
Qu’est-ce qu’une circulation de type Fontan ?
La circulation de type Fontan est caractérisée par
l’absence d’un ventricule sous-pulmonaire adéquat. Elle
est indiquée chez les patients avec un seul ventricule
fonctionnel ou ceux chez qui existe une impossibilité
de séparer la masse ventriculaire en deux pompes
adéquates.

Depuis les années 1990, le Fontan originel a été
remplacé par la dérivation cavo-pulmonaire totale
qui relie directement les veines caves inférieure et
supérieure aux artères pulmonaires1. De cette façon,
la circulation pulmonaire est placée, comme un sys-
tème porte, entre le retour veineux systémique et le
ventricule systémique (voir la figure 114.1). Ce système
porte fonctionne comme un barrage dans le circuit
cardiovasculaire et en a toutes les caractéristiques: une
augmentation de la pression veineuse avec congestion
en amont et une diminution du débit en aval. L’énergie
issue de ce barrage est utilisée pour assurer le débit
pulmonaire et oxygéner le sang. Ces deux facteurs
— la pression veineuse systémique élevée et le bas
débit chronique — sont les principales causes de la
dysfonction de la circulation de type Fontan à plus
ou moins long terme.

Depuis sa description initiale par Francis Fontan en
1971, le circuit de type Fontan a subi de nombreuses
modifications2. Au départ, les chirurgiens créaient

des anastomoses variables entre l’oreillette droite et
l’artère pulmonaire (anastomose auriculo-pulmonaire
antérieure, avec ou sans inclusion d’un petit ventricule
droit hypoplasique, anastomose auriculo-pulmonaire
postérieure), avec des matériaux différents (conduits
valvés, homogreffes, patchs, anastomoses directes).
L’incidence élevée d’obstructions du montage néces-
sitant des reprises chirurgicales ultérieures a montré
que le design de ces premiers circuits était insuffisant.
Ces circuits anciens, considérés comme obsolètes, ne
sont plus utilisés. Toutefois, beaucoup d’adultes vivent
encore avec de tels circuits. Lors de l’évaluation d’un
patient avec un Fontan, le clinicien doit donc savoir
exactement quel type d’anastomose a été réalisé et
quel matériel a été utilisé.

Malgré le caractère intrinsèquement anormal de ce
circuit, les cliniciens sont souvent impressionnés par
la capacité de certains de ces patients à mener une vie
normale, comprenant des activités sportives légères à
modérées, et ce, durant de nombreuses années. Plus
de 90 % des survivants se situent en classe I ou II
de la New York Heart Association (NYHA). La plupart
des patients ont un niveau d’éducation analogue à
celui de la population générale et peuvent exercer
une variété de carrières professionnelles3.
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1512 Cardiologie pédiatrique et congénitale

Figure 114.1 — Schéma de la circulation cardiovasculaire normale (A), et de la circulation de type
Fontan à différents stades (B et C)

A. Circulation biventriculaire normale. La circulation pulmonaire (Pu) est connectée en série avec la circulation systémique
(Sy). La compliance du ventricule droit assure que la pression dans l’oreillette droite reste inférieure à la pression dans
l’oreillette gauche, et représente le moteur pour chasser le sang au-delà de la résistance pulmonaire.

B. Circuit de Fontan. Les veines caves sont directement connectées sur l’artère pulmonaire. Les pressions veineuses
systémiques sont clairement élevées par rapport à la circulation biventriculaire normale.

C. Circuit de Fontan tardif (superposé sur le Fontan au stade initial). Avec le temps, une spirale négative peut s’installer :
la résistance pulmonaire augmente, ce qui provoque encore plus de congestion dans les veines caves, et davantage de
réduction de débit, ce qui augmente la pression de remplissage du ventricule.

Ao : aorte ; AP : artère pulmonaire ; OD : oreillette droite ; OG : oreillette gauche ; VC : veines caves ; VD : ventricule droit ;
VG : ventricule gauche ; VU : ventricule unique.
L’épaisseur du trait reflète le débit, la couleur reflète la saturation en oxygène, la hauteur reflète la pression.

Caractéristiques hémodynamiques d’une circulation de
Fontan : où se trouve le point critique ?
En déviant le flux sanguin en amont du ventricule
systémique, le chirurgien déplace le contrôle critique
de la circulation d’un ventricule unique en dehors du
cœur. L’anastomose cavo-pulmonaire et le lit artériel
pulmonaire fonctionnent comme un système porte
et constituent le point critique du système, avec, en
cas de déséquilibre, une congestion veineuse et un
bas débit systémique4. Le ventricule constitue tou-
jours le moteur de la circulation, mais il ne peut pas
générer une aspiration nécessaire pour compenser,
même partiellement, la restriction de débit générée
par le circuit de Fontan5. Dès lors, les composants qui
constituent le système néoportal du Fontan deviennent
extrêmement importants. Ceux-ci incluent la connexion
de type Fontan ou l’anastomose cavo-pulmonaire, les
artères pulmonaires, le réseau capillaire pulmonaire
(y compris les sphincters précapillaires), les veines
pulmonaires et l’anastomose veino-auriculaire. Une
dysfonction sur l’un de ces niveaux du système porte
aura des conséquences importantes sur le fonctionne-
ment du circuit de Fontan, beaucoup plus que ce que
l’on observerait si la circulation était biventriculaire.

Ces dysfonctions comprennent sténose, hypoplasie,
distorsion, vasoconstriction des artères pulmonaires,
maladie pulmonaire vasculaire, perte ou exclusion
de gros vaisseaux ou microvaisseaux, turbulences et
collision des flux sanguins, obstruction par compression
extrinsèque, etc.

L’état du ventricule peut aggraver cette circulation
précaire. Avec le temps, sa compliance diminue, résul-
tant en des pressions de remplissage élevées : dès lors,
le problème critique peut évoluer du système porte
du Fontan vers la fonction diastolique du ventricule.

En cas de dysfonctionnement du circuit de Fontan, le
cardiologue fait face à un patient ayant une congestion
veineuse, un bas débit systémique et un ventricule
dyskinétique, hypocontractile, large et épais. Il est
intuitif d’attribuer ces signes à un problème ventri-
culaire pur ou dominant, mais ce n’est pas le cas de
la circulation Fontan, qui constitue une exception
à cette règle.
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Le statut de bas débit et de congestion veineuse du Fontan
a des effets multiorganes
Le patient avec un Fontan défaillant peut présenter une multitude de problèmes, incluant une capacité
limitée à l’effort, une dysfonction ventriculaire systolique et diastolique, des arythmies, une cyanose, une
hépatomégalie avec fibrose secondaire pouvant évoluer vers une cirrhose, puis un carcinome hépatique, une
insuffisance du système lymphatique responsable d’entéropathie exsudative ou de bronchite plastique, des
thromboses veineuses avec embolie pulmonaire, des thromboses locales dans le montage de Fontan, de
l’ascite et des œdèmes périphériques6. Tout ceci peut aboutir au décès, précoce ou tardif.

Le ventricule
Le ventricule dans une circulation de type Fontan
évolue d’un état de surcharge volémique et d’étire-
ment permanent, durant la période fœtale et après
palliation néonatale initiale, à un état d’hypertrophie
et de déplétion volémique chronique, avec postcharge
diminuée, au stade du Fontan7.

Durant la phase néonatale précoce, le sang circule
vers les poumons grâce à la pression élevée générée
par le ventricule. Cette surcharge mène à une hyper-
trophie ventriculaire asymétrique et à une certaine
dilatation du ventricule, qui peut devenir sphérique.
La surcharge volémique est abolie lorsque le shunt
pulmonaire est fermé par le chirurgien et la pré-
charge du ventricule unique est diminuée lors de
chaque anastomose cavo-pulmonaire, supérieure
et inférieure. Une anastomose de Fontan, par le
défaut de précharge qu’elle entraîne, diminue donc
de manière chronique le volume ventriculaire. Cet

effet peut être amplifié par un traitement diurétique,
mais sera atténué en présence de collatérales bron-
chiques ou en cas de régurgitation valvulaire. Durant
l’effort, un individu sain peut augmenter son volume
d’éjection de 20% à 50%. Cette augmentation induite
par l’effort peut être entièrement absente chez le
patient avec un circuit de Fontan8. Une déplétion
chronique mène à une diminution de la contrac-
tilité et de la compliance, avec pour conséquence
une élévation des pressions de remplissage9. Or, le
ventricule systémique du Fontan est en déplétion
volémique de manière chronique avec une réponse
diminuée, voire absente, à l’effort ; l’hypertrophie et
la possible dilatation due à la surcharge volémique
initiale, ainsi que le remodelage vers une hypertrophie
concentrique secondaire à la décharge volumique,
accentuent les effets de la déplétion. Ce cercle vicieux
négatif est un déterminant majeur de la décompensa-
tion de la circulation de Fontan (voir la figure 114.2).

Figure 114.2 — Débit à l’effort :
circulation normale versus Fontan
Les sujets normaux avec une circulation biventri-
culaire peuvent multiplier leur débit cardiaque
jusqu’à cinq fois, grâce à leur ventricule droit qui
peut augmenter le débit pulmonaire (ligne noire).
Au repos, les patients Fontan, dans le meilleur
des cas, ont seulement un débit cardiaque de
80 % de la normale et avec une capacité net-
tement réduite de majorer leur débit durant
l’effort (ligne verte), permettant des capacités
physiques modérées. Dans le pire des cas (ligne
rouge), le débit est réduit de manière sévère
au repos et augmente à peine à l’effort, ce qui
limite fortement leur capacité physique.
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Les poumons
La circulation pulmonaire est toujours anormale
dans les ventricules physiologiquement uniques, et
ce, souvent dès la période fœtale. Le ou les shunts
initiaux peuvent causer une hypervascularisation ou
une hypovascularisation pulmonaire, symétrique ou
asymétrique, et être responsables d’un certain degré de
maladie vasculaire pulmonaire. De plus, l’architecture
pulmonaire peut être compromise par des sténoses
natives au niveau d’anastomoses antérieures, par
constriction du canal artériel, ou dues à des cicatrices
chirurgicales. La circulation de Fontan elle-même
engendre, au niveau de la vascularisation pulmonaire,

un flux sanguin diminué de manière chronique, une
désaturation légère à modérée, une circulation colla-
térale augmentée, un mélange sous-optimal des flux
veineux caves inférieur et supérieur, un défaut de
pulsatilité et une dysfonction endothéliale. De plus,
l’absence des épisodes de haut débit et de haute
pression — que l’on observe en temps normal à l’effort
— ne permet plus d’assurer le recrutement vasculaire
pulmonaire durant l’exercice. Ceci peut induire à son
tour un cercle vicieux négatif qui contribuera au fil des
années à la dysfonction de la circulation de Fontan.

Le système lymphatique
Le principe même de la circulation de Fontan peut
pousser le système lymphatique à ses limites fonc-
tionnelles. Avec le temps, peut apparaître une fuite
lymphatique vers l’espace interstitiel, l’intestin ou les
bronches, évoluant vers une entéropathie exsudative
avec pertes protéiques ou une bronchite plastique
avec moules bronchiques. L’entéropathie exsudative
est une complication rare, avec une incidence de
1 % à 5 % chez les patients avec Fontan. Du liquide
chyleux riche en protéines, avec des lymphocytes, fuit
vers l’intestin, responsable d’une hypoalbuminémie,
d’œdème, de ballonnement abdominal, de diarrhées,
de lymphocytopénie et de cachexie cardiaque progres-
sive10. La bronchite plastique consiste en l’obstruction
progressive des bronches par des amas (ou moules)
bronchiques, pouvant causer une toux asphyxiante,

possiblement mortelle. La circulation de Fontan entraîne
une redistribution significative du flux sanguin, avec
une diminution du flux au niveau intestinal, et la
vascularisation splanchnique se draine vers le cœur
en passant par un double système « porte » (d’abord
hépatique, puis pulmonaire). Une majoration de la
congestion veineuse, une mauvaise perfusion et une
dilatation des vaisseaux lymphatiques, parfois asso-
ciées à des phénomènes inflammatoires (après une
infection intercurrente), une expression diminuée de
glycosaminoglycanes (nécessaires à la stabilisation
de l’épithélium lymphoïde et intestinal) et peut-être
une prédisposition génétique sont probablement des
facteurs favorisant le développement d’une entéro-
pathie exsudative.

Le foie
Le foie se trouve dans une situation particulièrement
précaire après une chirurgie de type Fontan. Il se
trouve intercalé entre le lit capillaire des organes
abdominaux et le lit capillaire pulmonaire (double
système porte). Ceci entraîne une restriction de la
perfusion hépatique avec un flux portal diminué, en
plus de la réduction du flux artériel et de la contrainte
imposée par la majoration chronique de pression dans
la veine cave inférieure et, secondairement, dans les
veines sus-hépatiques.

Ces modifications hémodynamiques peuvent mener
à une fibrose significative et à une cirrhose. Le délai
d’apparition et la pente d’aggravation de ces chan-
gements pathologiques au niveau hépatique sont
variables. Chez la plupart des patients, le foie tolère
la circulation de Fontan durant plusieurs décennies,
mais certains nécessiteront une double transplantation
cardiaque et hépatique. À l’extrême, les changements
du parenchyme hépatique peuvent entraîner un car-
cinome hépatocellulaire11.
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Comment réaliser la meilleure circulation de
Fontan possible ?
Lors de la réalisation d’un circuit de type Fontan,
le facteur limitant ou le point critique du circuit se
déplace du cœur vers le système porte du Fontan. Il
est dès lors essentiel que l’impédance de ce système
porte soit aussi basse que possible. Les facteurs déter-
minant le bon fonctionnement du système sont la
vascularisation pulmonaire, l’anastomose chirurgicale
et la fonction diastolique du ventricule systémique.

Le rôle de la vascularisation pulmonaire est capital.
Si la résistance est trop élevée, le circuit de Fontan
est non viable. Idéalement, la vascularisation pulmo-
naire doit avoir une impédance basse, incluant une
résistance basse au repos et une capacité importante
de recrutement vasculaire à l’effort. La croissance et
le développement adéquat des artères pulmonaires
sont donc essentiels. Toutefois, un rattrapage du
développement des artères pulmonaires, souvent
hypoplasiques dans ces malformations, n’est souvent
possible que durant la période de palliation initiale
avec son shunt à haut débit et à haute pression.

Une fois que le débit pulmonaire est assuré par l’anasto-
mose cavo-pulmonaire (Glenn ou Fontan), un rattrapage
significatif d’un éventuel retard de croissance des artères
pulmonaires devient peu probable. La qualité de la
palliation initiale (cerclage ou anastomose systémico-
pulmonaire) est donc probablement le déterminant
le plus important pour le bon fonctionnement de la
circulation de Fontan. Toute hypoplasie, sténose, dis-
torsion, perte ou exclusion des branches artérielles
pulmonaires doit à tout prix être évitée.

Les anastomoses cavo-pulmonaires ont connu une
amélioration significative depuis les années 1990,
avec la recherche de flux efficaces sans turbulences

ou collisions et une redistribution du débit hépatique
vers les deux poumons pour éviter les malformations
artérioveineuses tardives observées dans les anas-
tomoses de Glenn unidirectionnelles12,13.

Dans une circulation de Fontan, le ventricule systé-
mique reste toujours la pompe, mais il a perdu le
contrôle sur la circulation ; aussi bien la congestion
veineuse que le débit systémique sont dépendants du
système porte du Fontan. Le ventricule peut néanmoins
influencer le flux à travers le montage de Fontan par
sa fonction diastolique : des pressions de remplissage
basses favorisent le flux transpulmonaire, alors que
des pressions de remplissage élevées vont limiter ce
flux et, donc, le débit cardiaque. Toutefois, le clinicien
n’a pas d’outils ni de médicaments à sa disposition
pour améliorer la fonction diastolique, surtout celle
d’un ventricule dont la précharge est limitée de façon
chronique. Il est dès lors essentiel de préserver la
fonction diastolique intrinsèque durant la croissance
en évitant au maximum toute hypertrophie, dilatation,
surcharge volémique ou de pression. Toutefois, les
volumes nécessaires pour une croissance optimale des
artères pulmonaires sont délétères pour la fonction du
ventricule et des poumons durant la petite enfance.
Limiter la surcharge volumique du ventricule avant
l’anastomose cavo-pulmonaire évite d’endommager
celui-ci, mais une diminution trop importante de la
surcharge volémique peut par ailleurs aboutir à une
hypoplasie vasculaire pulmonaire et à une dysfonction
diastolique du ventricule, qui à leur tour entraîne-
ront une élévation des pressions dans le montage et
affecteront de manière importante le résultat final
du circuit de Fontan.

Comment maintenir la meilleure circulation de Fontan
possible ? La gestion des points critiques potentiels
Le circuit de Fontan comporte, par sa physiologie même, un risque quasi inévitable de déclin fonctionnel.
Une congestion veineuse chronique et un bas débit systémique, associés à la physiologie du Fontan, peuvent
à terme déclencher une spirale vicieuse négative menant aux complications et au décès (voir les figures
114.3 à 114.5).
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Les anastomoses de type Glenn et Fontan génèrent des conditions anormales pour le lit vasculaire pulmonaire
et peuvent à terme augmenter les résistances pulmonaires.

Figure 114.3 — Évolution de restriction des
goulots d’étranglement (points critiques) dans
le circuit de Fontan : défaillance circulatoire
avec fonction ventriculaire préservée

La restriction des deux goulots d’étranglement dans le circuit
de Fontan est représentée : le circuit de Fontan en bleu, et
le ventricule en rouge. Immédiatement après la création
du circuit de Fontan, celui-ci est restrictif et contrôle la
congestion et le débit. Le ventricule n’est pas restrictif au
début, mais sa fonction peut diminuer avec le temps. Avec
le temps, la restriction du circuit de Fontan augmente, avec
diminution du débit ; une fois le minimum viable atteint,
le ventricule reprend le contrôle et s’arrête entraînant le
décès du patient.

Figure 114.4 — Évolution de restriction des
goulots d’étranglement dans le circuit de
Fontan : défaillance ventriculaire aiguë

Des changements ventriculaires aigus comme la bradycardie,
la tachycardie, une dysfonction ventriculaire ou une élévation
aiguë de la postcharge peuvent dévier l’étranglement vers le
ventricule. Un tel épisode peut nuire au patient, et même le
tuer. Le traitement du problème ventriculaire peut restituer
le débit original.

Figure 114.5 — Évolution de la restriction des
goulots d’étranglement dans le circuit de
Fontan : défaillance circulatoire par
dysfonction ventriculaire accélérée avec
goulots emboîtés (défaillance circulatoire avec
dysfonction ventriculaire)

La dysfonction ventriculaire accélérée peut résulter en la
convergence des deux goulots. Traiter un point critique sans
modifier l’autre n’aura aucun effet thérapeutique.

De plus, la diminution chronique de la précharge a
pour conséquences un remodelage ventriculaire, une
compliance réduite et des pressions de remplissage
augmentées. Une dysfonction du Fontan se caracté-
rise par des résistances vasculaires pulmonaires (et
systémiques) élevées, une congestion veineuse plus
importante, une diminution du débit cardiaque, de
la compliance ventriculaire et de la contractilité, et
une activation neurohormonale.

Comme dans beaucoup de pathologies, quand les
options thérapeutiques sont décevantes, l’essentiel
est de prévenir les complications. Dans un circuit aussi
complexe, beaucoup de composants peuvent constituer
un point critique et être améliorés. Nous discutons
ci-dessous ces points critiques potentiels dans leur
ordre d’apparition dans le circuit. Néanmoins, quand
plusieurs composants critiques sont mis en série, seules
des modifications de l’élément le plus sévèrement
dysfonctionnel peuvent améliorer le débit global de
manière significative. Les modifications apportées
aux autres composants du système de Fontan seront
souvent inefficaces. Dans le meilleur des cas, elles
n’auront une influence qu’après un certain temps.
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La congestion veineuse systémique
Des pressions veineuses élevées de manière chronique, supérieures à 18-20 mmHg, sont rarement bien tolérées
chez des patients avec une circulation de Fontan et entraînent des symptômes tels que de la congestion
veineuse, des œdèmes, de l’ascite, la formation de thrombus dans le montage, une défaillance lymphatique
et le développement progressif de collatérales veino-veineuses responsables de cyanose. Un traitement
diurétique peut contrôler certains de ces symptômes, mais risque d’aggraver les effets à long terme de la
diminution de la précharge ventriculaire.

L’anticoagulation
Un bas débit et une stase dans des veines dilatées
prédisposent à la formation de thromboses. La défail-
lance hépatique avec pertes protéiques mène à un
état prothrombotique par manque de protéine C,
protéine S et antithrombine III14. La déshydratation
accroît le risque de thrombose.

Une thrombose veineuse systémique peut emboliser
vers les artères pulmonaires. L’embolie pulmonaire
est la cause la plus fréquente de mort subite extra-
hospitalière chez des patients ayant une circulation
de type Fontan.

Des micro-embols pulmonaires multiples chroniques
peuvent causer une maladie vasculaire pulmonaire
obstructive, complication tardive particulièrement
sévère et létale dans une circulation de type Fontan.
Certains cliniciens recommandent une anticoagulation
pour tous les patients ayant un circuit de Fontan, mais

cette attitude est controversée, car il existe des sous-
groupes de patients à faible risque de complications
thromboemboliques.

Il n’y a pas de différence entre un traitement par
aspirine ou par warfarine sur la survenue d’accidents
thromboemboliques dans la première année après la
réalisation d’un Fontan avec tube extracardiaque15.
Une anticoagulation complète par antivitamines K
devrait néanmoins être prescrite chez des patients
ayant des antécédents thrombotiques, un bas débit
cardiaque (souvent associé à un contraste spontané
à l’échographie), une congestion veineuse excessive,
une dilatation des structures veineuses ou atriales,
des troubles du rythme et un âge plus avancé.

La place des nouveaux anticoagulants oraux reste à
déterminer16. Si des troubles de la coagulation sont
présents, des contraceptifs oraux ne peuvent être
prescrits sans anticoagulation adéquate.

Le montage chirurgical
L’anastomose de type Fontan doit être optimisée en évitant au maximum les turbulences et les gradients
sur le montage. La conversion d’une anastomose atrio-pulmonaire en une dérivation cavo-pulmonaire
totale avec un flux le plus laminaire possible semble un bon choix thérapeutique pour le patient qui devient
symptomatique, ou même pour certains, de façon élective, avant l’apparition de complications17,18.

La vascularisation pulmonaire
Toute altération des artères pulmonaires — sténose,
hypoplasie, distorsion, accélération des flux ou flux
collatéral excessif — doit être détectée de manière
précoce et prise en charge.

Seules certaines sténoses des artères pulmonaires
sont accessibles à une dilatation au ballon, avec ou
sans stenting. Des vasodilatateurs pulmonaires ont

été étudiés (oxygène en altitude, sildénafil, bosentan,
iloprost inhalé). Toutefois, les effets hémodynamiques
de ce genre de traitement sont modestes, avec une
modification des résistances vasculaires pulmonaires
de 0 % à 8 %20-23. Néanmoins, une telle amélioration,
si minime qu’elle soit, peut aider de manière signifi-
cative un patient avec un Fontan défaillant. D’autres
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études sont nécessaires pour déterminer dans quelle
mesure ces agents thérapeutiques pourraient modifier
l’évolution à long terme de la population « Fontan »,
les quelques études publiées étant peu concluantes.

L’exercice physique régulier et une respiration adaptée
peuvent jouer un rôle en augmentant transitoire-
ment la pression veineuse centrale, mais surtout en
diminuant les résistances vasculaires pulmonaires par
recrutement vasculaire répété et par vasodilatation19.

La fonction ventriculaire
Nous ne disposons pas de médicaments lusitropes
capables de diminuer de manière significative les
pressions de remplissage ventriculaires, surtout dans
un ventricule dont la précharge est déjà limitée. Par
ailleurs, le vieillissement et le remodelage consécutif
à la diminution chronique de la précharge peuvent
réduire encore davantage la compliance ventriculaire24.

Les effets sur les pressions de remplissage ventriculaires
de médicaments modifiant la contractilité, le rythme
cardiaque ou la postcharge sont souvent négligeables.

Le fait de faire se contracter davantage un ventricule
de Fontan, plus rapidement ou contre une postcharge
plus basse, ne permet pas d’augmenter son débit
étant donné la limitation de précharge du ventricule.

Les inhibiteurs de l’enzyme de conversion n’ayant pas
démontré d’effet bénéfique immédiat, il reste à déter-
miner s’ils peuvent influencer la fonction diastolique
à long terme. Une resynchronisation pourrait être
utile lorsqu’une désynchronisation altère la fonction
diastolique ou systolique.

Les arythmies
Les patients avec une circulation de Fontan sont
prédisposés à développer des troubles du rythme
auriculaire. Dans beaucoup de circuits anciens, la
paroi atriale est incorporée dans le circuit, entraînant
une dilatation et une hypertrophie auriculaires. En
outre, la plupart des patients ont eu une atriotomie
avec risque d’atteinte du nœud sinusal, de sa vascu-
larisation ou de son innervation.

L’incidence des tachycardies atriales tardives a dimi-
nué depuis la généralisation des dérivations cavo-
pulmonaires25. Cliniquement, ces tachycardies sont
plus fréquentes chez des patients avec un Fontan de
résultat sous-optimal, lorsque l’oreillette droite est
dilatée, et en cas de résistances vasculaires pulmo-
naires élevées. Pour ces raisons, le pronostic reste
souvent préoccupant même si le rythme sinusal a
pu être restauré.

La tachycardie atriale la plus commune est la tachycar-
die par réentrée intra-atriale, ou le flutter auriculaire
atypique. Ce type de tachycardie peut rapidement mener
à une détérioration hémodynamique sévère. La survie
du patient dépend de la contractilité ventriculaire et
de la résistance vasculaire, qui sont souvent altérées
par la plupart des médicaments antiarythmiques.

L’option la plus sûre est dès lors la cardioversion
externe immédiate. La survenue d’une tachycardie
de novo impose la réalisation d’une étude hémo-
dynamique complète, car ce peut être une première
manifestation clinique tardive d’obstruction ou de
thrombose du montage.

Une anticoagulation complète doit être envisagée
chez chaque patient Fontan avec arythmie atriale,
vu le risque majeur de formation de thrombus dans
l’oreillette droite. Le traitement au long cours de
l’arythmie atriale est médical ou interventionnel
(ablation). La progression de l’arythmie et le déclin
fonctionnel sont malgré tout souvent observés.

La meilleure solution à long terme pour ces patients
est de convertir leur ancien circuit de Fontan en une
dérivation cavo-pulmonaire totale avec un tube extra-
cardiaque, en même temps que la réalisation d’un Maze
de l’oreillette droite et une plastie de réduction, avec
mise en place d’un stimulateur épicardique double
chambre si nécessaire26.

Les arythmies ventriculaires sont rares chez les
patients avec circulation de Fontan et sont liées à
une mauvaise hémodynamique du circuit ou à une
dysfonction ventriculaire sévère.
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La fenestration
La création d’une fenestration entre les veines systé-
miques et l’oreillette pulmonaire améliore le débit
cardiaque et soulage la congestion, au prix d’une
désaturation. Une fenestration d’emblée, lors de
l’opération de Fontan, accélère la récupération post-
opératoire, est souvent bien tolérée et peut rester
fonctionnelle longtemps — souvent plusieurs années.

La fermeture de la fenestration normalise la saturation
en oxygène aussi bien au repos qu’à l’effort, avec
en conséquence une meilleure capacité d’effort. Ce
bénéfice à long terme doit être mis en balance avec

celui d’une diminution de la congestion veineuse,
qui pourrait retarder l’apparition de la dysfonction
hépatique et/ou lymphatique.

Une fenestration créée secondairement chez un Fontan
défaillant, mais « rose », donne un certain degré de
cyanose qui est souvent mal toléré. Chez un tel patient,
trouver un équilibre entre une cyanose, une congestion
moindre et un débit amélioré est difficile, et parfois
impossible. Néanmoins, une fenestration par voie
percutanée chez un Fontan en défaillance peut avoir
sa place en attendant une transplantation cardiaque.

L’insuffisance lymphatique
L’optimisation du circuit de Fontan est la meilleure façon de prévenir cette complication. Aussi bien la bron-
chite plastique que l’entéropathie exsudative sont mortelles. Les symptômes peuvent être allégés par des
diurétiques, des perfusions de protéines ou des traitements bronchiques adaptés pour dissoudre les moules
bronchiques27. De nombreux traitements sont utilisés, avec une efficacité variable et souvent incomplète.

Les traitements médicaux
Ils sont multiples, mais peu ont démontré leur efficacité à long terme : stéroïdes intestinaux locaux (budé-
sonide), héparine de bas poids moléculaire, hautes doses de spironolactone, somatostatine, embolisations
super-sélectives des vaisseaux lymphatiques, fenestration secondaire, décompression du canal thoracique28-33.
La transplantation cardiaque est un recours ultime, mais ne permet pas toujours la résolution de l’insuffisance
lymphatique34.

Le support mécanique
Une assistance mécanique adaptée à un cœur univentriculaire défaillant reste encore à développer. Les
dispositifs habituels d’assistance ventriculaire sont conçus pour aider un ventricule systémique en défaillance.
En cas d’insuffisance de la circulation de Fontan, où le problème n’est pas la performance ventriculaire, mais
plutôt le système néoportal, il faudrait plutôt une interposition d’assistance sous-pulmonaire ou d’assistance
biventriculaire35-37.

La transplantation cardiaque
C’est la solution ultime pour les Fontan défaillants. Néanmoins, le risque opératoire est accru par rapport
aux patients n’ayant pas de cardiopathie congénitale, et serait même plus élevé en cas de circulation de
Fontan défaillante avec fonction ventriculaire préservée38.
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Résumé
L’opération de Fontan a permis la survie de beaucoup
de patients nés avec une cardiopathie congénitale
complexe. Toutefois, cette palliation chirurgicale
consiste en une circulation « artificielle », carac-
térisée par un barrage néoportal, qui mène à une
diminution chronique du débit cardiaque et à une
congestion veineuse systémique. La circulation de
Fontan peut déclencher un cercle vicieux délétère,
avec une augmentation des résistances pulmonaires
et une diminution de la compliance ventriculaire,
tous deux responsables d’une défaillance circulatoire.

Les options thérapeutiques en cas de défaillance cir-
culatoire du Fontan sont globalement décevantes, car
les composants éventuellement critiques du montage
de Fontan ne permettent que peu de modifications.
Les vasodilatateurs pulmonaires ont un effet limité
et il n’existe pas de médicaments lusitropes efficaces.
Le plus important est donc de prévenir les compli-
cations en optimisant d’emblée et en maintenant
les éléments cruciaux de la circulation de Fontan,
tels que la vascularisation pulmonaire et la fonction
ventriculaire.

Conclusion
L’opération selon Fontan a fortement changé les perspectives de vie pour beaucoup de patients avec une
cardiopathie congénitale complexe et un ventricule physiologiquement unique. Malgré tout, cette forme
de circulation présente de nombreuses limitations hémodynamiques et entraînera inéluctablement une
défaillance tardive. La prise en charge d’un Fontan « vieilli » demeure un défi majeur pour les cardiologues.
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