UNIVERSITE
DE GENEVE

EEEEEEEEEEEEEEEEE

Département de médecine génétique
et développement

Pedro L. Herrera

DEVELOPPEMENT
DU SYSTEME
CARDIO-VASCULAIRE



Prenatal Time Scale (Months)

48Me semaine :

Blastocyst _
i ¢ ine: Day20 \ : . .
fin de ][a 3¢ s:mac'jne e Dés 22%Me jour : contractions
-Tormation des . ;. .
tubes endocardiques 'l myogeniques péristaltiques
(. 19-20) ‘?? == circulation flux-reflux
) ¥
- fusion des 1 )
. Heart tubes and embryonic
tubes endocardiques e devece. J . e Dés fin 42Me semaine :
(_[. 2 1) ) Intraembryonic . 3
Slteiibones k. contractions coordonnées
== circulation directionnelle
4-5 weeks
6 weeks = (embryon ~4mm)
\ \
28Me mois :
The heart tube partitions
into the four heart chambers.
formation des
8 weeks cavités cardiaques

The aortic arches transform.

Heart valves
completed.

la séparation des
oreillettes

est fonctionnelle
des la naissance

Foramen ovale closes with
increased blood flow from lungs.



Weeks Days
Cranial lateral plate mesoderm inititates vasculogenesis to form
. . - 19 lateral endocardial tubes; myocardiogenesis begins
3e semaine: '
- d é b Ut d e |a vascu I Oge n ése (J . 16) 3 Lateral body folding brings the endocardial tubes and surrounding
. 20 0 cardiogenic mesoderm together in the thoracic region
- formation des mj%
tubes endocardiques (j. 19-20) \—/
- fusion des
tubes endocardiques (j. 21)

Endocardial tubes surrounded by myocardium fuse to
form the primitive heart tube, which is divided into incipient
chambers by sulci

Atrioventricular sulcus

Myocardium invests the endocardial heart tube and forms
cardiac jelly

( Heart begins to beat

4e semaine: | +
- contractions du tube endo. (j. 22)< 23 Heartbegins o oop
- courbure cardiaque (j. 23-28)

Septum primum begins to form

Epicardium

28 Heart looping is complete ) forms

3@

Muscular ventricular
septum begins to form
5
Cushion tissues form
i L ’
\ .. K
2e mois: 3

Conotruncal swellings
begin to form

00

0o

Atrioventricular Definitive atria and auricles are present
endocardial cushions fuse
to form the atrioventricular

- septation cardiaque et | -
du tronc artériel

f“\

Foramen secundum and foramen ovale

- Soptim (&‘ form as the septum primum meets
1 .n the atrioventricular septum
Muscular ventricular Q &) T

8 septum ceases to grow '

56 . ) Aortic and pulmonary outflow

Coronary sinus is formed tracts are fully separated by the
‘ fusion of the conotruncal
9 swellings; ventricular septation is
completed by the joining of the
63 Semilunar and atrioventricular conotruncal, atrioventricular and
10 . valves are complete muscular interventricular septa




LE SYSTEME CARDIO-VASCULAIRE
SE DEVELOPPE A PARTIR DU:

* Mesoderme cardiogene

* Mesoderme lateral splanchnique

RAPPEL




TROISIEME SEMAINE

Développement du mésoderme intraembryonnaire
a) Mésoderme cardiogéne

e Cellules issues de la ligne primitive,
se rejoignent en avant de la membrane oro-pharyngée
—— aire cardiogene (ou se développeront les tubes cardiaques)

aire cardiogéne

membrane oro-pharyngée

= nceud de Hensen

gouttiere primitive

membrane cloacale

RAPPEL




LE SYSTEME CARDIO-VASCULAIRE
SE DEVELOPPE A PARTIR DU:

* Mésoderme latéral splanchnique



RAPPEL

- dés le 16°™¢ jour dans le mésoderme intraembryonnaire.

mésoderme cardiogene

coupe A---A'

angiogenetic cell clusters

neural plate

neural plate

intra-embryonic

meésoderme
latéral
cutedge |} ° somatique
ofammonJﬁ

} mésoderme latéral splanchnique

primitive streak h
O

Figure 5-10.



TROISIEME SEMAINE

Développement du mésoderme intraembryonnaire
formation du systeme cardiovasculaire primitif (1)

RAPPEL

e La croissance de |I'embryon requiert des échanges avec le sang

maternel, au niveau du placenta.

e La mise en place d'un systeme circulatoire dans I'embryon
et le chorion est nécessaire pour assurer ces échanges.

e Apparition d'llots sanguins et d'espaces bordés d'endothélium

- dés le 14°™e jour dans le mésoderme extraembryonnaire :

sac vitellin, allantoide, pédicule abdominal et chorion

- dés le 16°™¢ jour dans le mésoderme intraembryonnaire.




aire cardiogene et mésoderme latéral splanchnique

(vue dorsale)

Septum transversum

Oropharyngeal membrane

Cardiac crescent

Intraembryonic coelom
(represented by

dashed line)
(en «fer a cheval»)

(aortes dorsales)

RAPPEL




Les vaisseaux sanguins
apparaissent d'abord
sous le ccelome
intraembryonnaire, dans
le mésoderme latéral
splanchnique et l'aire
cardiogene, et un peu
plus tot dans le
mésoderme
extraembryonnaire du
sac vitellin et du
pédicule abdominal.

Le mésenchyme se
condense dans des
cordons de cellules qui
se connectent et forment

la lumiére vascu V
ILOTS SANGUINS |
(hémangioblastes)

Presomite stage (1.5-mm embryo) at approximately 20 days

Yolk sac
Blood island
Intraembryonic coelom

Blood islands
(of cardiogenic plate)

Intraembryonic coelom Prechordal plate
Neural plate

Amniotic
cavity

notochorde

Window cut
in endoderm

Beginnings of
dorsal aortas

vue ventrale
(par transparence a travers de 'endoderme)

.~ Mesenchyme cells
(splanchnopleuric

,Df‘f%& @ mesoderm)

Blood island

=7 Endothelium .
coupe sagittale

(la cambrure du disque trilaminaire
est physiologique)

- Lumen of
\ primitive vessel

Progressive stages X blood vessel formation

 Primitive blood cell




TROISIEME SEMAINE RAPPEL
Développement du mésoderme intraembryonnaire
formation du systéeme cardiovasculaire primitif (2)

e Ces espaces fusionnent pour former un réseau de canaux
= vasculogenése (aussi valable pour le systeme lymphatique)

e Des vaisseaux poussent dans les régions non encore vascularisées,
par bourgeonnement a partir de ces canaux
= angiogenese

formation des tubes cardiaques
et du systeme vasculaire

A la fin de la 3¢™e semaine, le systéme circulatoire primitif est
double et symétrique



SyStéme artérlel Fin 4°™m¢ semaine
Anterior, common, and posterior cardinal veins 7

Dorsal intersegmental arteries

Sinus venosus
/ Dorsal aorta (double)
Umbilical artery (double)

Pharyngeal arch arteries
(aortic arches)

doubl

Amniotic cavity

Amnion

internal
carotid
artery
(double)

Aortic sac

Vitelline vein

LES SYSTEMES Umblical vasicle
ARTERIEL ET VEINEUX "=
SONT DOUBLES !

- ’ Chorionic sac
Umbilical vein (Primordial placenta)

Vitelline artery Umbilical cord

(double)




les cellules souches du sang (hématopoiétiques) de |I’adulte,
qui donnent naissance a tous les lignages cellulaires sanguins :

émergent (migrent) a partir d’une population cellulaire
de la paroi ventrale de I'aorte dorsale, pres des crétes urogénitales,
qui colonise, via le placenta et le sac vitellin,
le foie foetal et plus tard la moelle des os

allantois ? .~ %
Brimitivel ;Jrrtnebilical Fetal
streak w liver
Vitelline s, Vitelline Bone marrow
antery b vein

b

Yolk sac

FIGURE 17-1 Sites of embryonic hematopoiesis and routes by which
organs are seeded by embryonic blood cells. AGM, aorta/genital
ridge/mesonephros region.

(Nature, mars 2010)



Svysteme veineux ouble - vilatéral)

Anterior, common, and posterior cardinal veins (d oubles ‘

Sinus venosus

Pharyngeal arch arteries
(aortic arches)

Dorsal intersegmental arteries

/ Dorsal aorta

Umbilical artery
Amniotic cavity

Amnion

Aortic sac
Primordial heart

Vitelline vein

Chorionic sac

Umbilical vesicle (Primordial placenta)

(yolk sac)

Umbilical vein
(double*
Umbilical cord

Vitelline artery



« Comment se forme le coeur a 4 cavites

a partir d’'un tube double ?
(deux tubes endocardiques separes et adjacents)

(antérieur) Neural groove
Foregut

1st pharyngeal

arch artery
¢’l\f Epicardium
XN\ Y ;
Amnion " 4 //-Myocardium
e &-‘4\ Endocardium
@ ‘L Heart
¢ tube
Pericardial
o ’ cavity

Cardiac
jelly

(postérieur) Left vitelline jvein

flux sanguin

vues frontales (ventrales)

(coupe coronale)

Right common cardinal vein .

Septum spurium
(L. spunus, false)

Left atrium

Left atrioventricular canal

Valve swellings

Valve swellings

Ventricular wall



1. Comment la forme externe du cceur se développe-t-elle ?

2. SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES (1) :
Comment se forme le foramen ovale (trou de Botal) ?

Comment et quand se ferme-t-il ? (séparation des oreillettes)

3. SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES () :
Comment se séparent les deux ventricules ?

4. Comment est établi lI'arbre vasculaire ?



1. Comment la forme externe du coeur

se developpe-t-elle ?



Vues ventrales du coceur embryonnaire humain
illustrant la flexion du tube cardiaque et I'établissement de ses divisions régionales

(antérneur) Aortic arch | (antérieur)
Bulbus Aortic sac ——geg § Truncus
cordis - arteriosus Left
Right atrium i
(vues frontales, Ventricle
depuis le coté ventral) Conus
arteriosus
Atrium
(postérieur) “ri
21 days 25 days 28 days (postérieur)
. Right Right atrium o
(antérieur)  atrium Left atrium Left (antérieur)
Truncus atrium
arteriosus
Conus
arteriosus
Right
ventricle
(o Left (.
(postérieur) ventricle (postérieur)
30 days

35 days



QUATRIEME SEMAINE RAPPEL

La courbure longitudinale céphalique améne I'aire cardiogene en position ventrale

Primordial brain Oropharyngeal membrane

Notochord

Amnion

Endoderm
' \ Foregut

. Oropharyngeal membrane : ~
x Pericardial cavity WHeart tube (cut ends)
Hearl tube

4 Pericardial cavity

Septum transversum )\

Septum transversum

Oropharyngeal membrane
Developing spinal cord

Jeveloping forebrain

Foregut
Heart (cut ends)

Pericardial cavity

Septum transversum

(coupes sagittales)



QUATRIEME SEMAINE

Systeme cardiovasculaire : de double, devient simple, par fusion,
(aire cardiogene) au moment des courbures transversales

Neural
crest

Dorsal
aorta

| Splanchnic

em;%%};’nic melsa(;g?rm Myggﬁ;dlal
17 jours TN 18 jours
Endoderm ; _
A e B ke e les tubes cardiaques
Neural crest forment
roreod Cavité le coeur primitif

Mésocarde

dorsal
Myocardium

péricardique

Cardiac

Tube

RAPPEL 20 jours (coupes transversales)




FIGURE 4.11 FORMATION OF THE LEFT AND RIGHT HEART TUBES

One-somite stage (1.5 mm) at approximately 20 days
Foregut

Intraembryonic coelom
Amnion

L endbcardial (pericardial cavity)

célome

| = intraembryonnaire
tube endocardique (dorsal par rapport
droit B o aux tubes endocardiques)

~ L. aortic arch |

célome tube endocardique
intraembryonnaire droit
(dorsal par rapport 1! , | (l
Ventral dissection Sagittal dissection
aux tUb esen doca rdlques ) Two-somite stage (1.8 mm) at approximately 218 days
L. endocardial tube Foregut Myocardium Oropharyngeal 4

Communications between bl Pericardial cavity, e Cel 0 m e

L. and R. endocardial tubes Pericardium e ’ » 3 . .
o Endodemn " intraembryonnaire

tubes endocardiques (ventral par rapport

L. aortic arch |

droit et gauche alignés N o2 ‘ — aux tubes endocardiques)
en train de fusionner [ |\ SCEAA Ao

R. endocardial

ia0° | tube endocardique
i vitello- A 1
\‘ \ :::;Ilcal ,/ i 4 %g/‘g’; drOIt
L. dorsal 7 .

Ventral dissection

Sagittal dissection

Vascular spaces coalesce into left and right heart tubes that begin to
communicate with each other in the midline. Cardiogenic mesoderm
adjacent to the heart tubes differentiates into a jellylike layer of connective
tissue surrounded by a layer of muscle cells (myocardium). Ventral to the



FIGURE 4.12 FORMATION OF A SINGLE HEART TUBE

Four-somite stage (2.0 mm) at approximate @

Forebrain Oropharyngeal membrane
L. aortic arch |
R. endocardial tube

Communications between \_,
R. and L. endocardial tubesy,

E-eniocanisl lube

Amnion

R. aortic arch |

Amnion

L. sinus venosus

_~R. sinus venosus

L. dorsal aorta

’
Wissecﬁon

Seven-somite stage (2.2 mm) at approximately 23 days

Forebrain Oropharyngeal membrane

NG 3 L. aortic arch |

% ; g i Aortic sac

Amnion > Lo . Bulbus cordis
" Myocardium

. Cardiac jelly, .\-"
_Pericardial |
cavity_ ¢

Dorsal myocardium
Dorsal mesocardium

R. aortic arch |

{ Ventricle
R.sinus W (NS / ¥ pg
VEnosus A ‘ / ,f al

L. sinus | T -
Venosus A )
Atrium : 4 L. dorsal aorta

Foregut ﬂ.‘" .

Vitelline veins
‘L\\ L\« .‘1'1 JiS =

R. umbilical vein

Ventral dissection Sagittal dissection

jour 22:
2 tubes endocardiques

jour 23: fusion, avec
1 seul tubes cardiaque



TUBES CARDIAQUES EN TRAIN DE FUSIONNER

suite aux courbures latérales, les 2 tubes deviennent adjacents

\/ coté artériel (antérieur)

vue frontale
(ventrale)
~ 21 jours

0
O apoptose
0

septum transverse // \
— N\

cote veineux (postérieur)




TUBE CARDIAQUE

« Dés 22°™Me jour: contractions
myogeniques peristaltiques
=P circulation flux-reflux

Foregut

TR W A | Pericardial
Dorsal ™. 0 ) Wl caviy
mesocardium g |  Dés fin 4™ semaine:
/| Cardiac

Myocardium jelly contractions coordonnées
Endocardial = circulation directionnelle
tube

(embryon ~4mm)

Mésocarde dorsal
= mésothélium

Endocarde

=endothélium

Epicarde
=pericarde viscéral
= mésothélium

Gelée cardiaque

Myocarde
=muscle

Lumiéere du
tube cardiaque




SINUS TRANSVERSE ,
P aorte tronc Vue Iatel’ale
V. cave sup‘ \

pulmonaire

Sinus transverse du péricarde

Dorsal aorta

Foregut

Dorsal mesocardium

(breaking down)
1st aortic arch

Foregut

Buccopharyngeal | A~ T U mitc skl

P, U
membrane “m!ﬂli\”\';'\mm

Cavité péricardique \ 7 A\
Pericardial cavity T

NSl

Tube cardiaque
Myocardial mantle

Endocardial heart tube



LA COURBURE CARDIAQUE

a

= Closing cranial
: neural fold

Primitive
pericardial
cavity

Septum

transversum .
Anterior
intestinal
portal

Intraembryonic — Lateral body

body cavity wall fold
Posterior
intestinal
portal

Hindgut

Ten-somite stage (2.5 mm) at approximately 23 days

Forebrain Buccopharyngeal membrane
/ s L. aortic arch |
( L. aortic arch Il

R. aortic arch | m Aortic sac

Bulbus cordis \ L. carotid artery

M: di
yocardium L. pharyngeal

pouch |

L. anterior
cardinal vein

L. sinus venosus < \§

Septum y
transversum
Dorsal mesocardium
breaking down to form
the transverse sinus

i A\ 8 A L. dorsal aorta
Ventral dissection vein Sagittal dissection

Fourteen-somite stage (3.0 mm) at approximately 24 days

Oropharyngeal membrane
L. aortic arch |
L. aortic arch Il

Aortic sac
Bulbus cordis

e Bulboventricular sulcus
TUNCUs

arteriosus ; L X Pericardial cavity ’ W
Myocardium AR s
Cardiac jelly N ‘e tI’;;
3 ! TS X ; 37

Septum transversum ¢

Hepatic -
diverticulum S e . veins

Blood flows through a sequence of chambers in the single heart tube. From
the venous end to the arterial end they consist of the sinus venosus,
atrium, ventricle, bulbus cordis, truncus arteriosus, and aortic sac that
gives rise to the aortic arches. The heart tube bends between the ventricle



débute au cours de la 4¢Me semaine

LA COURBURE CARDIAQUE b'J\

Vues obliques gauches:

Primitive pericardial cavity

Coté artériel (antérieur)

Septum transversum

Anterior intestinal portal

Aortic roots

Truncus arteriosus

-

~

’

A Bulboventricula
sulcus

Coté veineux (postérieur)

22 jours 23 jours 24 jours



FIGURE 4.20 ADULT DERIVATIVES OF THE HEART TUBE CHAMBERS

Heart tube derivatives

Coteé artériel (antérieur)

Heart tube primordia

Aortic arches

TrincUS Ascending aorta
arteriosus
z Pulmonary trunk

Bulbe cardiaque (bulbus cordis) :
3 - tronc artériel
(racine de l'aorte et I'artere pulmon.)
2 - cOne artériel (sortie ventr. dr.)
et vestibule aortique (s. v. gauche)
1 - paroi du ventricule droit

Aortic vestibule
Bulbus of left ventricle
cordis )

Conus arteriosus

of right ventricle

Trabecular walls of left
and right ventricles

Ventricle

Auricles/pectinate

muscle walls of left J‘
Atrium and right atria (smooth
wall of left atrium from
pulmonary veins) { \A /

Sinus veineux : sinus coronaire S —] "
. . . right atrium
(veine principale du cceur) €t Caté veineux (postérieur)
paroi lisse de l'oreillette droite

Ventricule

Atrium (oreillette)

Adult heart, posterior view

The primitive heart tube (left) is color-coded according to the derivatives in
the adult heart (right). The chambers of the heart are mostly lined with
ridges of cardiac muscle, but the walls are smooth in both the inflow parts



Umbilical vein Vitelline vein
FIGURE 13-7 Drawings showing fusion of the heart tubes and looping of
the tubular heart. A to C, Ventral views of the developing heart and
pericardial region (22-35 days). The ventral pericardial wall has been
removed to show the developing myocardium and fusion of the two heart
tubes to form a tubular heart. The endothelium of the heart tube forms the
endocardium of the heart. D and E, As the straight tubular heart elongates,

ASYMETRIE GAUCHE - DROITE

RAPPEL




Fusion of

dorsal aortae Ccou rb ure ca rd iaq ue

et cavitation du coeur
eArltsigi ‘ Endocardium (4e sem.)

(~24 jours)

Truncus arteriosus Foregut
Remnant of dorsal mesocardium

Myocardium Oropharyngeal membrane
Sinus venosus

Developing spinal cord
Developing forebrain
Atrium

Heart wall

Cut edge of

parietal pericardium Epicardium Foregut

E Level of section F

F Heart (cut ends)

Truncus arteriosus

Primordial atrium Septum transversun

Sinuatrial orifice ; : ;
Pericardial cavity

(c. sagittale)

Sinus venosus

(c. sagittale)

Ventral | Atrioventricular
endocardial
Dorsal | cushions

Primordial atrium

Atrioventricular canal

Bulbus cordis Primordial right ventricle

Primordial ventricle

(vue de face; c. coronale)

Septum primum

Plane o‘section D

Sinuatrial valve guarding

Right orifice of sinus venosus
— atrm Foramen primum ~ 30 jou rs
(c. sagittale) .
Left atrioventricular canal (t (0] uj ours une s eLII e
Fused atrioventricular t P
d dial cushi
SRR Fused atrioventricular cavi e)

endocardial cushions
Arrow passing through

right atrioventricular canal Primordial interventricular septum



Le coeur au 30°™e jour

(vue de face)

6 to 7 mm (approximately 29 days)

Primordial atrium

eft inferior truncus swelling

Tronc artériel A 1 Ventral :;rci’c;\g;r:gii:rlar
( g - ;
& L. aortic Dorsal | cushions
'8 | ! ‘ he
cardiaque o ‘ g
future Primordial right ventricle
oreillette

future
oreillette
droite

futur
ventricule

Une seule cavité

Supeno
endocardial
cushion

—
canal
atrioventriculaire

Le sang arrive du c6té veineux dans I’ oreillette et est propulsé
dans le tronc artériel par les contractions du tube cardiaque

"1

ventricule
droit




SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES

Coteé artériel (antérieur)

Outflow O
Outflow Mo / Tronc artériel :
W tract v aorte et artére pulmonaire
/\ ‘ Bulbe cardiaque : vestibule aortique
Right (du ventr. g.) et cone artériel

, , (paroi du ventr. dr.)
Atrioventricular

" Atrium (oreillett}

INUS veineux : sinus
::‘;'c"tw coronaire et paroi
lisse de l'oreillette

Coté veineux droite
(postérieur)

Inflow tract

) Atrioventricular
Superior node
vena =

cava Atrioventricular

bundle

Outflow Sinoatrial

Sinoatrial q
tract noae

node

Bundle branches

and Purkinje fibers Atrioventricular

node and bundle



SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES

Objectifs :
* Individualiser les 4 cavités du coeur
e Oreillette droite
e Oreillette gauche
e Ventricule droit
e Ventricule gauche
* Individualiser I'artere pulmonaire et l'aorte

Il faut:
* Séparer oreillette et ventricule
Septation atrio-ventriculaire

e Séparer l'oreillette droite de l'oreillette gauche
Septation interauriculaire

» Séparer le ventricule droit du ventricule gauche
Septation interventriculaire

e Séparer l'artere pulmonaire de l'aorte
Septation du tronc artériel

Les principaux septa se forment entre le 27¢me et le 37¢™M¢ jour (5™ semaine)



Mecanismes de formation des septa

1. croissance des
coussins endocardiques

PROLIFERATION
CELLULAIRE, AVEC
FORMATION DE
BOURRELETS (CRETES) :
LES COUSSINS
ENDOCARDIQUES

(p.e. : septation atrio-
ventriculaire)

B Cc

Formation of septum by growth of opposite ridges
et

2. croissance

des parois des cavités cardiaques
EXPANSION DES
PAROIS AVEC FUSION
DES PARTIES MEDIANES
(SEPTA)

(p.e. : septation inter-
ventriculaire)

Ridge




Septation atrio-ventriculaire (1)

1. Septation du canal atrio-ventriculaire commun :
Les coussins endocardiques

Coussin endocardique dorsal Canal a-v
Canal a-v (supérieur, postérieur) droit
commun

(inférieur, antérieur) Canal a-v
gauche

Modification locale de la gelée cardiaque (influence locale de TGF[3, du myocarde)
Modification locale des cellules de I'endocarde (diminution N-CAM, ...) : EMT

Changements des interactions endocarde — gelée cardiaque

Cellules de I'endocarde proliferent et envahissent la gelée cardiague
(transformation d’épithélium en mésenchyme)

Formation des coussins endocardiques

Le canal atrio-ventriculaire commun se divise en gauche et droit



_ Left inferior truncus swelling
Truncus arteriosus

Right superior

. L. aortic
truncus swelling

arches

-

Right dorsal
bulbus swelling

Bulboventricular
flange
canal atrio-ventriculaire
Septum primum commun
Inferior endo-

cardial cushion

Interventricular

Superior
septum

endocardial
cushion

AV canal

Fusion des coussins
endocardiques inférieur
et supérieur

Canal atrio-ventriculaire droit Canal atrio-ventriculaire gauche




Septation atrio-ventriculaire (2)

2. Séparation oreillettes - ventricules:
Les valves atrio-ventriculaires (mitrale, a gauche, et tricuspide, a droite)

Dense

mesenchymal Lumen of ventricle Antrioventricular
valves

Muscular
chord

Chordae
tendineae

Papillary

Paroi ventriculaire
muscle

Les valves sont formées de 'endocarde et mésenchyme épaissi qui entoure les
canaux a-v. Elles sont recouvertes d’endocarde.
Une partie de la paroi des ventricules se vacuolise —» détachement des valves

Les valves restent attachées a la paroi des ventricules par les cordages tendineux,
eux-mémes insérés sur les muscles papillaires.



SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES

2. Comment se forme le trou de Botal ?
Comment et quand se ferme-t-il ?

(separation des orelillettes)



Septation interauriculaire (1)

Vue depuis la droite
. |
Ostium secundum (en formation)

30 jours

Interventricular
foramen

A

Atrioventricular canal

Septum primum: septum qui descend comme un rideau
et rejoint les coussins endocardiques atrio-ventriculaires

Ostium primum : communication interauriculaire « primitive »

Ostium (foramen) secundum: le septum primum se « déchire »
(apoptoses)



LA, left atrium

LV. left ventricio
RA il LA
Perforations of septum primum during
5

By
[ Red arrows~well-oxygenated blood  Blue arrows-poorly oxygenated bicod ]

Foramen

memmdond

Avmm




Septation interauriculaire (2)

Right
atrium

Left
atrium

Foramen £ :
secundum \ /‘ Sishin

r ! .
appears primum with
= : foramen
< / || secundum /
4 \ |
0 \ Foramen
: \ ovale ‘v;‘ )
‘. i\ i ‘ : /
f ‘ 4 Fossa |&
. O\ ovalis \
A y ~ _
\ )
A\ NG
— ! Foramen
Foramen Septum - primum Sepluzw
; secundum
primum primum i diminishes DL CW

33 jours

Septum secundum: 2¢™Me septum, qui se forme aussi « en rideau ».

Ne ferme pas totalement la communication interauriculaire

Il reste un passage = formé par le foramen ovale avec I'ostium (foramen) secundum



Foramen secundum

Oval foramen
(foramen ovale) /‘b
Vaive of oval foramen
(derived from septum primum,

Septum secundum (lower limb)

E E,

Septum secundum (upper limb)

Oval foramen

Septum secundum (lower limb)

Fy

Remnant of foramen secundum

Degenerating part of
septum primum

Gy

Oval foramen open

Vaive of oval foramen

Inferior vena cava
(carrying well-
oxygenated blood)




Septation interauriculaire (3)

Septum ~ Pulmonary
secundum - vein Superior
¥ b7 i ' venacava Septum

v N ™
- D
-
” \
/. 3

Septum  Septum
secundum  primum

Ovalx
f
pauen Valve of
inferior
vena cava

Foramen ovale = Trou ovale, ou Trou de Botal (terme ancien)

communication interauriculaire (passage «en chicane») qui persiste jusqu’a la naissance :
la pression est plus élevée OD, alors la plus grande partie du sang passe de 'OD a I'OG.

A la naissance, inversion des pressions : pression devient plus élevée dans I'OG.
Septum primum forme une valve qui se plague sur le septum secundum.

Fermeture du foramen ovale, d’abord fonctionnelle.



BEFORE BIRTH

RIGHT ATRIUM LEFT ATRIUM
HIGHER PRESSURE LOWER PRESSURE

Septum secundum ——p=

Shunt
Oval foramen .
avant apres
~€— Septum primum . .
(valve of oval foramen) la naissance la naissance
A LTI Ty e Pulmonafy
Superior veins
. vena cava
/ Septum \L
primum with
AFTER BIRTH \ foramen i y
| secundum
RIGHT ATRIUM LEFT ATRIUM Ryt )
LOWER PRESSURE HIGHER PRESSURE

ovale

Septum secundum ——p-

Inferior vena cava

Cfacfect.

Foramen ovale closed after birth
Qval fossa / with increased pulmonary flow

‘ -€—— Septum primum



SEPARATION DES CAVITES CARDIAQUES

3. Comment se separent

les deux ventricules ?



Septation interventriculaire

Septum secundum
™~ Septum primum

w Valve of oval foramen
N Ostium secundum
5 \ RA
Septum secundum\Qﬁ y " Foramen )VLA
;{ ! \ v

ovale
Septum_/ A /a LA 4 RA Y
. aad 3
pnmumbq .a © Membranous ==
. oo portion of the
Enaceardial A Interventricular i a interventricular Ry
cushion foramen septum
C = uscular portion of the

nterventricular septum

; ifNgrventricular system
(muscular portion)

Partie musculaire Partie membraneuse

1. Partie musculaire du septum interventriculaire se forme par:
Expansion des ventricules et fusion de leurs parois médianes

2. Partie membraneuse du septum interventriculaire se forme avec :
- Coussins endocardiques atrioventriculaires
- Partie inférieure de la septation du bulbe (septum aortico-pulmonaire,
formé par les crétes bulbaires)



Septation du bulbe et du tronc artériel

Crétes bulbaires (tronco-bulbaires) : similaires aux coussins endocardiques.
Mais leur formation implique des cellules provenant des crétes neurales.

Migrating neural
crest cells

Neural tube

Dorsal
aorta

Vitelline
anery

Umbilical
artery

Figure 13.27 Drawing showing the origin of neural crest
cells in the hindbrain and their migration through pharyngeal
arches 3,4,and 6 to the outflow tract of the heart. In this
location, they contribute to septation of the conus cordis and
truncus arteriosus.



Septation du bulbe et du tronc artériel

Crétes bulbaires (tronco-bulbaires) : similaires aux coussins endocardiques.
Leur formation implique des cellules provenant des crétes neurales.

Descendent en spirale

créte bulbaire gauche du tronc artériel dans le bulbe

créte bulbaire droite

Tronc artériel

oreillette droite

tronc pulmonaire (d)

dorsal
B
A d g

Bulbe
aorte (v)
Ventricule B > .
canal atrio-
ventriculaire aorte (d)
droit
partie musculaire
futur ventricule droit  du septum interventriculaire C

ventral

tronc pulmonaire (v)



\
Priflgedial venlrice
.

6 to 7 mm (approximately 29 days)

Left inferior truncus swelling

Truncus arteriosus

Right superior

4 L.a
truncus swelling

Right dorsal
bulbus swelling

Bulboventricular
flange

Septum primum

Inferior endo-
cardial cushion

Interventricular
septum

ortic

arches

Superior
endocardial
cushion

AV canal

septation du bulbe, du tronc artériel et des ventricules

With the spiral septum
Blood can exit both ventricles

Without the spiral septum
No exit for blood in left ventricle

Aorta
The three structures that
must fuse to complete

Pulmonary trunk

h \
Truncus / / . ventricular separation:
arteriosus J 1l
[ Endocardial cushions
[ Interventricular septum
Bulbus 3
cordis [ spiral septum

Spiral
septum

(A

Right Left

atrioventricular Endocardial Interventricular atrioventricular

canal cushions (IV) septum canal 5/%_’9!3“'

Spiral septum
| Bulbus cordis
Bulbus
cordis
\\
RV. LV. Right s
ventricle —4+— I ventricle
/ Part of the right ventricle is incorporated into the left
IV septum

Le bulbe et le tronc artériel sont une continuation du ventricule droit. Si le septum
interventriculaire arrivait directement jusqu’aux coussins endocardiques, le ventricule

gauche n‘aurait pas d’écoulement. Trois bourgeons fusionnent pour compléter la septation

des ventricules : le septum aortico-pulmonaire en spiral, les coussins endocardigues du

canal atrioventriculaire, et la partie musculaire du septum interventriculaire primaire.
Les deux premiers forment la partie membraneuse du septum interventriculaire.
Cette partie membraneuse concerne un grand nombre de malformations cardiaques.




Septation du bulbe et du tronc artériel

Left conotruncal
ridge

Left atn‘ovenln’cula
orifice ; ) )
aortico-pulmonaire

Proliferation

Right conotruncal
ridge

Right atrium

6°™M semaine
| of anterior
Riaht atrioventricular
9 cushion
atrioventricular
orifice

Muscular part of the
A interventricular septum

ulmonag

tronc pulmonaire chan

Fin 7™ semaine

Musculr prt o e partie membraneuse
interventricular se m i 1 . . .
PESISRERES e e du septum interventriculaire

Cc
septum aortico-pulmonaire

Elles séparent deux vaisseaux : I'aorte et le tronc pulmonaire enroulés en spirale

Les crétes bulbaires forment le

Elles fusionnent avec les coussins endocardiques atrioventriculaires
et forment la partie membraneuse du septum interventriculaire



valves
semi-lunaires

(v. sigmoides :

aortique et
pulmonaire)

Dorsal valve swelling

Right bulbar ridge
Fused
bulbar
ridges

Left bulbar ridge
B Ventral vaive c m\onavy
swelling

Posterolateral cusps

Dorsal (posterior) cusp

Anterior cusp

Pulmonary trunk

D Ventral (anterior) cusp E

Aorta
3
Endocardium Valve cusp
Endocardium
Valve swelling
Left ventricle
F G

FIGURE 13-22 Development of the semilunar valves of the aorta and
pulmonary trunk. A, Sketch of a section of the truncus arteriosus and
bulbus cordis showing the valve swellings. B, Transverse section of the
bulbus cordis. C, Similar section after fusion of the bulbar ridges. D,
Formation of the walls and valves of the aorta and pulmonary trunk. E,
Rotation of the vessels has established the adult relations of the valves. F
and G, Longitudinal sections of the aorticoventricular junction illustrating
successive stages in the hollowing (arrows) and thinning of the valve
swellings to form the valve cusps.



4. Comment est etabli

I'arbre vasculaire ?

développement du systeme artériel : a partir des arcs aortiques

développement du systéme veineux : a partir des veines cardinales (ant. et post.),
veines vitellines et veines ombilicales




Site of
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Heart
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capillaries)

Fish Amphibians Most Reptiles Birds and Mammals

Circulation type Single-loop Double-loop Double-loop Double-loop

Number of heart 2 3 3 4

chambers with partial septum with full septum
dividing two halves dividing ventricle

of ventricle



—

sang oxygené

sang appauvri

en oxygene

sang mélangé

artere pulmonaire
capillaires pulmonaires

oreillette gauche

™

dans le coeur a 3
chambres des reptiles, le
ventricule est divise
partiellement, par un
septum incomplet, ce qui
reduit le mélange sanguin

N - @orte gauche

l

= oreillette droite

o

=~ ventricule

capillaires
systemiques
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Fish Amphibians Most Reptiles Birds and Mammals

Circulation type Single-loop Double-loop Double-loop Double-loop

Number of heart 2 3 3 4

chambers with partial septum with full septum
dividing two halves dividing ventricle
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Circulation sanguine avant la naissance

Pulmonary

Caractéristiques:

Ductus art@fiosus
1. Sang oxygéné
vient du placenta

Superior vena cava -

Pulmenary vein

2. Circulation pulmonaire
3 faible débit R

Uval forameg

3. Trois shunts: ~Pulmonary artery

Carjal artériel . Il Organes
Artere pulmonalre-baorte Inferior vena cava du
Foramen ovale O\ Descanding aorta foetus
OD =» 0G N ‘\-7

Ductys

Canal veineux s ’l
Sphincter in - Portal
A travers le foie ductus venosus \ \ X\_vem

Umbilical
vein

-/

Inferior veéna cava

Placenta

Umbilical aneries




Deéveloppement du systeme artériel :
les arcs aortiques

Arteres des arcs branchiaux : les arcs aortiques.



Le pharynx et les arcs branchiaux

e Pharynx : partie rostrale de l'intestin primitif ( = endoderme).

e Limité latéralement et ventralement par cing paires (5¢ et 6¢ fusionnent)
de colonnes mésodermiques qui se rejoignent ventralement :
les arcs branchiaux ( = pharyngiens), qui correspondent aux somites.
lls sont séparés par les fentes (épiderme) et les poches (endoderme)
branchiales.

Site of midbrain Arcs branchiaux ‘

Lens placode

Pharynx

\
\.
\

Nasal placode \
\\. //
) \ ,'/‘/

(28°™€ jour) Stomodeum Heart



systeme artériel (4€ sem.)

3

Arcs aortiques (1 a VI)
(a l'intérieur des arcs branchiaux)

Aortes dorsales
gauche et droite
(vers la téte).
Deviennent les art.
carotides internes

5

Aorte dorsale.
Devient I'aorte thoracique

Futures arteres
@ carotides externes

Tronc ,
, . descendante et 'aorte
artériel ]
abdominale
Coeur

6

Arteres vitellines
(vers le sac vitellin).
Deviennent les arteres
céliaque, mésentérique sup.
et mésentérique inf.

@ Artéres

ombilicales
(vers le placenta)




Les arcs aortiques

Arteres des arcs branchiaux : les arcs aortiques.

Aortic arches
(Il and IlI)

Internal
carotid
artery

Il se forme 6 paires d’ arcs aortiques.

Dorsal aorta

Aortic sac

— Pharyngeal arch arteries

Cut edge of ( = arcs aortiques)

pericardium

Right atrium Truncus arteriosus

Bulbus cordis Left atrium

Bulboventricular groove

Ventricle (35 J )



Les arcs aortiques

Arteres des arcs branchiaux : les arcs aortiques (6 paires).

(vue ventrale)

aortes dorsales (carotides internes)

carotides

arcs
aortiques

tronc
artériel aorte dorsale

(coeur) droite

aorte dorsale
(abdominale, fusionnée)



Les arcs aortiques ues misraies)

Internal
carotid artery

1¢'aortic arch

2™ aortic arch

1# aortic arch

Ventral

Truncus aorta

arteriosus

2 aortic arch 3 aortic arch

4" aortic arch

Dorsal aorta % Days

carotides communes et internes

2" aortic arch
remnant

Dorsal aorta

intestin primitif
antérieur (pharynx 1¢ aortic arch
& @SOphage) remnant

art. sous-claviere droite
et crosse de I'aorte

3 aortic arch

4" aortic arch

6" aortic
arch
(ductus

début artéres pulmonaires
DetG

Pulmonary
artery

4" aortic arch

Trachea

6" aortic arch

Esophagus

38 Days

bourgeon de la
trachée et les
poumons



LeS dal'CS d0 rth ues (vues ventrales = de face)

Pharynx

A Dorsal aorta
Aortic arch Pharyngeal
pouch

pharynx avec les
poches granchiales
i IV et VI

Aortic sac
Pulmonary Plexus-like
plexus proximal part
- | N of pulmonary
Ventral Pulmonary~” |/, \ arch

segmental artery

Lung arteries Distal root

bud of pulmonary
arch (ductus
arteriosus)

FIG.17.13 (A) and (B) Development of the pulmonary arch, showing the early pulmonary plexus in relation to
several ventral segmental arteries associated with the early respiratory diverticulum (A) and their consolidation into
discrete vessels that establish a connection with the bases of the fourth aortic arches (B).

Based on DeRuiter MC, et al. Anat Embryol 1989;179:309-325.



Les arcs aortiques

.- Dorsal aorta External
D & G D Internal carotid arteries G
Aortic carotid artery-. )
Right
arches ; B - R ..
(ant.) _VBQUS nenvg 3y’ 5 fLeft
I I S .. Jf vagus
' - nerve
I { Arch of
v ( aorta
by Left
Y= = o recurrent
o Right=~ A \ narve
Vi racurrent nerve ¥
(post.) : 7ih—"
. intersegmental N g
Right dorsal artery | \Pulmonary
aorta A : B antery
I Dégéneérent presque entierement (artéres maxillaires)
|| Dégénerent presque entierement (artéres stapédiennes et hyoides)
i Carotides communes et internes (avec contribution des aortes dorsales)
v Droite: art. sous-claviere D Gauche: la crosse de I’aorte
Vv Rudimentaires ou absents

Partie prox.
Partie dist.

Droite: début art. pulmonaire D Gauche: début art. pulmonaire G
Droite: dégéneére Gauche: canal artériel =» ligament artériel



Les arcs aortiques

-Une “curiosité anatomique” révélatrice de notre histoire évolutive
-Asymétrie G-D : les trajets différents des nerfs laryngés récurrents gauche et
droit

Le nerf vague * : nerf cranien X ou pneumogastrique

C'est une voie tres importante de la régulation végétative (fréquences
cardiaque et respiratoire, digestion et les mouvements du tube digestif...) et du
controle sensorimoteur du larynx, donc de la phonation.

Il part de la base du cerveau (bulbe rachidien), et innerve le coeur, les

bronches, I'appareil digestif et les reins.

L'activation nerveuse du larynx est assurée par le nerf laryngé, une
branche dérivée du nerf vague, qui se scinde en deux branches :

le nerf laryngé supérieur ;

et le nerf laryngé inférieur, aussi appelé nerf récurrent.

* On l'appelle “vague” car il a un trajet “vagabond” ou “errant” descendant jusqu’a 'abdomen



Le nerf laryngé inférieur (nerf récurrent)
est le nerf moteur des cordes vocales. Il fournit une innervation a
presque tous les muscles laryngés...

Le nerf laryngé inférieur suit deux chemins distincts, un du c6té droit et
un autre du coté gauche : sous l'artere sous-claviere droite et sous la
crosse de l'aorte (IV arc aortique).

External
carotid artery

laryngeal nerve Left recurrent

laryngeal nerve

’ Left vagus nerve

Ligamentum
arteriosum

Right subclavian artery

Left pulmonary
artery

Descending aorta



Les arcs aortiques

Asymétrie G-D : notez les trajets différents des nerfs laryngés récurrents G et D

Right vagus Left vagus —— External

i carotid artery

Right and left
recurrent
laryngeal
nerves

Left recurrent
laryngeal nerve

| Pharyngeal
arch arteries

Left subclavian

I
@subclavian@ arter

Foregut

(6 sem.)
Dorsal aorta
= Left common
Right vagus carotid artery
Left pulmonary
Esophagus a nery
laryngeal nerve .
Trachea  Left subclavian Descending aorta
(8 sem.) artery

Right
subclavian
arte

Left recurrent
laryngeal nerve

Degenerated distal
half of 6th pharyngeal
arch artery

C'EST A CAUSE DE CETTE ORIGINE EMBRYONNAIRE COMPLEXE DES ARTERES THORACIQUES ET DU COU
QUE LES TRAJETS DES NERFS LARYNGES DROIT ET GAUCHE NE SONT PAS SYMETRIQUES...



Nerf laryngé récurrent

* Anatomie particuliere au cours de I'évolution

Chez les poissons, et chez les embryons des vertéebreés, le coeur et la région
correspondant au larynx (c.-a-d. les paires de branchies les plus postérieures)
sont tres proches, mais chez les vertébreés terrestres adultes, comme I’homme, la
girafe et le Diplodocus, ils sont séparés par un cou qui peut étre extrémement

long |



Nerf laryngé récurrent

» Anatomie particuliére au cours de I'évolution

Chez I'embryon de n’importe quel vertébré, le nerf vague suit toujours le méme
trajet. Ainsi, que le cou fasse 10cm ou 10m de long, le nerf récurrent gauche
passera toujours derriere I'aorte avant d’aller rejoindre le larynx, quitte a faire
un énormissime détour !

Avant Amere

Cerveau
(Point de
depart)

Le chemin pourrait
étre plus direct et
moins complexe

Larynx
(Point darrivée)

Nerf —

laryngé
inférieur

Crosse
aortique Ceeur

C’est un héritage légué

par nos « ancétres poissons ».
Cette “curiosité anatomique”

est porteuse d’un message
montrant notre histoire évolutive.



Développement du systeme veineux (1)

Initialement bilatéral et symétrique, il évolue vers une différenciation asymétrique

Principe général: anastomoses transportent le sang de Gauche a Droite
(aussi pour le systeme lymphatique, avec anastomoses de réseaux lymphatiques)

Les veines cardinales
Antérieur (thoracique):

Anastomosid\, f Anterior . T
anterior cardinal Left brachiocephalic vein ,
d d vein intemal
Anterior cardinal veins ’ jugular vein
cardinal
vein Superior Left superior .
Common enaoam D Dlaicasis Veine cave sup.
cardinal Supracardinal g , v (v. cardinale ant. droite)
vein vein !
v # Coronary
rostenor SnuS

cardinal
vein h __Hepatic segment
’. inferior vena cava Hemiazygos
Subcardinal vein
ubcardina 1 |
’ werey (@
- Leﬁ :

7/| ‘--\r‘ renal vein (

Renal segment { “
|

Sacrocardinal

.
vein  Left common /’\4\
lliac vein -

\\

inferior vena cava | Left Renal
’ gonadal vein segment / ‘
) - ‘/’r\ll‘ » / vein
w | § Sacrocardial _.—,L——T' \
(vue ventrale) /. segment )



Systeme veineux (2)

(principe général: anastomoses transportent le sang de gauche a droite)

Veines cardinales (2)
Postérieur (abdominal):

Il se met en place 3 réseaux de veines: cardinales post. (dégénérent)
subcardinale droite (v. cave inférieure)

supracardinales (azygos)

Anastomosis An::.nmlr Left brachiocephalic vein
anterior cardina o Lefti
' | | eft intemal
Anvialise cardinal veins vein jugular vein

cardinal
vein Superior Left superior

ena cava '\ intercostal

cardinal vein
vein vein
: —— Coronary
Posterior e @ sinus V .
cardinal , )
i 8 | B Hepaics elnes-azygos et
[ '. inferior vena cava 1 ; hemlazygos
, | vein
Suboerion U | e
droite A Len  Segment \ [
A i ren;nl vein / / Veine cave inférieure
Renal segment \ K/ I
inferior vena cava / W Left Renal (partie inférieure)
gonadal vein segment —Left spermatic
,\ ( \ vein
Sacrocardial
D ( L segment (\\ G
Sacrocardinal :
vein 1o

iliac vein & 2

7 semaines 3 mois



Systeme veineux (3)

Veines vitellines et ombilicales

Les veines vitellines rencontrent le foie sur leur passage...

Left hepatocardiac
_ channel

Hepatic vein
(right* ‘elline)

Hepatic portion o
inferior vena cava
-~ ¥patic vein

Sinus venosus Cardinal veins

\ 2~ Hepaltic
y R g .
- ‘ sinusoids
S o

Liver I
buds 4 &
I o
Duodenum é’
()
A
umbi]ical .\Q',bé\,nbilical
vein Superior - \ Veln

} mesenteric vein Splenic vein

4 semaines 5 semaines 3 mois
(vue ventrale)

Veines vitellines : Veines ombilicales :

. T . * D et G entre foie et sinus veineux dégénerent
e veine porte ( = vitelline droite)

. . . e ¢ canal veineux = shunt a travers foie, vers v. cave inf.
e sinusoides hépatiques

. , . ) Apres naissance :
e partie supérieure de la veine

cave inférieure * veine omb. G entre ombilic et foie = ligament teres
¢ canal veineux = ligament venosum




Systeme lymphatique

B Internal jugular veins

anastomoses o
de reseaux lymphatiques lymph sac

_- Left subclavian vein

Right

Superior vena cava
lymphatic duct

C

Anastomosis

A Internal
jugular vein

Right and left

thoracic ducts

Cisterna chyli

Jugular
lymph sac
Superior

vena cava

Retroperitoneal
lymph sac

Subclavian

vein
Thoracic duct

AR A FY

Cisterna chyli

0\ Lymph node

Subclavian
lymph sac )
Posterior

lymph sac

', ( Thoracic
; ' duct
,' Inferior vena cava

Cisterna chyli

Femoral Posterior

vein lymph sac

FIG. 17.20 Stages in the development of the major lymphatic channels.(A) and (B) show 9-week-old embryos. (C)
shows the fetal period. Between (B) and (C) the transformation between the reasonably symmetrical disposition of
the main lymphatic channels and the asymmetrical condition that is characteristic of an adult can be seen.




Circulation sanguine avant la naissance

Pulmonary

Caractéristiques:

1. Sang oxygéné
vient du placenta

Superior vena cava -

Pulmenary vein

2. Circulation pulmonaire
a faible débit

3. Trois shunts: ~Pulmonary artery

Trou ovale Orga nes
OD - OG Inferior veggPcava
du
[ Canal artériel Descending aorta foetus

Artére pulmonaire =» aorte ~
Ductus venos P, /

Sphincter in (L = \ Portal
ductus venosus . X\_ vain

Inferior vena cava

Canal veineux
A travers le foie

Um QI
vein

_ \j

Placenta

Umbilical aneries




Changements circulatoires a la naissance

Ductus arteriosus \\\‘"’L/ l/ (\

Superior vena cava ~__

1. Arrét circulation pI:i\centalre . \ pression OD B
Fermeture canal veineux ata dvidons-

Pulmonary artery

2. Aération poumons

Hcirculation pulmonaire . / pression OG

Descencing aorta

3. Fermeture canal artériel

Xcirculation pulmonaire . / pression 0G

==Umbilical arteries

1+2+ 3=

Pression OG >> pression OD ====lp Fermeture foramen ovale / trou de Botal
Septum primum plaqué contre secundum

- Ligament artériel a 1-3 mois

Fermeture des shunts d’abord fonctionnelle === ) . .
- Fusion septum primum — secundum a 1 an

Non fermeture canal artériel Sang oxygéné repasse dans les poumons
= malformation congénitale la plus fréquente —p ﬂ travail coeur
si rubéole maternelle 1¢" trimestre 40% meurent avant 45 ans si non traités




Fermeture du canal artériel

fonctionnelle : 12-18 h apres la naissance ; anatomique : apres 2-3 semaines

Fetus Newborn

Vasa Medial smooth Constricted
vasorum muscie cells vasa vasorum

_ Endothelial cells _ Proliferating
~~ endothelial cells
Spora‘dnc silmqoth _ Invading smooth
MUSCe Cous In ~ muscle cells

the tunica intima

Intact internal
elastic lamina

Disrupted internal
elastic lamina

- Proliferating
R |~ endothelial cells
- \\ . = Invading smooth
P SSaaave<l|  muscle cells
. i . " Disrupted internal
. ' - elastic lamina

Vasoconstriction soutenue
Compression des « vasa vasorum »

NP

edial indentation
media
Cytolytic
necrosis

Internal elastic
lamina

Intimal cushion

Postnatal intimal {aleg
proliferation

Prolifération des cellules endothéliales ; invasion de la tunica intima ; nécroses
Accumulation de plaquettes et formation de thrombi



Circulation sanguine apres la naissance

Caractéristiques:

1. Sang oxygéné
vient des poumons

2. Circulations pulmonaire
et systémique: méme débit

3. Pas de shunts: circulations
pulmonaire et systémique

séparées

Pulmonary -~
artery N
/

Ligamentum arteriosum

Superior vena cava

Closed oval foramen =
\ Pulmonary vein

Inferior vena cava = |
Descending aona

Ligamentum teres hepatis

Superior vesical artery

Medial umbitical igament



Malformations cardiaques

Les plus fréquentes des malformations congénitales

e 0.5 -0.8% des nouveaux-nés vivants

e 20% des malformations congénitales observées chez les enfants nés vivants
e 10% des avortements spontanés

Causes

e Facteurs génétiques 8%
p-ex. trisomie 21, etc...

e Facteurs environnementaux 2%
p.ex. rubéole maternelle, etc...

¢ Le plus souvent: multifactoriel

Peuvent concerner :
e L’asymétrie gauche-droite
dextrocardie

Le septum interauriculaire
p.ex. persistance fonctionnelle du foramen ovale (fréquent; non fermé : jusqu’a 30% !)

La fusion des coussins endocardiques atrio-ventriculaires
c/o 20% des trisomies 21

Le septum interventriculaire (partie membraneuse)
malformation cardiaque la plus fréquente (20%)

La septation du bulbe et du tronc artériel

La formation des valves semi-lunaires
p.ex. sténose aortique ou pulmonaire



FIGURE 4.23 CONGENITAL HEART DEFECT CONCEPTS

Clinical characteristics of too little pulmonary flow

Cyanosis Clubbing of fingers

Clinical characteristics of too much pulmonary flow (pulmonary volume overload)

Perspiration and
tense, anxious facies

Infant with respiratory
distress (including
orthopnea and tachypnea)
caused by pulmonary
volume overload

Flared nostrils

Sternal retraction

Intercostal retractions
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insuffisance cardiaque (défaillance
congestive du coeur) : trop peu de
sang dans les poumons (sténose du

tronc pulmonaire) peut géner
I’'oxygénation des organes et
perturber les besoins métaboliques
du corps (en haut : cyanose =
hypoxémie).

trop de sang arrivant depuis les
poumons (surcharge du ventricule
gauche, probleme de valve mitrale) :
accumulation de sang dans
poumons, respiration accélérée et
cedeme pulmonaire !




Quelques exemples de malformations cardiaques

problemes de septation du bulbe et du tronc artériel
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du septum interventriculaire et du bulbe

Division inégale du tronc artériel
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.Sténose du tronc pulmonaire
.Hypertrophie du ventricule droit
.Déficit du septum interventriculaire
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slenosis

= 8% des cardiopathies congénitales

Transposition compléte Tétralogie de Fallot
des grands vaisseaux (cyanose) sans traitement, 90% des patients

meurent avant 20 ans



Comment expliquer / "association de malformations
cardiaques (persistance du tronc arteriel), faciales,
palatines, thymiques et parathyroidiennes ?

(Syndrome CATCH 22 ou de DiGeorge)
Microdéletion 22q11, avec perte du gene TBX1

dev. of the
heart movie
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