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PA c IVS (not only pulmonary valve disease)

Edwards JE. Pathologic Alteration of the right heart. In: Konstam MA, Isner M, eds. The right 
ventricle. The Hague: Martinus‐Nijhoff, 1987



Pathophysiology

 Atretic pulmonary valve with diaphragmatic 
membrane (80%)

 Infundibular atresia (20%)
 Annulus and MPA – hypoplastic or normal
 RV size varies and related to survival 
 Coronary artery anomaly (ventriculocoronary
connection, coronary sinusoid, proximal 
coronary artery obstruction)

 Interatrial communication, PDA ‐ essential



Evaluation 

 Echocardiography
 Cardiac catheterization 



Echocardiography 

 Atretic pulmonic valve – Doppler evidence
 RV hypertrophy, small cavity
 TV size measure
 ASD (or Rt to Lt shunt PFO), PDA
 Branch PA
 Coronary circulation 



Echocardiography 
 Integral tool for the diagnosis – fetus and 
neonate

 Segmental analysis
 Systemic, pulmonary venous return (bilateral 
SVC, interruption of IVC with azygous
communication – important Glenn, Fontan)

 Atrial communication – Rt to Lt, obstruction 
(5‐10%)

 TV morph. size – RV size, coronary anomaly, 
RV growth (correlation)

Drant SE. Pediatr Cardiol 2001



Echocardiography(TV evaluation)

Drant SE. Pediatr Cardiol 2001

 Hypoplasia of valve annulus
 Shortening and  thickening of 
the chordae
Myxoid change of  the leaflets



Echocardiography(TV evaluation)

Hanley FL et al. J Thorac Cardiovasc Surg 1993
Drant SE. Pediatr Cardiol 2001

 TV annulus Z‐score ; closely correlated to RV 
size and RV to coronary communication

 Doppler study
; tricuspid inflow signals – with decreasing of 
the color scale 
; tricuspid insufficiency jet velocity – estimate 
the RV pressure



Standard score (Z‐score)

Indicates how many standard deviations an observation is 
above or below the mean



TV Z‐score

Kirklin JW. Cardiac Surgery. 2nd ed. 1993 p30

Daubeney et al. JACC 2002



Tricuspid valve size

 TV Z‐score ≥ ‐2.5 for BSA , tricuspid/mitral 
valve ratio ≥ 0.7 ; no risk of RV dependent 
coronary circulation, achieving biventricular 
repair

 Highly associated with survival rate among 
the biventricular repair group

 Z‐score > ‐2.4 for BSA ; biventricular repair

McCaffrey FM et al.  J Thorac Cardiovasc Surg 1991
De Leval M et al. Circulation 1985
Bull C et al. J Thorac Cardiovasc Surg 1994



Echocardiography (RV)

 3 portions of RV (inlet, trabecular, 
infuldibulum)

 3 types ; Tripartite, Bipartite, monopartite
 RV size – highly correlated with TV size

Park MK. Pediatric Cardiology 5th ed. P 265



RV size and morphology
 Quantitative assessment ; RV volume in 
subcostal coronal and sagittal view (by 
biplane Simpson’s rule)

 Qualitative assessment ; RV inflow portion –
compare with LV (apical view)

 The patency and size of RV outflow tract ; 
important for RV to coronary communication 
and successful decompression

Trowitzsh E et al.  J Am Coll Cardiol 1985
Billingsly AM et al.  J Torac Cardiovasc Surg 1989
Mainwaring RD et al.  J Thorac Surg 1993



Pulmonary valve, MPA, br.PA

 Parasternal views
 Atretic pulmonary valve, pinhole patency
 MPA, branches – usually well developed, 
retrograde flow via ductus arteriosus

 Absence of PA –AP collaterals, MAPCA
 PDA flow – initial decision‐making of PGE1



Coronary circulation (RV communication)

Emmel M et al. Heart 2004;90:94



 Most important determinants of early 
management

 RCA, LAD – parasternal long, short axis
 Coronary angiography – remains necessary to 
completely evaluation

 TV annulus size (Z‐score) and morphology of 
RV outflow tract (infundibulum) – strong 
correlation

Coronary circulation (RV communication)

SatouGM et al. Am J Cardiol 2000
Drant SE. Pediatr Cardiol 2001



 RV – coronary sinusoid 
(60‐70%)

 RV – coronary 
connection (45‐55%)

 Coronary stenosis or 
interruption (10%)

 Absence of proximal 
aorto‐coronary 
connection (15%)

 One coronary artery 
from PA

Coronary circulation (pathology)



 intrinsic coronary lesion (stenosis, interruption) – proximal 
area

 the distal coronary flow – completely RV dependent

 RV decompression – lead to ischemia, infarction and death

 associated with diminutive and hypertensive ventricle, 
negative TV Z‐score, infundibular atresia, LVOTO and LV 
dysfunction on follow up

RV dependent coronary circulation

Dyamenahalli U et al. Cardio Young 2004
박인숙.  선천성심장병 2nd ed. p 547



Left side heart

 Mitral valve, LV wall motion – apical, 
parasternal view

 Suprasystemic RV pressure, RV dependant 
coronary circulation ; LV wall motion 
abnormality, myocardial ischemia

 LV dysfunction, MV or AV anomaly – rare 



Fetal study

Children’s Hospital of LA, UCLA



Fetal study

Sick Children Hospital, University of Toronto



Catheterization 

 Hemodynamics – RV, RA pressure and O2 sat
 RV angiogram – RV morphology, size, 
coronary fistula

 Aortography – arch, PDA, MAPCA, coronary 
angio

 Balloon valvotomy – potential opening, check 
RV dependent coronary circulation



Treatment strategies

 Goal of treatment
‐ separate pulmonary and systemic circulation
‐ eliminate cyanosis
‐without compromising cardiac output
‐without inducing systemic venous 
hypertension

Achieve by univentricular, biventricular, one 
and half ventricular repair

Bichell DP.  Curr Opin Cardiol 1999



Treatment Algorithm

박인숙. 선천성심장병 2nd ed.  p 556



Alwi M.  Catheter Cardiovasc Interv. 2006



Post procedural evaluation

 Systemic to pulmonary shunt
 Post RV decompression



Systemic to pulmonary shunt

 Without RV decompression
 RV dependent coronary circulation
 Follow up focus – patency of shunt and LV 
function

 Intimal proliferation at the sites of RV to 
coronary fistula – LV dysfunction

 RV, TV – do not grow (relative small)



Post RV decompression

 Early evaluation assessing need for additional 
shunt

 Adequacy of decompression and RV pressure
 Assessment of growth of the RV and TV
 Assessment of LV function

Drant SE.  Pediatr Cardiol 2001



Assessing need for additional shunt

 Early post op period – elevated pulmonary 
vascular resistance and poor RV compliance
 limit pulmonary blood flow
 Prolonged use of PGE1 or additional shunt
 Echo predictors – RV end diastolic volume, TV 
annulus diameter

Hanley FL et al. J Thorac Cardiovasc Surg 1993
Trowitzsch E et al. J Am Coll Cardiol 1985



Adequacy of decompression and RV 
pressure

 Establishing patency of RV outflow tract and 
pulmonary valve – 2D imaging from subcostal
parasternal views

 Dynamic narrowing with systole (acute 
reduce of afterload)

 Quantified measurement of RVOT and 
pulmonary valve – color Doppler (peak and 
mean pressure gradient)

 Measuring the peak gradient of TR jet



Assessment of growth of the RV and TV

 Check the early change of RVEDV, RV area 
ratio, stroke volume

 RV cross sectional area obtained from the 
ventricular length and width – apical, 
subcostal 4 ch. View

 The change of TV annulus size

Schmidt KG et al. J Am Coll Cardiol 1992
Hanseus K et al. Pediatr Cardiol 1991



Assessment of LV function

 RV dependent coronary circulation
 Progressive intimal hyperplasia within the 
coronary artery 
 early LV dysfunction after RV 
decompression

 Unsuccessful RV decompression 



Long term follow up 
evaluation



Int J Cardiol 2011



Int J Cardiol 2011

Long term follow up evaluation for PA c IVS 
– echocardiography, EKG, Holter, MRI


