’accouchement par voie basse est autorisé sauf en
cas d’insuffisance cardiaque ou pour des raisons
obstéricales.

cardiaques

ARBRE DECISIONNEL

| BRADYCARDIE < 100 bpm |

Analyse du tracé

Bradycardie irréguliére Bradicardie réguliere

- perte des oacillations - stable

- tracé des oscillations - conservation de petite oscillation
- ralentissements - sans ralentissement

| BILAN ETIOLOGIQUE |
SOUFFRANCE

v
FOETALE

r_| ECHOCARDIOGRAPHIE
# B.AV

. isplé B.A.V. associé
Décision en fonction de
Iage gestationnel
| BILAN IMMUNOLOGIQUE | I

B.A.V. Immunologique

B.A.V. non Immunologique

Traitement in utero ? Surveillance simple

ACCOUCHEMENT

v

PRISE EN CHARGE PEDIATRIQUE
IMMEDIATE
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IV. CONCLUSION

La constatation en période anténatale d’une
fréquence cardiaque lente en permanence pose le
diagnostic différentiel entre un trouble conductif
grave. Comme un B.A.V. et une bradycardie
sinusale par souffrance feetale. L’aspect du tracé
(RCF) permet bien souvent de trancher.
L’échocardiographie, dans les cas de B.AV.
confirme le diagnostic et recherche une anomalie
malformative cardiaque.

Le bilan immunologique peut mettre en évidence
dess troubles sérologiques pathognomoniques
(anticorps anti-RO) ou évocateurs (anticorps anti-
La, antiprothrombinase, dissociation VDRL/TPHA
etc.) d’'une collagénital est jugé sur trois facteurs :

- Sa tolérance,

- Son caractére associé ou isolé,

- La qualité de la prise en charge néonatale,
Elle-méme fonction de la qualité de coopération
entre 'accoucheur et le néonatalogiste.

Enfin, peut-on envisager, concernant les B.A.V.
congénitaux, une prévention ?
Il semble possible d’agir sur l'incidence des B.A.V.
immunologiques en sélectionnant une population a
haut risque (anomalies sérologiques évocatrices de
lupus ou d’autres connectivités). Chez les femmes a
« haut risque immunologique » une thérapeutique
peut étre discutéée en période péri conceptionnelle.
Quant aux B.A.V. d'origine malformative,
leur prévention est celle ds malformations
cardiaques en général qui tient compte de certains
facteurs étiologiques, en particulier dénétiques et
environnementaux (toxiques, virus).
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