
Cas de la semaine #94
24 septembre 2018     Médecine nucléaire #6

Préparé par Dr Geneviève April, R5

Dr Frédéric Arsenault MD, MSc, FRCPC

CHUM

Faculté de médecine



Histoire Clinique

• Dyspnée

• Éliminer embolie pulmonaire

• ATCD de maladie d’Ebstein avec 
CIA multiples, insuffisance 
tricuspidienne et hypoplasie 
ventriculaire

• Chirurgie cardiaque en bas âge à 
l’Hôpital Sainte-Justine

Homme

39 ans



Imagerie nucléaire: 
Scintigraphie VQ (1/3)

Scintigraphie 
de ventilation 
et de perfusion 
pulmonaire

Étude de flot (antérieure):
Injection membre supérieur gauche

Étude de flot (postérieure):
Injection membre supérieur gauche



Imagerie nucléaire: VQ (2/3)

Scintigraphie de 
ventilation et de 
perfusion 
pulmonaire

Étude tardive:
Post 2 injections (membres supérieur et inférieur gauches)



Imagerie nucléaire: VQ (3/3)

Scintigraphie de 
ventilation et de 
perfusion 
pulmonaire

Étude tardive:
Post 2 injections (membres supérieur et inférieur gauches)



Synthèse radioisotopique

• Distribution normale de la ventilation 
pulmonaire

• Aucune visualisation des cavités cardiaques
droites au flot initial (injection au membre
supérieur)

• Perfusion synchrone des poumons via le 
membre supérieur gauche

• Asymétrie de perfusion pulmonaire avec 
hypoperfusion diffuse significative de la plage
pulmonaire gauche (qui se corrige via 
seconde injection au membre inférieur
gauche)



Diagnostic différentiel
HYPOPERFUSION PULMONAIRE (poumon entier)

• Moins probable (aucun compromis 
hémodynamique, mais ATCD cardiaque)

• Moins probable (aucune néoplasie ou 
infection active au dossier, aucun tabagisme)

• Suspectée (Ebstein, chirurgie cardiaque 
pédiatrique au dossier)

• Moins probable (aucune radiothérapie)

• Exclu aux antécédents

• Possible (atypique avec ventilation normale)

• Exclu (ventilation normale et poumon gauche 
de taille et morphologie normale)

• Exclu (ventilation normale)

• Embolie pulmonaire très 
proximale

• Tumeur ou adénopathie 
compressive

• Anomalie vasculaire (congénitale 
ou iatrogénique)

• Fibrose médiastinale

• Pneumonectomie partielle

• Swyer-James

• Pneumothorax et/ou épanchement
pleural massif

• Bouchon muqueux et vasospasme
associé



Diagnostic 
final

• Anomalie vasculaire iatrogénique: 
Glenn bidirectionnel initial puis 
procédure de Fontan



Scintigraphie 
de ventilation 
et de perfusion 
pulmonaire

Imagerie nucléaire: VQ (retour)

Étude de flot (antérieure):
Injection membre supérieur gauche, sans 

cavités cardiaques

Étude de flot (postérieure):
Injection membre supérieur gauche, sans 

cavités cardiaques

*** Reprise de flot (antérieure):
Injection membre inférieur gauche, avec 

circulation cardiaque

*** Reprise de flot (postérieure):
Injection membre inférieur gauche, avec 

circulation cardiaque



Anomalie 
d’Ebstein

• Cardiopathie congénitale cyanogène (shunt droit-gauche)

• Anomalie de la valve tricuspide: feuillet septal +/- feuillet 
postérieur déplacés vers l’intérieur du ventricule droit (VD), 
malformation du feuillet antérieur

• Une partie du ventricule droit devient donc « auricularisée » 
avec petit volume fonctionnel ventriculaire droit

• 80% des patients ont aussi une communication 
interauriculaire (CIA): shunt droit-gauche

• Dysfonction valvulaire et défaillance cardiaque droite

Brickner et al. 2000



Pronostic + 
traitement

• Haut taux de mortalité spontanée intra-utérine

• Chez l’adulte: risque d’arythmie supraventriculaire, avec 
exacerbation de la défaillance cardiaque

• Prophylaxie contre l’endocardite recommandée

• TRAITEMENT: 

ü Création initiale d’un shunt systémique à pulmonaire pour 
diminuer la cyanose chez l’enfant (diminution de la précharge 
ventriculaire droite) 

• Techniques: Blalock-Taussig, Waterson and Potts Shunts, 
Glenn classique et Glenn bidirectionnel (GBD)

ü Par la suite:

• Chez le nouveau-né: création d’un ventricule unique (Fontan)

• Chez l’adulte: remplacement de valve tricuspidienne et 
fermeture de la CIA



• Technique plus courante que 
Glenn original

• Anastomose termino-latérale 
entre la veine cave supérieure 
(détachée de l’oreillette 
droite) et l’artère pulmonaire 
droite (qui n’est pas séparé du 
tronc pulmonaire).

• Le flot de la veine cave 
supérieure (VCS) est donc 
dirigé vers les deux artères 
pulmonaires, avec souvent flot 
préférentiel latéralisé

• Nécessite une faible résistance 
artérielle pulmonaire (flot 
passif de la VCS) que l’on 
retrouve chez les patients de 
3-9 mois d’âge.

Traitement:
Glenn bidirectionnel 

are rarely found in adults with CHD, because they would have
been taken-down at the time of their next staged palliation.

Focal apical decreased perfusion in the ipsilateral lung when
a BTT shunt is present has been also described, probably as
a consequence of vascular distortion during the procedure
and it may persist after removing the shunt.25 Several cases
were reported in patients with BTT and Glenn or Fontan pro-
cedure where the perfusion defect in the upper portion of
the ipsilateral lung seen after radiotracer injection in an upper
extremity vein was no longer seen when the dose was in-
jected in a lower limb vein probably due to development of
systemic bronchial arteries collaterals (visualized after lower
limb injection due to the presence of right to left intracar-
diac shunt)26

Since approximately the mid-1980s, modified BTT shunts
have been used, placing a small nonvalved conduit between
the subclavian and ipsilateral pulmonary artery. Patients with
history of modified BTT shunts are also still prone to branch
pulmonary artery stenotic lesions. Asymmetric perfusion has
been described in patients with bidirectional Glenn
procedures31 and injection into both arms has been recom-

mended by some authors to attain more uniform perfusion
of both lungs32-34 (Fig. 8). Injection in the upper limbs in bi-
directional Glenn will also assess the intrapulmonary shunt
that can develop in these patients. Lower limb injection is
important in these patients when the evaluation of the sys-
temic right-to-left intracardiac shunt is necessary (Table). If
ventilation scan is performed as part of the pulmonary em-
bolism assessment, ventilation scan has been reported normal
in patients with Glenn and Fontan procedure.35

Although the purpose of V-Q imaging is usually to deter-
mine whether perfusion deficits may be responsible for the
patient’s symptoms, ventilation imaging is important in that
matched V-Q defects will not warrant intervention. Asym-
metric perfusion has also been reported in patients with
pulmonary valve stenosis.36

For right-to-left shunt evaluation, anterior and posterior
WB images are acquired 5 minutes after 99mTc-MAA injec-
tion. A cutoff value representing a significant shunt is set at
10% to correlate with MAA uptake in the brain.37 A delay
in image acquisition leads to an artifactual increase in the per-
centage of calculated shunt because of increasing amounts

Figure 8 Example of unilateral preferential pulmonary perfusion after bidirectional Glenn surgery. (A) Patient with a functionally single ven-
tricle underwent placement of a bidirectional Glenn shunt, from the superior vena cava (asterisk) to the right pulmonary artery close to the
pulmonary arterial confluence. Iodinated contrast enters the blood pool from the left arm to the SVC and flows preferentially to the left
lung, with pronounced difference in contrast density between the right and left pulmonary arteries (RPA and LPA). Note the rudimentary
main pulmonary trunk (PA); inferior vena cava (IVC) is draining into the right atrium that drains to the left atrium via a large atrial septal
defect (not shown). This preferential unidirectional flow depending on the side of injection has been previously described by Fukuda et al.34

(B) Bidirectional Glenn procedure. End-to-side anastomosis of the distal aspect of the divided superior vena cava (SVC) to the right pul-
monary artery. The right and left pulmonary arteries are connected. Reprinted from “Practice of Clinical Echocardiography” (967-989), by
C.M. Otto, 2017, Philadelphia, Pennsylvania: Elsevier. Copyright [2017] by Elsevier Inc. Reprinted with permission. (C) Pattern of radio-
tracer distribution, more on the side of injection as described by Fukuda et al.34

668 M. Itani et al.

Itani et al. 2018



• Circulation de Fontan: Via ventricule unique, le 
sang veineux systémique entre directement dans 
la circulation pulmonaire (court-circuite le VD 
hypoplasique)

• Technique actuelle: 

• Glenn bidirectionnel pour diriger le sang 
de la VCS vers les poumons (souvent 
asymétrique)

• Tunnel intra auriculaire droit ou un conduit 
latéral pour diriger le sang de la VCI aux 
poumons via artères pulmonaires

• Fenestration CIA de calibre variable entre 
la tunnellisation du réseau pulmonaire et la 
circulation systémique (diminution de la 
pression pulmonaire) entrainant % variable 
de shunt droit-gauche résiduel, souvent 
fermée éventuellement mais possibilité de 
perméabilité résiduelle augmentant 
hypoxie

Traitement: 
Complétion par 
Fontan 

Pruckmayer
et al. 1999



of free 99mTc-pertechnetate. If ventilation images need to be
performed for pulmonary embolism evaluation in addition
to right-to-left shunt fraction calculation, the counts from the
ventilation scan need to be subtracted from the final image
obtained after 99mTc-MAA injection (Fig. 2). As a result, the
imaging protocol needs to be sequenced as follows: (1) ven-
tilation SPECT/CT; (2) WB planar (anterior and posterior)
ventilation imaging; (3) injection of 99mTc-MAA; (4) WB planar
(anterior and posterior) perfusion imaging; and (5) perfu-
sion SPECT/CT. The WB ventilation imaging is done just before
the WB perfusion imaging to minimize the time for redistri-
bution of DTPA before subtraction from the perfusion images.

Conclusion
In the setting of rapidly evolving scientific knowledge,38 it is
important for physicians in all subspecialties to adopt those
technologies that have the greatest potential for improving
patient survival and quality of life. In this article, we rein-
troduced V-Q scintigraphy and its revitalization with the advent
of SPECT/CT and quantitative imaging. Quantitative nuclear
SPECT imaging is emerging as a versatile modality that is non-
invasive and reproducible, with many potential applications
to clinical problem solving in the population with CHD, spe-
cifically in patients with pulmonary hypertension, abnormal
branch pulmonary architecture, and Fontan circulation. It is
particularly important to increase the awareness of referring
cardiologists and cardiothoracic surgeons to the scinti-
graphic techniques now available, in the era of hybrid SPECT/
CT scanners. With the emergence of absolute radiotracer
uptake quantitation techniques in SPECT, new horizons for
the assessment of patients with complex forms of adult con-
genital heart disease are in sight.
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Table Expected Appearance of Perfusion Scintigraphy (99mTc-MAA) and Literature Review Regarding Injection Technique Modification in
Patients with Repaired Congenital Cardiac Disease

Type of Procedure Perfusion Scan Expected Appearance Modified Injection Techniques

Unidirectional Glenn Only right lung visualized if upper limb injection Upper and lower limb injection*
Bidirectional Glenn

(hemi-Fontan)
Preferential drainage into one lung depending on the

arm injection (Fukuda et al34; Seliem et al31)
Both upper extremities injection for R:L differential

perfusion or assessment for PE
Upper and lower limb injection for right-to-left shunt

evaluation (intrapulmonary shunt evaluation-arm
injection and intracardiac shunt evaluation lower
limb injection)

Modified bilateral
Glenn

One lung less uptake if only one arm only injection
(Salas Fragomeni et al33; Si et al32)

Both upper limb injection for R:L differential perfusion
or assessment for PE

Upper and lower limb for right-to-left shunt
quantification of intracardiac shunt

Fontan Preferential drainage into one lung if only upper limb
injection (Pruckmayer et al26)

Upper and lower limb vein injection

Blalock-Taussig-
Thomas shunt with
Glenn or Fontan

1. Upper lobe defect on the corresponding site of the
shunt when 99mTc-MAA injected only in the upper
limb (Pruckmayer et al26)

2. Decreased perfusion in the entire lung, the same
side as the shunt (Boothroyd et al30)

Consider lower limb vein injection also

PE, pulmonary embolism; R, right; L, left.
*Differences between upper and lower limb injection in patient with unilateral and bidirectional Glenn procedure have been described by some authors.26

669Pulmonary scintigraphy in congenital heart disease

Distribution 
à la VQ

• VQ ADULTE: Changements résiduels

ü Souvent présence d’un flot sanguin préférentiel de la VCS vers 
l’artère pulmonaire droite

ü Flot sanguin de la veine cave inférieure (VCI) généralement 
symétrique ou dominance gauche

Itani et al. 2018



Distribution 
à la VQ

1. Perfusion pulmonaire relative:
• Presque tous les patients avec shunt Glenn 

démontrent un drainage préférentiel de la VCS 
vers le poumon droit 

• Perfusion symétrique aux 2 poumons via VCI

2. Shunt droit-gauche résiduel:
•Glenn seul :

24.7%  en moyenne si injection au bras
56% en moyenne si injection au pied

•Post-Fontan:
19.2% en moyenne si injection au bras
26.4% en moyenne si injection au pied

3. En résumé:
üInjection au pied et au bras peut donner une 
meilleure image de la perfusion pulmonaire globale
üUn shunt droit-gauche peut être sous-évalué par 
l’injection au bras isolée
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