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Liste des abréviations

ALD Affection de longue durée

AP Artére pulmonaire

AV Auriculo-ventriculaire

BAV Bloc auriculo-ventriculaire

BBD /G Bloc de branche droit/gauche

CC (O) Cardiopathie congénitale (complexe)

CIv Communication interventriculaire

DCPP /T | Dérivation cavo-pulmonaire partielle / totale
ECG Electrocardiogramme

FA Fibrillation atriale

FC Fréguence cardiaque

HAD / G Hypertrophie atriale droite / gauche

HAS Haute Autorité de Santé

HTAP Hypertension artérielle pulmonaire

HVD /G Hypertrophie ventriculaire droite / gauche
oD Oreillette droite

PNDS Protocole national de diagnostic et de soins
SVP Stimulation ventriculaire programmeée

TA Tachycardie atriale

TDR Trouble du rythme

TdF Tétralogie de Fallot

TRIA Tachycardie par réentrée intra-atriale
TSV Tachycardie supraventriculaire

TV Tachycardie ventriculaire

VD Ventricule droit

VG Ventricule gauche

VU Ventricule unique
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Synthése pour le médecin traitant

Les progres constants dans la prise en charge des cardiopathies congénitales
complexes (CCC) ont considérablement modifié le devenir et I'espérance de vie
des patients. Au-dela de la premiére année de vie, la survie était de 25 % il y a
50 ans ; les enfants ont actuellement plus de 90 % de chances d'atteindre I'age
adulte.! L'age médian de déces des patients atteints de formes séveres est passé
de 2 a 23 ans au cours de 30 derniéres années. Ces progres considérables ont

conduit a l'apparition d'une population de jeunes adultes porteurs de CCC
présentant des problemes spécifiques dont des troubles du rythme (TDR).

|Plus de 90 % des enfants avec CCC atteignent I'dge adulte.

La prévalence des TDR est liee a l'age et représente la premiere cause
d'hospitalisation et méme de mortalité (en association avec linsuffisance
cardiague) dans cette population.? Ces TDR sont le plus souvent liés a la fois a la
maladie d'origine et a la correction chirurgicale effectuée. Tous les types de TDR
peuvent étre rencontrés.

Les arythmies ventriculaires, extrasystoles ventriculaires (ESV) et salves de
tachycardie ventriculaire (TV) non soutenues, sont assez fréquentes sur les Holter
de surveillance. La tétralogie de Fallot (TdF) est la maladie la plus représentative
du lien entre CCC et troubles du rythme ventriculaire ; ainsi, le risque de survenue
d’'une TV soutenue est d’environ 14 % aprés 30 ans de suivi.

Malheureusement, les traitements médicamenteux n’ont pas d’efficacité
démontrée dans la prévention de ces TDR ventriculaires. L’ablation par radio-
fréquence a en revanche montré des résultats intéressants et pourra souvent étre
envisagée, un défibrillateur étant discuté en fonction de I'évaluation du risque de
mort subite.3

Les arythmies supraventriculaires sont de deux types.

— Les tachycardies jonctionnelles sont relativement fréquentes dans la maladie
ou anomalie d’Ebstein (AE) et dans les situations de ventricule unique (VU).

— Les arythmies atriales sont de plus en plus fréquentes avec le temps apres la
chirurgie cardiaque. Leur survenue représente souvent un tournant dans la
maladie et entraine une détérioration hémodynamique, des risques thrombo-
emboliques et une surmortalité. Leur prise en charge précoce est donc
souhaitable.

Le risque thrombo-embolique est particulierement élevé chez les porteurs
d’une CCC. La survenue de FA justifie une anticoagulation efficace
(recommandation de classe | ; Cf. annexe 4). Seuls les patients porteur d’'une CCC
sans prothése valvulaire mécanique ni rétrécissement mitral serré peuvent
recevoir les nouveaux anticoagulants oraux.* Pour les autres patients, les
antivitamines K restent la régle (recommandation de classe lla).
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L’utilisation des traitements anti-arythmiques classiques se révele généralement
décevante. En conséquence, une stratégie d’ablation, avec ou sans
défibrillateur, est souvent préférée.® Elle doit etre proposée précocement.

Le risque de décompensation cardiaque étant important, en attente de la
procédure, une cardioversion peut étre proposée. L'absence de thrombus devra
systématiquement étre éliminé par échocardiographie transcesophagienne
préalable (méme chez les patients anticoagulés).®

[Les TDR sont la 1% cause de mortalité des CCC, avec l'insuffisance cardiaque]
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Texte du PNDS

Introduction

Alors gue la population d'enfants et d'adultes atteints de CC augmente de 1 % a
5 % par an,® le nombre d’adultes avec CC est désormais égal voire supérieur a
celui des enfants.”® Les remarquables progrés thérapeutiques effectués sont tels
gue 96 % des patients survivent a la chirurgie.® Une réduction globale de la
mortalité de 31 % a été observée de 1987 a 2005, en grande partie grace a une
meilleure survie des nourrissons.!® En conséquence, 90 % des patients atteints de
malformations cardiaques de gravité légere, 75 % des patients atteints de
malformations cardiaques de gravité moyenne et 40 % souffrant de malformations
cardiaques complexes atteignent désormais I'dge de 60 ans'! ; au moins 20 % a
50 % des adultes atteints de cardiopathies congénitales sont atteints
d’insuffisance cardiaque,!' et par conséquent de troubles du rythme ou de la
conduction. Ces proportions devraient encore augmenter dans les décennies a
venir. De ce fait, un nombre croissant d’adultes sont concernés par une
cardiopathie congénitale!! (on a estimé cette population a environ 0,28 % de la
population européenne, soit au total environ 2,3 millions de personnes??).
Pourtant, le concept de CC chez l'adulte est encore relativement nouveau, et la
complexité ainsi que la diversité des phénotypes rencontrés nécessitent que des
informations systématiques et pratiques soient disponibles.

L'analyse de I'électrocardiogramme (ECG) est bien sir la pierre angulaire de
I'évaluation clinique de ces patients, d’autant qu'une part importante de ces
adultes souffrira d'arythmies.'® En effet, si la gravité des lésions et les résultats
chirurgicaux sont des déterminants majeurs de l'issue chez les nourrissons et les
enfants, a I'age adulte les arythmies, l'insuffisance cardiaque et I'hnypertension
pulmonaire deviennent de plus en plus pregnantes.

En particulier, les arythmies deviennent le motif le plus fréquent d'hospitalisation,
et justifient la majorité des visites aux urgences chez les adultes. Avec
I'insuffisance cardiaque, elles sont la principale cause de décés. L'ensemble du
spectre des arythmies peut étre rencontré chez les adultes atteints de cardiopathie
congénitale, avec souvent coexistance d'arythmies a I'étage auriculaire et
ventriculaire.®

La prise en compte des principaux aspects anatomiques et physiopathologiques
des diverses affections cardiaques congénitales peut éclairer linterprétation de
I'ECG, reflets d'anomalies de l'anatomie cardiaque, de la cicatrisation et du
remodelage cardiaque.

Bien que les cardiopathies congénitales puissent étre diagnostiquées ou
suspectées lors de I'observation électrocardiographique chez des adultes chez qui
le diagnostic n'a pas encore été fait, des marqueurs spécifiques ont également été
identifiés pour optimiser la stratification du risque dans certains syndromes.
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Les principaux aspects électrocardiographiques pouvant étre appréciés par
la compréhension de la physiopathologie sous-jacente seront décrits ci-
dessous. La surveillance périodique est particulierement importante dans cette
population pour démasquer les premiers signes électriqgues d'évolution de la
maladie. En effet, le maintien du rythme sinusal reste généralement I'objectif chez
la plupart des patients adultes atteints de cardiopathie congénitale.*

Au cours des 20 dernieres années, la prise en charge des patients souffrant
d'arythmies a fait des progrés remarquables, alors gu’elle était avant limitée au
traitement médicamenteux, que ce soit grace a l'ablation par cathéter ou a
'appareillage. L'introduction de nouvelles techniques dans la pratique clinique,
telles que les systemes de cartographie 3D, a été particulierement bénéfique pour
cette population. Enfin, les dispositifs permettant le maintien de la compétence
chronotrope et de la conduction auriculoventriculaire, I'amélioration de
I'hnémodynamique par resynchronisation cardiaque et la prévention de la mort
subite sont de plus en plus utilisés. Pour la thérapeutique pharmacologique, les
procédures d'ablation et en matiére d'appareillage, la prise de décision nécessite
une compréhension approfondie de l'anatomie pathologique et de la physio-
pathologie individuelles ; elles nécessitent aussi que des connaissances détaillées
sur I'histoire naturelle et le pronostic a long terme de ces patients.3

La prise charge par lI'assurance maladie des TDR des CCC est généralement
réalisée dans le cadre de la cardiopathie congénitale qui vaut souvent pour une
ALD.

Les arythmies d'origine supraventriculaire sont une cause importante et
croissante de morbidité chez ces patients. Elles nécessitent une prise en charge
spécifique. Le traitement médical a une efficacité limitée et reste associé a des
effets secondaires significatifs. Le traitement anticoagulant est indispensable en
cas de FA et macro-réentrée intra-atriale. Les progrés majeurs de I'ablation par
cathéter apportent de nouvelles données sur leurs mécanismes et permettent de
les traiter en améliorant les symptémes et la qualité de vie. Le mécanisme est le
plus souvent une macroréentrée dépendante de listhme cavo-tricuspidien ou
d’'une large cicatrice. L’efficacité de I'ablation par cathéter est dépendante de la
cardiopathie sous-jacente. Les patients opérés par une chirurgie de Fontan font
partie des cas les plus complexes. Malgré les difficultés liées aux repeéres
anatomiques inhabituels et a des systemes de conduction anormalement
positionnés, la plupart des voies accessoires et des voies lentes peuvent étre
ablatées en toute sécurité et efficacement. En outre, malgré des réecidives aprés
une premiere procédure, des reprises peuvent étre proposées. L'ablation par
cathéter est donc généralement préférée au traitement anti-arythmique a long
terme. Cependant, I'ablation des arythmies supraventriculaires chez ces patients
comporte beaucoup de challenges et de spécificités.
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Elle doit étre réalisée dans des centres spécialisés pour la prises en charge des
cardiopathies congénitales par des équipes multidisciplinaires expérimentées et
equipés des différentes modalités d’imagerie et de cartographie avec différents
types de cathéters disponibles afin de diminuer le risque de complication et
d’améliorer les résultats.!**® L'ablations des troubles du rythme des CCC
présentent de nombreux challenges et doivent étre pris en charge par des
éléctrophysiologistes expérimentés et qualifiés.®

Tableau 1. Types d'arythmies supraventriculaires et incidence relative actuelle
dans les principales cardiopathies congénitales complexes

Type de CCC TRIA VA FA Réentrée intranodale
Tétralogie de Fallot ++ +

Anomalie d'Ebstein ++ +++

D-TGV et switch artériel +++ +

Chirurgie de Fontan avec connexion ++++ + +

atrio-pulmonaire

CCC : cardiopathies congénitales complexes. FA : Fibrillation atriale. D-TGV :
Dextro-transposition des gros vaisseaux corrigée par les techniques de Senning
ou Mustard. TRIA : tachycardie par réentrée intra-atriale®. VA : Voie accessoire
(Tableau 1 d'aprés référence 14).

Alors que l'ablation par cathéter d'une tachycardie réentrante atrio-ventriculaire est
réalisable chez la plupart des patients atteints de CC, les taux de réussite a court
et a long terme sont inférieurs a ceux des procédures similaires effectuées chez
les patients présentant une anatomie cardiaque normale. Le taux de succes en
aigu est d'environ 80 a 85 %, et le risque de récidive est relativement élevé (15 a
20 %). Les taux de complications restent raisonnables (5 %), bien qu'ils soient
environ deux fois plus élevés qu'en l'absence de CC. Il est généralement admis
de proposer ces tentatives d'ablation de ces voies avant toute correction
chirurgicale, car I'acces du cathéter a une zone d'intérét peut devenir difficile aprés
la réparation. Une interruption ultérieure des voies anormales en peropératoire
peut étre proposée en deuxiéme intention cas d'échec.!* Par exemple, une
exploration électrophysiologique et I'interruption de voies accessoires est souvent
proposée chez les patients porteurs d’'une AE avant chirurgie de réparation
tricuspide de type Cone ; une exploration électrophysiologique et I'ablation
d’isthmes impliquées dans la survenue d’'une tachycardie ventriculaire est souvent

@ Contrairement au flutter atrial classique qui se distingue par des ondes « F » en dents de scie a une
fréquence de 300/min, la réentrée intra-atriale du patient opéré se manifeste par une fréquence atriale plus
lente (150-250/min) et une morphologie d’ondes atriales différente, plus petites avec bien souvent un
intervalle isoélectrique entre les ondes atriales. La TRIA peut étre interrompue par cardioversion électrique,
I'entrainement rapide de l'oreillette par une sonde intra-cardiaque, a I'aide d’un stimulateur cardiaque avec
entrainement atrial, ou par l'injection intraveineuse ou la prise d’anti-arythmique. La prévention des
récidives est plus difficile.
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réalisée préalablement a un remplacement valvulaire pulmonaire, particulierement
lorsque ce dernier est réalisé par voie percutanee.

Tableau 2. Estimations approximatives du risque pour diverses CC de
complexité minimale, faible, modérée et sévere.

Complexité | Type de | Prévalence | Arythmies Arythmies Autres
de la CCC la CCC (dans la atriales ventriculaires
population TA | FA | A DNS | BAV | A hroni
des CCC) utre synchronie,
IC
AE 05-15% | ++ | + +++ ++ + + ++
Modérée
TdF 8-10% ++ | ++ |+ ++ + + ++
D-TGV 6-7% +++ |+ |+ +++ +++ | + +++
Sévere
VU 7-10% +++ | ++ | ++ + +++ | ++ +++

Le code va de risque minimum (), risque faible (+), risque modéré (++), a risque

élevé (+++).
AE : anomalie d'Ebstein ; BAV : bloc atrio-ventriculaire ; DNS : dysfonction du
nceud sinusal ; FA : fibrillation atriale ; IC : insuffisance cardiaque ; TA :

tachycardie atriale ; TdF : tétralogie de Fallot ; VU : ventricule unique.
NB : le tableau original inclut d'autres CCC, et le code est en couleurs.
D'aprés référencel®..
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| Controle du rythme chez des adultes ayant une CCC et IART ou une FA I

-|dentifier et traiter les facteurs précipitants

-Envisager une ablation par cathéter

‘ '

CC peu complexe | | CC moyennement complexe | CCtrés complexe |

— T |

-Dysfonction ventriculaire

-Hypertrophie ventriculaire systémique, ou

. _— L . systémique
-Dysfonction ventriculaire systémigue ou sous-pulmonaire ?

ou sous-pulmonaire ?

| Non | | Qui | Non m
-Flécainide -Amiodarone ,

g ™ -Amiodarone
-Prépafénone -Dofélitide o

-Dofélitide

-Sotalol -Sotalol
-Amiodarone
-Dofélitide

Figure 1. Contrdle du rythme chez des adultes ayant une CCC et une
tachycardie par réentrée intra-atriale ou une fibrillation atriale (FA).
D'apres référence’®. NB : le dofétilide n'est pas disponible en France.

Tableau 3. Taux de réinterventions et estimation des prévalences (en %) des
arythmies chez les adultes ayant une CCC

Type de CCC Réinterventions Arythmies  Tachycardies
atriales ventriculaires

Anomalie d'Ebstein 30-50 33-60 >2

Ventricule unique > 25 40 — 60 >5

Tétralogie de Fallot 26 - 50 15-25 10-15

D-TGV avec switch atrial 15-27 26 — 50 7-9

D-TGV avec switch artériel | 12 - 20 <2 1-2

CCC : cardiopathies congénitales complexes. D-TGV : Dextro-transposition des
gros vaisseaux corrigée par les techniques de Senning ou Mustard (commutation
atriale). D'apres référence?®.
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1 Objectif et professionnels impliqués
1.1. Objectif

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est
d’expliciter, pour les professionnels de la santé, la prise en charge optimale
et le parcours de soins d’'un patient ayant une arythmie supraventriculaire ou
ventriculaire dans le contexte d’'une CC complexe (CCC), et parmi elles, plus
spécifiqguement

e une tétralogie de Fallot,

e une transposition des gros vaisseaux (TGV) ou discordance ventriculo-
artérielle traitée par les techniques de Senning ou Mustard,

e une maladie d’Ebstein,

e un ceceur univentriculaire ou « ventricule unique » traité par les techniques
de Fontan.

C’est un outil pragmatique auquel le médecin généraliste ou tout autre médecin
traitant, en concertation avec le médecin spécialiste, peut se référer pour la prise
en charge de la maladie considérée, notamment au moment d’établir le protocole
de soins conjointement avec le médecin-conseil et le patient.

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes
les comorbidités, toutes les particularités thérapeutiques, protocoles de
soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas revendiquer [I'exhaustivité des
conduites de prise en charge possibles ni se substituer a la responsabilité
individuelle du médecin a I'égard de son patient. Ce PNDS reflete
cependant la structure essentielle de prise en charge d’un patient ayant 'une
de ces maladies. Il a été élaboré conformément a la méthode publiée par la HAS
et sera mis a jour en fonction de la validation de données nouvelles.

1.2. Professionnels impliqués

Les patients traités dans I'enfance arrivent maintenant frequemment a I'’age adulte,
avec parfois une perte de suivi lors de la transition enfant/adulte. C’est donc
principalement aux médecins de I'adulte que ce PNDS s’adresse.

Le diagnostic, I'évaluation initiale et la prise en charge du patient sont
multidisciplinaires et sont principalement effectués dans le centre de référence ou
le centre de compétence, ou au sein de toute structure rattachée a I'un de ces
centres (Cf. liste des centres en annexe 2), dans le cadre d’'une hospitalisation
conventionnelle, d’'une hospitalisation de jour et/ou lors de consultations.

Outre le médecin généraliste ou tout autre médecin traitant du patient, les soins
seront réalisés dans des centres experts regroupant les professionnels suivants.*
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e Cardiologue adulte avec certification « congénitaliste ».

e Electrophysiologiste invasif avec expérience « congénitaliste ».

e Spécialiste en imagerie « congénitaliste » (certifié en IRM,
tomodensitométrie, échocardiographie transoesophagienne et
transthoracique dans le domaine cardiovasculaire).

e Cardiologue interventionnel « congeénitaliste ».

e Chirurgien « congénitaliste ».

Medecin anesthésiste-réanimateur avec expérience et expertise

« congeénitaliste ».

Infirmiére spécialisée « congénitaliste ».

Expert en maladies vasculaires pulmonaires « congénitaliste»

Généticien clinigue « congeénitaliste ».

Psychologue.

Travailleur social.

Equipe de soins palliatifs..

Septembre 2021 Page 13 sur 60



PNDS - Cardiopathies congénitales complexes

2.Tétralogie de Fallot
2.1 Généralités
2.1.1. Epidémiologie
L’incidence de la TdF est de I'ordre de 0,4 a 0,8 naissances /1000. On estime la
prévalence d’adultes porteurs d’'une tétralogie de Fallot autour de 45 pour 100 000.

Les populations de TdF peuvent étre réparties en patients syndromiques et
patients non syndromiques (qui représentent la grande majorité). La mortalité des
patients avec TdF réparé est presque deux fois plus élevé que chez les patients
présentant des anomalies simples (communication interatriale et communication
interventriculaire).t

2.1.2. Description
La tétralogie de Fallot (TdF) est la cardiopathie cyanogéne la plus fréquente. Elle
représente 7 a 10 % de toutes les cardiopathies congénitales. Elle est souvent
isolée, mais peut s’inscrire dans de nombreux syndromes!! : trisomie 21,
alcoolisme foetal, délétion 22g11° syndromes vélo-cardio-facial, de Goldenhar,?
d’Alagille,® de Noonan,’ de Williams,? de Klippel Feil," etc.

Elle est définie sur le plan embryologique par une déviation antérieure de la partie
supérieure du septum inter-ventriculaire (septum conal ou infundibulaire), proche
de l'origine des gros vaisseaux et en particulier de l'aorte.

Cette anomalie entraine a elle seule les quatre caractéristiques de la
malformation :

b Syndrome de délétion 22q11.2 : anomalie chromosomique congénitale, caractérisée le plus souvent par
des malformations cardiaques et palatines, une dysmorphie faciale, un retard du développement et une
immunodéficience.

¢ Syndrome d'hypertélorisme-hypospadias-polysyndactylie ou syndrome de Naguib-Richieri-Costa

¢ Le syndrome de Goldenhar ou dysplasie oculo-auriculo-vertébrale est un ensemble de malformations
touchant essentiellement I'appareil auditif, I'appareil oculaire et le squelette, parfois associées a un retard
mental. Une cardiopathie congénitale ou malposition cardiaque avec agénésie ou hypoplasie pulmonaire
peut s'y associer, entre autres.

¢ Cholestase chronique liée a une paucité des voies biliaires intrahépatiques, une sténose des artéres
pulmonaires périphériques, des anomalies vertébrales, un faciés caractéristique, un embryotoxon (anneau
blanc rétrocornéen) postérieur, des anomalies du segment antérieur, une rétinopathie pigmentaire et une
dysplasie rénale.

f Neurofibromatose type 1.

¢ Le syndrome de Williams ou syndrome de Williams-Beuren est une maladie génétique rare caractérisée
par une anomalie du développement qui associe malformation cardiaque (sténose aortique supravalvulaire
le plus souvent) dans 75 % des cas, retard psychomoteur, dysmorphie du visage évocatrice, profil cognitif
et comportemental spécifique.

h Défaut de segmentation des somites cervicaux résultant en une fusion congénitale de vertebres
cervicales. Il est volontiers associé a une implantation postérieure basse des cheveux, un cou court et une
amplitude limitée des mouvements du cou. Des malformations thoraciques et lombaires sont souvent
associées. Aujourd'hui, n'importe quelle fusion congénitale d'au moins deux vertébres est considérée
comme une manifestation du syndrome de Klippel-Feil.
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e obstacle de la voie d’éjection du ventricule droit (VD) de nature musculaire
associée parfois a un obstacle valvulaire ou sur les branches
pulmonaires ;

e CIV par mal alignement ;

e dextroposition de I'aorte avec l'orifice aortique « a cheval » sur la CIV ;

e hypertrophie du VD.

La malformation est responsable d’un shunt droite-gauche intracardiaque au
travers de la CIV entrainant une cyanose.

Dans la forme habituelle, sans autres anomalies associées, la réparation
chirurgicale actuelle peut étre réalisée au cours de la premiere année de vie,
parfois apres un premier shunt systémico-pulmonaire palliatif (anastomose de
Blalock-Taussig, généralement entre le tronc artériel brachiocéphalique (TABC) et
I'artere pulmonaire).

Les corrections chirurgicales prédisposent les patients au développement tardif
d'arythmies et les surexposent au risque de mort cardiaque subite. Les
apparences de I'ECG dans la TdF apres réparation chirurgicale reflétent des
changements immédiats aprés la chirurgie et des changements ultérieurs
associés a une dilatation et un dysfonctionnement progressifs du VD, notamment
du fait d’'une fréquente insuffisance pulmonaire apres la cure chirurgicale initiale.

Fallot apiés la chirurgle i

i Fallot avant Ia chirurgle
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Figure 2. Tétralogie de Fallot avant aprés chirurgie

Septembre 2021 Page 15 sur 60



PNDS - Cardiopathies congénitales complexes

2.2 Caractéristigues de I'ECG

Dés la naissance et jusqu'a la chirurgie réparatrice, I'ECG retrouve
traditionnellement :

- une hypertrophie auriculaire droite (retrouvée dans environ 50 % des cas) ; les
ondes P sont généralement de durée et de direction normales ; lI'onde P est
généralement positive en DI mais peut étre diphasique voire négative ;

- une HVD d'adaptation ; la durée du QRS est généralement normale ; lI'axe du
QRS est habituellement droit entre 100 et 150°, mais peut également étre
hyperdroit ou normal ; la morphologie la plus fréquente en V1 est un aspect Rs ;

- I'association entre HVD et absence d'onde R terminale en aVR est en faveur
d'une hypoplasie marquée de la chambre de chasse VD ;

- la repolarisation ventriculaire est le plus souvent peu altérée ; I'onde T est positive
en V1 dans la moitié des cas ; elle est le plus souvent positive en V2.

O mumfaV fa 0.5 He' + 40 Hz W[ HETES 32482

Figure 3. ECG d'un patient atteint d'une TdF avant chirurgie

Aprés chirurgie réparatrice, la présence d'un BBD sur 'ECG est tres fréquente.
L'importance pronostique de la présence d'un QRS large a été démontrée avec
une corrélation élevee entre durée du QRS et risque de trouble du rythme
ventriculaire. Le versant hémodynamique délétere de cette anomalie électrique
pourrait également étre préedominant sur I'évolution clinique au long cours de ces
patients. En effet, l'insuffisance cardiaque droite que certains patient développent
est d'origine multifactorielle et provient de l'effet combiné d'une surcharge
barométrique, d'une surcharge volumétrique et de Iésions myocardiques apparues
durant ou apres la chirurgie.
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Figure 4. ECG d'un patient opéré d'une TdF a I'age de 15 ans

Il existe probablement une relation entre dysfonction électriqgue et dysfonction
mécanique ainsi qu'un lien ténu entre remodelage, complications rythmiques et
asynchronisme électromécanique. La dysfonction contractile et le remodelage
pourraient étre majorés par l'existence d'un asynchronisme de contraction
mécanique qui constitue donc une cible thérapeutique.

2.3 Arythmies supra-ventriculaires

Un rythme sinusal est la regle. Alors que la prévalence des tachyarythmies atriales
augmente avec le temps, des données récentes suggerent une prévalence pouvant
atteindre 40 % a l'age de 45 ans. La tachycardie atriale réentrante,’ principalement
du coété droit, est l'arythmie la plus courante, bien que la fréquence de la FA
augmente avec le vieillissement de la population. La prévalence de cette derniére
survient plus précocement que dans la population générale, augmentant
significativement a partir de 45 ans ; elle devient la plus fréquente des arythmies
atriales a partir de 55 ans.'’

2.4  Arythmies ventriculaires

Les arythmies ventriculaires sont observées tardivement dans environ 12 a 14 %
des cas, d'autant plus que les QRS sont larges (> 180 ms) et peuvent étre
responsables de mort subite.!®

i Flutter « typique » naissant dans l'oreillette droite, dont le circuit passe obligatoirement a travers l'isthme
cavo-tricuspidien, par opposition au flutter « atypique », arythmie par macro-réentrée dans les oreillettes
droite ou gauche et dont le circuit ne traverse pas listhme cavo-tricuspidien ; ces derniers sont
essentiellement des flutters cicatriciels, droits ou gauches (appelés aussi tachycardies incisionnelles) et
gauches (non cicatriciels).
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e La repolarisation

Des anomalies de repolarisation avec des modifications diffuses des ondes ST et
T sont frequemment observées. Une dispersion accrue de lintervalle QT ou
d'autres intervalles de repolarisation ont été rapportés et refletent un substrat
potentiellement arythmogene attribuable a un malalignement des fibres
myocardiques. Cela contribue au développement d'arythmies ventriculaires
déclenchées par une hétérogénéité accrue de la repolarisation du myocarde : on
rencontre une TV dans 12 % des cas'? (entre 3 % et 14 %2°),

e Pronostic et risque

Le principal facteur de risque ECG d'arythmie ventriculaire chez I'adulte avec TdF
opérée est I'existence d’'un QRS prolongé, et en particulier une durée du QRS de
180 ms ou plus. La durée de QRS et la dispersion de lintervalle QT sont prédictifs
de TV et de mort subite d’origine cardiaque.'® En outre, la fragmentation du QRS
(Figure 5) a été associée a une augmentation des chocs appropriés chez des
patients TdF porteurs de DAI.*®

L'évolution du QRS dans le temps est également d'un intérét particulier, car son
élargissement progressif a été associé a un risque accru de mort subite cardiaque
et de dysfonction ventriculaire droite. Cependant, la stratification du risque reste
complexe dans la TdF, et d'autres marqueurs, tels qu’'une TV non soutenue et
certains parametres non ECG doivent étre pris en compte dans l'identification des
patients a risque, de méme que la présence de TV inductibles lors des tests
électrophysiologiques. Les TV sont la cause principale de mort subite du patient
adulte porteur d’'une TdF opérée.?° Dans I'ensemble, la fréquence rapportée de
mort cardiaque subite est de 1 % a 3,5 % dans les études rétrospectives.!!

2.5 Traitements
2.5.1 Médicamenteux

Le traitement médical anti-arythmique n’est pas le traitement de premiére intention
et ne doit étre discuté qu’aprés échec des autres stratégies thérapeutiques et
apres discussion avec le centre de référence.

2.5.2 Non médicamenteux
e Cardioversion électrique

Une cardioversion électrique réalisée dans le cadre de l'urgence ou de fagon
programmée pour permettre un retour en rythme sinusal, lorsque I'arythmie est
mal tolérée, sans qu’un recours rapide a une ablation ne soit possible et qu’une
efficacité rapide ne soit attendue de l'administration de traitements anti-
arythmiques. La cardioversion électrique doit étre précédée systématiquement
d’'une échographie transcesophagienne pour éliminer la présence d’'un thrombus
intra cavitaire et méme si le patient est déja sous traitement anticoagulant. Elle
doit étre réalisée avec un encadrement anesthésique spécialisé.
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e Ablation

Le traitement des tachycardies par réentrée intra-atriale de la TDF a un des taux
de succes immédiat le plus élevé (prés de 90 %).* Les modalités de I'ablation de
FA restent encore a définir plus précisément.

Pour limiter le risque d'arythmie ventriculaire monomorphe, il peut étre proposé
une ablation curative ou préventive par radiofréequence d'un ou de plusieurs
isthmes crée par la cure chirurgicale. Ces isthmes, situés au sein du ventricule
droit, sont localisés autour du patch de CIV, entre I'anneau pulmonaire et I'anneau
tricuspide. lls peuvent étre ciblés lorsque leur implication dans la survenue d'une
TV est démontrée, que cette derniére soit spontanée ou déclenchée durant une
exploration électrophysiologique..?*

e Défibrillateur automatique implantable

La mise en place d'un défibrillateur automatique implantable (DAI) s'impose en
prévention primaire dans les populations de Fallot jugées a risque.?! Les
indications doivent étre discutées avec les centres experts M3C.

Compte tenu de la fréquence des tachyarythmies ventriculaires chez les adultes
atteints de TDF, une étude électrophysiologique peut étre justifiée pour mieux
évaluer le besoin d'implantation d’un défibrillateur.®

L’implantation d’'un DAI en prévention primaire est raisonnable chez certains adultes
présentant une TdF et de multiples facteurs de risque de mort cardiaque subite,
tels qu'un dysfonctionnement systolique ou diastolique du ventricule gauche, une
TV non soutenue, une durée du QRS >180 ms, un ventricule droit cicatriciel
et présentant une dilatation et une dysfonction systolique ou une TV soutenue
inductible a I'étude électrophysiologique (Recommandation de classe lla /, niveau
de preuve B ¥).19 Une évaluation au cas par cas de la relation bénéfice-risque par
une équipe experte est recommandée.??

Un défibrillateur automatique implantable doit étre mis en place en prévention
secondaire chez des patients ayant souffert de mort subite cardiaque (patients avec
arrét cardiaque ou TV soutenue) (recommandation de classe | niveau de preuve
CI)_ll

i Circonstances pour lesquelles il existe des preuves contradictoires et / ou une divergence d'opinions sur I'utilité /
I'efficacité d'une procédure ou d'un traitement. Le poids des preuves / opinions est en faveur de I'utilité / efficacité.
k Données dérivées d'un seul essai randomisé ou d'études non randomisées.
' Preuve et / ou accord général qu'un traitement ou une procédure donné est bénéfique, utile, efficace. Consensus
d'opinion des experts et / ou petites études, études rétrospectives, registres.
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Figure 5. Bloc de branche droit avec (A) et sans (B) fragmentation QRS

Chez les patients présentant un BBD, la fragmentation du QRS a été définie
comme = 3 ondes R / encoches (fleches) dans le complexe R/ S dans = 2
dérivations contigués.

e Ablation peropératoire

Un geste dirigé sur le substrat de Il'arythmie (par exemple, cryothérapie
peropératoire) pourrait étre nécessaire pour prevenir les arythmies en
postopératoire de remplacement de la valve pulmonaire 3

De méme, une ablation préventive des isthmes potentiellement
impliqués dans la survenue de TV peut étre réalisée par cathéter, en cas de SVP positive
préopératoire d’'un remplacement de la valve pulmonaire. Cette approche est en cours
d’évaluation.
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3 Maladie ou anomalie d’Ebstein
3.1 Geénéralités

3.1.1 Epidémiologie

Elle représente moins de 1 % de toutes les cardiopathies congénitales, mais des
formes bénignes peuvent étre méconnues.

3.1.2 Description

La maladie d'Ebstein (ME) est caractérisée par une valve tricuspide malformée et
déplacée vers l'apex du ventricule droit. Une partie du VD est dite «atrialisée »
(c'est-a-dire fonctionnellement intégrée dans l'oreillette droite). La résultante est
une régurgitation tricuspide de gravité variable, fonction du degré de déplacement
et de I'état fonctionnel des feuillets et de la continence de la valve tricuspide. Un
shunt a I'étage atriale , foramen ovale perméable, est présent chez plus de 80 %
des patients. En outre, il existe une interaction indésirable ventricule droit-
ventricule gauche, qui avec le temps conduit & une dégradation de la fonction
ventriculaire. Lorsque cela est possible, une réparation chirurgicale ou un
remplacement valvulaire doit étre envisagé. Différentes techniques de
valvuloplastie tricuspidienne impliquant diverses modifications techniques de
plicature ou de résection du ventricule atrialisé ont été proposées.

La mortalité opératoire était auparavant élevée (plus de 25 %), mais elle est
maintenant de moins de 6 % dans des centres spécialisés. Plus de 90 % des
patients opérés par un chirurgien expérimenté survivent plus de 10 ans, beaucoup
en classe fonctionnelle | ou Il. Les déces tardifs sont probablement dus a des
arythmies. Dans une grande série, la survie sans réopération tardive était de 86 %,
74 %, 62 % et 46 %, respectivemen a 5, 10, 15 et 20 ans.*!

[ rant chirugle ] [ i a chirugle de plastie ]
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Figure 6. Maladie d'Ebstein avant et apres correction
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3.2 Caractéristique ECG

Certains signes électrocardiographiques sont caractéristiques. La ME est la
cardiopathie congénitale ou I'hypertrophie atriale droite (HAD) peut étre la plus
marquée. On retrouve le plus souvent une HAD avec des ondes P géantes. On
retrouve également un allongement de la durée de I'onde P, et l'intervalle PR est
freguemment allongé. La raison principale en est l'allongement de la conduction
intra-auriculaire droite. L'autre signe caractéristique est la présence dun bloc de
branche droit (BBD) complet ou incomplet attribué a une compression de la
branche droite par la dilatation considérable de I'oreillette droite. Son aspect est
souvent particulier, avec un QRS peu volté, polyphasique et crocheté dans les
dérivations précordiales droites (aspect en M ou en W) sans signes d'HVD.

La ME est la cardiopathie congénitale ou I'observation d'une voie accessoire est
la plus fréquente puisqu'estimée entre 10 et 40 % (versus moins de 0,1% dans la
population générale).

L'immense majorité de ces voies accessoires sont situées a droite et
principalement au niveau de la partie postéro-septale ou postéro-latérale de
I'anneau tricuspidien. Le diagnostic est parfois difficile a faire sur I'ECG. En effet,
un retard de conduction intra-atrial majeur est fréquent, entrainant un temps
allongé entre nceud sinusal et partie auriculaire de la voie accessoire. Ces voies
accessoires sont souvent longues et présentent des vitesses de conduction lentes.
Il en résulte un PR plus long que pour une voie accessoire traditionnelle et un
complexe QRS peu pré-excité. Ce n'est pas le cas chez tous les patients. En effet,
chez certains lI'espace PR est trés court et la pré-excitation facilement visualisable.
De surcroit, de nombreux patients présentent plusieurs voies accessoires, ce qui
rend la localisation sur 'ECG difficile.

Il est possible cependant de mettre en évidence certaines caractéristiques ECG.
La pré-excitation supprime l'aspect de BBD avec, en général, déviation axiale
gauche du QRS dans le plan frontal et morphologie QS ou rS en V1. L'absence
d'un BBD sur 'ECG de surface doit donc suggérer la présence d'une voie
accessoire. De méme, la réapparition d'un aspect de BBD apreés ablation suggere
I'efficacité de la procédure.

3.3 Arythmies supra-ventriculaires

Alors que la plupart des patients atteints de ME sont en rythme sinusal, les
arythmies atriales sont frequentes. Il s’agit le plus souvent de réentrée intra-atriale
dues a la dilatation de l'oreillette droite, a la fibrose associée et au cicatrices
chirurgicales.

Les tachyarythmies supraventriculaires sont le mode de présentation le plus
courant chez les adolescents et les adultes. |l s’agit souvent de tachycardies
auriculo-ventriculaires réentrantes.!! Des rythmes atriaux ectopiques sont
possibles.®

Septembre 2021 Page 22 sur 60



PNDS - Cardiopathies congénitales complexes

La prévalence des voies accessoires chez les patients atteints de ME est
beaucoup plus élevée que dans les autres CC. Environ 25 % des patients atteints
ont une voie accessoire avec une conduction antérograde manifeste a 'ECG, et
ilIs ont méme tendance a en avoir plusieurs (jusqu'a 50 % des cas). Les voies de
conduction accessoire sont généralement localisées a droite, l1a ou le feuillet
valvulaire tricuspide est accolé. Leurs ablation est difficile en raison de la dilatation
des cavités droites et de la modifications de reperes anatomiques, avec un
décalage entre I'anneau tricuspide fonctionnel et I'anneau anatomique.*

3.4 Arythmies ventriculaires

Les arythmies atriales et I'élargissement ou la fragmentation du QRS ont été
associés a des événements arythmiques ventriculaires dans la ME. En outre, une
mort cardiaque subite peut survenir en raison de la conduction rapide de la
fibrillation atriale (FA) ou du flutter vers les ventricules via une voie accessoire.

3.5 Traitements
3.5.1. Traitements médicamenteux

Le traitement médical anti-arythmique n’est pas le traitement de premiére
intention ; il ne doit étre discuté qu’aprés échec des autres stratégies
thérapeutiques et aprés discussion avec le centre de référence ou de compétence.

3.5.2. Traitements non médicamenteux (protheses implantables, ablation
endocavitaire, chirurgie)

L'ablation par cathéter est généralement difficile, avec un taux de réussite estimé
a environ 75 % dans les centres expérimentés. Des gaines longues déflectables
sont souvent nécessaires.. L'utilisation d'imagerie de coupe, d'outils de navigation
tridimensionnels, ou d'un guidage échocardiographique intracardiaque est utile.
Dans la ME, 'ablation par cathéter comporte un risque accru de Iésion coronaire
en raison de la mince partie atrialisée du VD adjacente au sillon auriculo-
ventriculaire.

Une exploration éléctrophysiologique doit étre proposé avant la prise ne charge
chirurgicale. En effet, selon la technique chirurgicale et I'annuloplastie tricuspide
associée, la ou les voies de conductions peuvent ne plus étre accessibles par voie
endocavitaires aprés la réparation. Une ablation par cathéter des voies
accessoires a haut risque ou multiples doit étre réalisée. En cas d'échec d'ablation
avec chirurgie programmée, une ablation peropératoire doit étre proposée.
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4. Transposition des gros vaisseaux (TGV) traitée par les

techniques de Senning ou Mustard
4.1 Geéneéralités

4.1.1 Epidémiologie

La TGV est la malformation cardiaque congénitale cyanogene la plus fréquente
chez le nouveau-né, avant la TdF. Sa cause est inconnue et sa pathogenéese est
controversée. L'occurrence familiale existe mais est tres rare.'! Elle représente 5
a 7 % des cardiopathies congénitales. Son incidence est estimée entre 20 et 30
pour 100 000 naissances, soit 150 a 220 nouveaux cas en France chaque année
(sur 783 500 naissances répertoriées par I'INSEE en 2007). Elle touche 2 a 3 fois
plus souvent les gargons que les filles. L'association a des anomalies extra-
cardiaques est rare (moins de 10 % des cas), il n'y a donc pas d'indication formelle
a la réalisation d'une amniocentese. La croissance et le développement du feetus
ne sont habituellement pas perturbés, et 'accouchement peut généralement se
dérouler normalement, par voie basse.

4.1.2 Description

La TGV, dite transposition complete, ou dextro-TGV (D-TGV), ou discordance
ventriculo-artérielle dans la nomenclature actuelle, est caractérisée par une
malposition des vaisseaux de la base du cceur telle que, a linverse du cceur
normal, l'aorte est issue du ventricule droit et l'artéere pulmonaire du ventricule
gauche (Cf. Figure 5).

oo ) P czvoee, 0

Figure 7. Transposition des gros vaisseaux avant et apres correction
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C'est une des malformations cardiaques qui a le plus bénéficié du diagnostic
prénatal par échographie fcetale (le plus souvent a 22 semaines d'aménorrhée,
parfois des 12-14 semaines d'aménorrhée), celui-ci permettant d'organiser au
mieux la prise en charge dés la naissance de cette véritable urgence néonatale.

La prise en charge immédiate de la TGV dans la petite enfance implique la
préservation du canal artériel ouvert ou la création d'une communication
interatriale par septostomie atriale a ballonnet (manceuvre de Rashkind™) pour
maintenir ou créer une communication entre les deux circulations normalement
séparées.

Aujourd’hui, une opération de détransposition a I'étage artériel” est réalisée avec
d'excellents résultats au cours des premiers jours de la vie, en connectant l'aorte
au VG et le tronc pulmonaire au VD, avec réimplantation des artéres coronaires :
c’est le switch artériel. La mortalité hospitaliére est actuellement inférieure a 1 %
pour les équipes pratiquant cette intervention couramment. Avant le milieu des
années 1980, cette réparation anatomigue n'était pas possible ; on réalisait un
cloisonnement intra-auriculaire, sorte de jambage de pantalon® pour diriger le sang
veineux systémique dans le VG a travers la valve mitrale et le sang veineux
pulmonaire dans le VD a travers la valve tricuspide : c’est le switch atrial.P.

L'opération de Senning qui réalise ce cloisonnement avec les propres tissus du
patient a été introduite en 1959, et c’est en 1963 que Mustard a proposé une
technique alternative utilisant un patch péricardique. Si ce type de chirurgie
permettait de rétablir une circulation physiologique, il maintenait cependant le VD
en position systémique sous l'aorte, avec un risque important de défaillance de ce
VD systémique a long terme, non adapté au régime de pressions auquel il est
alors soumis. Si ces techniques de réparation des TGV a l'étage atrial sont
aujourd’hui abandonnées depuis prés de 20 ans, une partie importante des adultes
suivis aujourd’hui pour une TGV et opérés dans I'enfance ont pu bénéficier de ce
type de réparations (Senning ou Mustard) et présentent des caractéristigues ECG
et des complication rythmiques spécifiques.?

m Une sonde a ballonnet est poussée dans l'oreillette gauche par le foramen ovale perméable. Le ballonnet
est gonflé puis, retiré brusquement dans l'oreillette droite, afin d'élargir I'ouverture dans le septum atriale.
La procédure améliore immédiatement la saturation artérielle systémique en oxygene.

" En anglais, arterial switch operation

° En anglais, intra-atrial baffle

P En anglais, atrial switch

9 Pour plus d'informations sur la TGV, Cf. :

PNDS 2008 Cardiopathies congénitales complexes. Transposition simple des gros vaisseaux.
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2008-10/guide pnds tgv 2008-10-07 11-31-38 924.pdf
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4.2 Caractéristique ECG

Compte tenu I'importance du remaniement et des cicatrices atriales, la dysfonction
sinusale est fréquente chez ses patients, et un rythme atrial bas ou un rythme
jonctionnel sont souvent observés. A 'ECG, I'onde P est généralement large et
plate. La fonction du nceud AV est préservée la plupart du temps chez les patients
sans autre cardiopathie congénitale coexistante, un retard de conduction intra-
atriale peut cependant entrainer un intervalle PR prolongé. Un BAV est également
possible en cas de CIV ou de chirurgie valvulaire tricuspide.1°

Puisque le VD reste le ventricule systémique aprés switch atrial, une hypertrophie
du VD, une déviation axiale droite et un de BBD sont habituellement observés a
'ECG. La surcharge du VD est caractérisée par un voltage élevé dans les
dérivations précordiales droites et une transition tardive du complexe QRS aprés
V3. Le VG en position sous-pulmonaire reste peu développé, se traduisant par des
ondes R de petite taille et des ondes S profondes dans les dérivations précordiales
gauches.??

4.3 Arythmies supra-ventriculaires

L’importance des cicatrices chirurgicales atriales favorisent le développement des
arythmies atriales qui s’organisent le plus souvent autour des zones cicatricielles.
Vingt ans apres la chirurgie, 25 % des patients présentent des arythmies atriales
par réentrée de type flutter.?* Chez ces patients, les arythmies atriales peuvent
rapidement étre mal tolérées, en lien avec I'accélération de la FC, la perte du
synchronisme AV, la trés mauvaise compliance des chenaux auriculaires et la
dysfonction du VD systémique qu’elle va accélérer : une prise en charge précoce
et aggressive s'impose.

La survenue d’arythmies atriales est d’ailleurs souvent un tournant dans I'évolution
de la maladie, c’est pourquoi il est essentiel de se « battre » pour restaurer un
rythme sinusal chez ces patients. La FA est moins fréquente que les arythmies
atriales réentrantes chez ces patients. Le risque de développer des thrombi
atriaux droits ou gauches est par contre élévé. La stratification du risque chez les
patients congénitaux avec cardiopathies congénitales complexes est par contre
difficile a gradué d'auatnt que le calcul du CHA2DS2-VASc n'est pas adapté a
cette population.'® Une anticoagulation large est nécessaire (Cf. Annexe 4).

Les arythmies atriales peuvent aussi étre associees a un risque de mort subite via
une conduction en 1:1 chez ces patients chez qui la conduction nodale auriculo-
ventriculaire reste normale. Cette réponse ventriculaire rapide aux arythmies
supraventriculaires conduites en 1/1 peut ainsi entrainer une détérioration
cliniguement significative et compromettre 'hémodynamique voire déclencher des
arythmies ventriculaires.
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Chez les patients désormais opérés avec un switch artériel, la survenue
d’arythmies atriales est beaucoup plus rare, en I'absence de cicatrice dans les
oreillettes.

Dans lensemble, avec un suivi moyen de 35 ans, des arythmies
supraventriculaires sont rencontrées chez 28 % des patients opérés par la
procédure de Mustard.

4.4  Arythmies ventriculaires

Les arythmies ventriculaires semblent peu fréquentes : au cours d’'un suivi moyen
de 35 ans, des arythmies ventriculaires étaient rapportées chez 6 % des patients
apres chirurgie de Mustard.?® En I'absence de cicatrice ventriculaire post-chirurgie
(notamment dans les formes simples sans CIV associée), les arythmies
ventriculaires surviennent le plus souvent en cas de dysfonctionnement sévere du
VD avec remaniement diffus ; elles peuvent aussi étre favorisées par des
arythmies supraventriculaires rapides, comme déja discuté. Des facteurs de
risques tels que la dysfonction du VD systémique, des QRS larges >140ms, la
notion de troubles du rythme supraventriculaire ou de syncope ont été identifiés
dans des petites séries rétrospective monocentriques.?%2’

45 Traitements
45.1. Traitements médicamenteux

Le traitement médical anti-arythmique ne doit, l1a encore, étre discuté qu'apres
avoir envisagé I'ensemble des stratégies thérapeutiques, apres échec de celles-ci
et aprés discussion avec les centres de référence ou de compétence, d'autant
gu'un certain degré de dysfonction sinusale rend I'utilisation des anti-arythmiques
difficile. Le traitement anticoagulant reste indispensable en cas de tachycardie a
I'étage atrial.

4.5.2. Traitements non médicamenteux (prothéses implantables,
ablation endocavitaire, chirurgie)

e Stimulation/défibrillation
Devant la fréquence des dysfonctions sinusales et les BAV parfois observés,
environ un quart des patients sont implantés d’un stimulateur cardiaque a I'age de
25 ans.?® Chez les patients avec dysfonction ventriculaire systémique sévére
symptomatique et QRS larges (ou stimulation ventriculaire pour BAV), les
indications de resynchronisation cardiaque sont encore mal définies, le niveau de
preuve étant tres faible, et la sonde qui stimule le VD systémique doit étre
implantée en épicardique le plus souvent. Parmi les complications potentielles a
long-terme des sondes endocavitaires, il faut noter les possibles sténoses
vasculaires, notamment en regard des sondes de stimulation ou défibrillation dans
le chenal cave supérieur. En cas de syndrome cave supérieur, ou si une nouvelle
sonde endovasculaire doit étre ajoutée, il est essentiel d’extraire les sondes avant
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de réaliser un geste d’angioplastie (stent) du chenal et ensuite implanter les
nouvelles sondes.?® En effet, la mise en place d’un stent sans extraction des
sondes pourrait empecher une future extraction, notamment en cas d’infection sur
sondes.ll existe un risque cardio-embolique en cas de shunt résiduel en présence
de sondes endocardiaque.10

Concernant la prévention du risque de mort subite, I'implantation d’un
défibrillateur est recommandée en prévention secondaire chez les patients
avec TV soutenue ou arrét cardiaque récupéré (recommandations de classe 1).13

Les indications d’implantation en prévention primaire restent mal établies, mais un
défibrillateur peut étre discuté chez les patients avec dysfonction sévere du VD
systémique associée a d’autres facteurs de risque comme la présence de TVNS,
des QRS = 140 ms, ou une fuite sévére de la valve AV systémique (tricuspide)
(recommandations de classe Ilb). Pour stratifier le risque rythmique, la stimulation
ventriculaire programmée n’a pas démontré de valeur prédictive chez les patients
avec TGV et switch atrial.2°

e Ablation

L’ablation par cathéter est le traitement de premiere intention des arythmies
atriales chez ces patients. Si les circuits des arythmies réentrantes peuvent étre
variés en fonction des cicatrices atriales, le mécanisme le plus fréquent reste le
flutter péritricuspide.®' Cependant, I'isthme cavotricuspide est séparé en deux par
le montage chirurgical aprés le switch atrial, I'ablation est donc le plus souvent
nécessaire dans les deux oreillettes pour réaliser une ligne d’ablation compléte
entre I'anneau tricuspide et la veine cave inférieure.

Deux approches sont alors possibles : une ponction transbaffle ou un abord
rétrograde aortique. La ponction transbaffle est 'approche la plus utilisée, et peut
étre réalisée de facon sécuritaire dans des centres de référence avec une
expérience de ces cas complexes. Les systemes de cartographie 3D permettent
de réaliser ce type d’approche en limitant les risques de complication (tamponnade
notamment) et les doses de fluoroscopie utilisées. L'approche rétrograde via
l'aorte peut également étre utilisée mais la manipulation du cathéter est plus
complexe. Cette approche est donc principalement utilisée dans les centres qui
disposent du guidage robotique magnétique. Concernant la FA, les résultats apres
ablation chez les patients avec TGV et switch atrial n'ont pas été spécifiquement
étudiés et le substrat a cibler (en dehors de I'isolation des veines pulmonaires qui
est systématiquement réalisée) reste a déterminer.

Si le taux de succeés aigu s’est grandement amélioré, aprés ablation, les récidives
d’arythmies atriales restent relativement fréquentes a long-terme et semblent plus
fréquentes aprés opération de Senning qu'aprés opération de Mustard.3!
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L’ablation par cathéter est aussi un traitement de choix chez les patients
avec tachycardies jonctionnelles (sur voie accessoire ou par réentrée intra-
nodale). La complexité de 'anatomie impose de réaliser ces procédures dans des
centres experts, notamment pour limiter le risque de complications dont les
conséquences peuvent étre majeures chez ces patients (risque de BAV et donc
de stimulation cardiaque définitive dans les ablations de réentrée intranodale par
exemple).3?

Si les expériences publiées d’ablation a I'étage ventriculaire restent limitées,
I’ablation doit aussi étre envisagée chez les patients avec arythmies
ventriculaires récidivantes, aprées discussion avec le centre de référence.
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5. Ventricule unique avec technique de Fontan (exemple de
I’atrésie tricuspide)
5.1 Geénéralités
5.1.1. Epidémiologie

L'ensemble des cceurs univentriculaires représentent environ 10 % des
malformations cardiaques congénitales®® et 5,5 % des cardiopathies congénitales
foetales dans le registre francais EPICARD.3* Le diagnostic prénatal est réalisé
dans 92,5 % des cas, avec une décision d’interruption médicale de grossesse
dans 70 % des cas. Au final, le cceur univentriculaire représente 2 % des
naissances vivantes parmi les 0,8 % de nouveau-nés naissant avec une
cardiopathie congénitale.3®

5.1.2. Description

Le terme de coeur univentriculaire est appliqué a des cardiopathies
anatomiquement trés différentes mais dont la fonction ventriculaire n’est assurée
que par un seul ventricule. On peut isoler 3 types de cardiopathies
univentriculaires : celles ou il n’existe qu’un seul ventricule (c'est-a-dire recevant
soit une valve auriculo-ventriculaire unigue ou les 2 valves auriculo-ventriculaires
(double-entrée), celles ou I'un des 2 ventricules est hypoplasique, et enfin celles
ou il existe une communication interventriculaire d’'une telle taille qu’il n'existe
fonctionnellement qu’une seule cavité.

Les principales cardiopathies univentriculaires sont : [I'’hypoplasie du coeur
gauche, I'atrésie mitrale, I'atrésie tricuspide, les ventricules uniques (VU) a double
entrée et les hétérotaxies

La prise en charge est assez stéréotypée et dépend de la présence ou non d’un
obstacle pulmonaire et/ou aortique, d'une communication interauriculaire, d’'une
hypoplasie de l'aorte et de cardiopathies associées. De maniére générale, la
correction anatomique de ces malformations, ou correction a deux ventricules,
n'‘est pas possible, mais des interventions chirurgicales palliatives permettent la
séparation de la circulation pulmonaire et systémique et une survie a long terme.
C’est ce que 'on nomme encore couramment « l'intervention » ou programme de
Fontan, méme si aujourd’hui I'intervention proposée par le Pr Francis Fontan en
1968 n’est plus pratiquée .

L’ensemble de ces éléments de suivi et de prise en charge sont traités dans le
PNDS spécifique sur le ventricule unique.

Dans ce chapitre, nous nous intéresserons spécifiquement aux troubles du rythme
que I'on peut rencontrer avec les montages chirurgicaux de Fontan, qu’il s’agisse
de la correction historique atrioventriculaire décrite par le Pr Fontan ou, plus
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récemment, des dérivations cavopulmonaires totales, qu’elles soient intra- ou
extracardiaques par interposition d’un tube.

Pour synthétiser, I'opération de Fontan a été introduite en 1968 pour traiter d’abord
les patients avec une atrésie tricuspide puis, au fur et a mesure des évolutions de
cette technique, 'ensemble des patients présentant une malformation cardiaque
caractérisée par un seul ventricule fonctionnel pour lesquels une réparation a deux
ventricues était impossible.1!

La procédure classique de Fontan impliquait une anastomose entre I'appendice
auriculaire droit et I'artére pulmonaire principale ; elle était realisée entre I'age de
1 et 4 ans, et entrainait donc la séparation de la circulation pulmonaire et
systémique. Avec le temps, la survenue d’une dilatation majeure de l'oreillette
droite a l'origine d’arythmies et de complications thrombotiques est inévitable.
L’évolution a plus long terme se fait vers la défaillance systémique et
multiviscérale. La survenue des troubles du rythme est, la encore, un des tournant
de I'évolution de ces patients.

L'approche de Fontan modifiée implique désormais une premiere anastomose
entre la veine cave supérieure et l'artére pulmonaire (AP) droite (anastomose de
Glenn ou dérivation cavo-pulmonaire partielle [DCPP]) puis, dans un second
temps, la réalisation soit d’'un tunnel latéral intracardiaque (auriculaire), soit -
comme cela est pratigué maintenant le plus couramment - un tube extracardiaque
reliant la veine cave inférieure a I'AP - pour compléter ainsi la DCPP en dérivation
cavopulmonaire totale (DCPT). Ces deux étapes, DCPP et DCPT, sont souvent
précédées d’'une étape palliative en période néonatale, qui peut étre un cerclage
du tronc de 'AP en cas de malformation avec hyperdébit pulmonaire, ou d’une
anastomose systémico-pulmonaire (Blalock) en cas d’hypodébit pumonaire.

Une sélection stricte des patients et des critéres hémodynamiques est I'élément
déterminant pour les résultats précoces et tardifs. Aujourd’'hui, dans les séries
modernes,!! la mortalité opératoire est inférieure a 5 % dans les centres experts.

Les arythmies aprés Fontan sont fréquentes et contribuent de fagon considérable
a la mortalité et morbidité chez ces patients. Des anomalies intrinséques du nceud
sinusal et du nceud atrioventriculaire, les problémes hémodynamiques residuels
et la chirurgie en sont les causes principales.!?
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'[ Atrésie tricuspide avant chirurgie J [ Montage de Fontan sur atrésie tricuspide ]
!

Figure 8. Coeur univentriculaire sur atrésie tricuspide, avant et apres Fontan

5.2 Caractéristique ECG

Une prévalence élevée de dysfonctionnement du noeud sinusal est observée chez
les adultes ayant subi une chirurgie de Fontan.!® Un BAV par malalignement des
voies de conduction peut venir aggraver les troubles conductifs en cas de
ventricule unique a double entrée, de ventricule droit & double issue ou d'atrésies
mitrales.?

Les ondes P sont généralement hautes et larges, traduisant I'importante dilatation
de l'oreillette droite dans une configuration Fontan classique, mais dépendent du
phénotype sous-jacent et du type de réparation chirurgicale, avec une durée de
l'onde P plus courte apres un conduit extra-cardiaque par rapport a un tunnel
latéral intra-atriale ou une connexion auriculo-pulmonaire. La durée et la
dispersion de la durée de l'onde P sur I'ECG sont associées aux arythmies
auriculaires.® L'intervalle PR est généralement normal dans l'atrésie tricuspide,
tandis qu'un allongement de PR ou un degré plus élevé de bloc AV peut étre
observé dans d'autres sous-types de fonctionnement ventriculaire unique, en
particulier dans les cceurs présentant une discordance AV ou des anomalies
septales auriculo-ventriculaires. Une hypertrophie atriale droite peut se voir en cas
d'atrésie tricuspide.°

Dans l'atrésie tricuspide, cas le plus fréquent, le VD est hypoplasique voire virtuel.
Par conséquent, la prépondérance VG se traduit frequemment par une déviation
vers la gauche de I'axe de QRS, de petites ondes r et des ondes S profondes dans
les dérivations précordiales droites, et de grandes ondes R dans les dérivations
précordiales gauches. Pour les autres types de ventricules uniques, différents
aspects ECG peuvent étre rencontrés selon le situs cardiaque, la concordance
auriculoventriculaire et la prépondérance VD ou VG. 1©
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5.3 Arythmies supra-ventriculaires

Les arythmies les plus fréequentes sont les arythmies atriales, en particulier la
tachycardie atriale par réentrée et les flutters/fibrillations atriales. Vingt ans apres
une opération de Fontan, environ 50 % des patients auront des tachyarythmies
supraventriculaires. Elles sont plus fréqguentes avec l'opération de Fontan
classique et avec les tunnels intracardiaques latéraux, moins fréquentes avec les
conduits extracardiaques. La tachycardie par réentrée intra-atriale se manifeste
tot chez le patient opéré (moyenne d'age 24 ans).?° La fréquence atriale y est plus
lente (150-250 bpm) que dans le flutter commun, permettant souvent une
conduction 1:1 a risque de défaillance hémodynamique sur ces physiologies trés
particuliéres.

Contrairement au flutter commun, 'ECG ne montre généralement pas d'ondes P
classiqgues en dents de scie, et la conduction 2:1 ou 3:1 peut avoir des ondes P
masquées dans les ondes QRS et I'onde T. Des manceuvres vagales ou de
I'adénosine peut aider a démasquer l'activité atriale anormale. Une instabilité
hémodynamique, y compris un arrét cardiaque ou, dans un contexte subaigu, une
insuffisance cardiaque due a une perte de synchronisation ou un défaut de
précharge du VU sont possibles. Des phénomeénes thrombo-emboliques peuvent
également survenir.3’

Dix ans apres une opération de Fontan, environ 20 % des patients présentent des
tachyarythmies supraventriculaires.!* Des bradycardies sinusales sont
rencontrées dans 15 % des cas, voire jusqu'a 40 % des cas en cas d'anastomose
OD/AP et en cas d'isomérisme’ gauche.®® En cas d'isomérisme, l'absence de
nceud sinusal est possible.

Les traitements médicamenteux sont le plus souvent peu efficaces pour contrbler
ces arythmies. lls viennent de surcroit fréquemment entrainer voire majorer la
disjonction sinusale qui a tendance a s'aggraver avec le temps. La bradycardie qui
en résulte est un facteur de mauvais pronostic.®® Elle facilite la survenue de
tachycardie atriale qui sont mal tolérées hémodynamiguement et s'associent a un
risque de mort subite cardiaque. Une arythmie atriale soutenue avec conduction
AV rapide doit étre considérée comme une urgence médicale.!* Une conduction
AV rapide dans le cadre d'un ventricule unique déja compromis peut entrainer
I'induction d'une TV secondaire. En cas de FA ou plus largement d'arythmie
supraventiculaire, et contrairement au patient chronique ou le contréle de la
fréequence sera souvent recherché, chez le patient avec une circulation de Fontan,
la réduction et la prévention de I'arythmie sont généralement recherchées car ces
patients tolerent mal : 'accélération de la FC, la perte de la systole auriculaire et

" Perte de latéralité des oreillettes : au lieu d'avoir une oreillette gauche et une oreillette droite, on a soit
deux "oreillettes droites" (isomérisme droit) soit deux oreillettes "gauches" (isomérisme gauche).
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de la synchronisation auriculoventriculaire en raison de la dysfonction diastolique
souvent associée.

Finalement, le risque de développer des thrombi atriaux droits ou gauches serait
similaire au risque retrouvé en présence d’'une FA chronique ° En cas d'aythmie
atriale (flutter, ré-entrée intra atriale, tachycardie atriale ectopique), le risque de
thrombi et d'embol est quatre fois plus élevé avec une physiologie de Fontan qu'en
I'absence de cardiopathie congénitale.*0:4

5.4 Arythmies ventriculaires

Peu de données sont disponibles sur cette population de patients trés hétérogenes
de par leur cardiopathie et les technigues chirurgicales utilisées. Les facteurs
favorisant retrouvés sont une chirurgie valvulaire associée et une pression élevée
dans le montage de Fontan.*?

5.5 Traitements
5.5.1. Traitements médicamenteux

Le traitement médical anti-arythmique n’est pas le traitement de premiére intention
et ne doit étre discuté qu’aprés échec des autres stratégies thérapeutiques et
apres discussion avec le centre de référence. La pharmacothérapie est souvent
inefficace. Cependant, 'amiodarone peut étre efficace pour prévenir les récidives.
Le sotalol peut étre une alternative.!! Dés les premiers troubles du rythme, le
traitement antiagrégant d'usage au long court avec ces montages chirurgicaux
n'est pas suffisant et une anticoagulation systématique par AVK doit étre
proposée. Notons que chez ces patients avec CCC le CHADS ne s'applique pas,
mais que le score de HAS-BLED est par contre validé.*!

5.5.2. Traitements non médicamenteux (protheses implantables, ablation
endocavitaire, chirurgie)

La cardioversion électrique doit étre proposée rapidement pour réduire les
arythmies, du fait de leur mauvaise tolérance a plus ou moins long terme. Elle
n‘empéche bien sir pas les récidives. Une ablation sera souvent proposée, mais
c'est une procédure longue et complexe réservée a des centres experts. La
deéstabilisation rythmique étant souvent associée a un virage hémodynamique de
la cardiopathie, une réévaluation complete (hémodynamique, rythmologique) doit
étre proposée en vue d'une discussion multidisciplinaire, pour envisager une
reprise chirurgicale en association a la stimulation cardiaque.*® Bien que ce soit
des arythmies difficiles a traiter par cathétérisme avec souvent des difficultés
d’accés aux cavités cardiaques, I'ablation par radiofréquence doit étre discutée.

La stimulation cardiaque pourra étre associée a la prise en charge, pour corriger
une dysfonction sinusale pouvant favoriser les arythmies atriales et bénéficier de
traitements de stimulation auriculaire anti-tachycardie. Le positionnement des
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sondes sera trées complexe*, voire impossible en endocavitaire, du fait de
I'inaccessibilité aux cavités cardiaques par voie veineuse.

Un abord épicardigue non dénué de risque, avec reprise
de sternotomie / thoracotomie, sera trés souvent nécessaire. Des sondes
épicardiques de stimulation posées "en attente" (pour pouvoir étre utilisées au
besoin) seront recommandées dans ce contexte lors de toute chirurgie cardiaque
chez ces patients. Pour la stimulation ventriculaire, celle-ci sera évitée le plus
possible grace aux algorithmes de protection ventriculaire afin d'éviter toute
détérioration de la fonction systolique. En cas de stimulodépendance ventriculaire,
la stimulation du ventricule fonctionnel sera privilégiée, parfois de type
multisite en fonction des écoles.

Les thérapeutiques de défibrillation sont essentiellement retenues en prévention
secondaires, avec peu de données en prévention primaire. On retient actuellement
dans ce cas (niveau de preuve 1IB) une fraction d'éjection inférieure a 35 %
associée a d'autres facteurs de risque : une classe NYHA Il / lll, une durée de
QRS = 140 ms, une syncope inexpliguée, des arythmies ventriculaires complexes
au Holter ECG, une fuite sévere de la valve AV systémique.*

Compte tenu des difficultés d'acces aux cavités cardiaques, un défibrillateur sous-
cutané pourra étre proposé si le patient est compatible.*
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Annexe 1. Liste des participants au PNDS

Ce travail a été coordonné par le Pr Fréedéric SACHER (Bordeaux) et le Pr Jean-
Benoit THAMBO (Pessac),

Ont participé a I'élaboration du PNDS :
e Rédacteurs

- Pr Frédéric SACHER (Bordeaux, Centre de référence des maladies rythmiques
héréditaires et de prévention de la mort subite, cardiologue)

- Pr Jean-Benoit THAMBO (Bordeaux,Centre de référence pour les
malformations cardiaques congénitales complexes, cardiologue)

e Relecteurs et correcteurs :

- Dr Pascal AMEDRO (Bordeaux, Centre de référence des maladies rythmiques
héréditaires et de prévention de la mort subite, pédiatre)

- Dr Francis BESSIERE (Lyon, Hopital cardiologique Louis Pradel, Centre de
référence pour les malformations cardiaques congénitales complexes,
cardiologue)

- Dr Nicolas COMBES (Toulouse, Clinique Pasteur, cardiologue)

- Pr Magalie LADOUCEUR (Paris, Centre de référence des Malformations
Cardiaques Congénitales Complexes, Hépital Européen Georges Pompidou,
cardiologue)

- Dr Alice MALTRET (Le Plessis Robinson, Centre de référence pour les
malformations cardiaques congénitales complexes, Hopital Marie Lannelongue-
M3C, GHPSJ, cardiologue)

- Dr Nadir TAFER (Bordeaux, Centre de référence pour les malformations
cardiaques congénitales complexes, Unité anesthésie réanimation cardiopathies
congénitales M3C, anesthésiste)

- Dr Victor WALDMANN (Paris, Centre de référence des Malformations
Cardiaques Congénitales Complexes, Hopital Européen Georges-Pompidou)

Déclarations d’intérét

Tous les participants a I'élaboration du PNDS ont rempli une déclaration d’intérét.
Les déclarations d’intérét sont en ligne et consultables sur le site internet du centre
de référence.
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Annexe 2. Coordonnées des centres de référence (CRMR) et de compétence (CCMR)

CRMR OU
CCMR M3C

Ville

Site / HOpital / Adresse postale

Coordonnateur

Nom & Prénom

Mail

CCMR

AMIENS

CHU Amiens-Picardie

Site Sud (entrée principale)

Pr Jean-Sylvain HERMIDA

Batiment principal

1 rond-point du Professeur Christian Cabrol
80054 AMIENS

Amel MATHIRON

mathiron.amel@chu-amiens.fr

CCMR

BORDEAUX

CHU de Bordeaux

Hépital Haut Lévéque

Centre de Référence des Maladies
Rythmiques et Héréditaires
Service de Cardiologie

Dr Patricia REANT

3¢ étage

1 Avenue Magellan

33604 PESSAC

Jean-Benoit
THAMBO

jean-benoit.thambo@chu-

bordeaux.fr

CCMR

BREST

CHRU Brest

Hépital de La Cavale Blanche
Boulevard Tanguy Prigent

Pr MANSOURATI

29200 BREST

Héléne
ANSQUER

helene.ansquer@chu-brest.fr

CCMR

CAEN

CHU Caen

Hépital Clemenceau
Yann TROADEC
Service de génétique
Secteur consultations
CS 30001

14033 CAEN Cedex 9

Pascale
MARAGNES

maragnes-p@chu-caen.fr
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CCMR

CLERMONT-
FERRAND

CHU de Clermont-Ferrand

Hopital Gabriel Montpied

Dr Romain ESCHALIER

58 rue Montalembert

63003 CLERMONT-FERRAND Cedex 1

Claire DAUPHIN

cdauphin@chu-clermontferrand.fr

CCMR

DIJON

CHU de Dijon

Hopital Frangois Mitterrand

Centre de compétences cardiomyopathies
Service rythmologie et insuffisance cardiaque
Dr Jean-Christophe EICHER

14 rue Paul Gaffarel

21000 DIJON

Sylvie FALCON-
EICHER

sylvie.falcon-eicher@chu-dijon.fr

CCMR

DOM TOM
Martinique

CHU de Martinique

Département de Cardiologie

Centre de Compétences M3C Antilles-Guyane
Dr H. LUCRON

BP 632

97261 FORT-DE-FRANCE Cedex

Hugues LUCRON

hugues.lucron@chu-
fortdefrance.fr

CCMR

DOM TOM
lle de la
Réunion

CHU de Saint-Pierre-Olivier Geoffroy
2e étage du nouveau Batiment

410, 97 Avenue du Président Mitterrand
LA REUNION

Jamal BEY

karim.jamalbey@-chu-reunion.fr

CCMR

GRENOBLE

CHU Grenoble Alpes - Site Nord - Hopital
Couple Enfant

Service de cardiologie

Pr Gilles Barone-Rochette

Boulevard de la Chantourne - CS10217
38043 GRENOBLE CEDEX 9

Gérard BLAYSAT

gblaysat@chu-grenoble.fr

CCMR

LILLE

CHRU de Lille

Institut Coeur Poumon

Service de cardiologie

Pdle Cardiovasculaire et pulmonaire
Dr Pascal DE GROOTE

Boulevard du Pr Jules Leclercq
59037 LILLE CEDEX

Francois GODART

francois.godart@chru-lille.fr
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CCMR

LYON

CHU de Lyon HCL

GH Est-Hopital Louis Pradel Service de
rythmologie cardiague

Pr Philippe CHEVALIER

59 Boulevard Pinel

69677 BRON Cedex

Sylvie DI
FILIPPO

sylvie.di-filippo@chu-lyon.fr

CCMR

MARSEILLE

CHU de Marseille
Hépital de la Timone
Service de Cardiologie
Pr Gilbert HABIB
Boulevard Jean Moulin
13005 Marseille France

Caroline
OVAERT

caroline.ovaert@ap-hm.fr

CCMR

MONTPELLIER

CHU de Montpellier - Hépital Arnaud de Villeneuve
Dr Pascal AMEDRO

Pédiatrie spécialisée malformations cardiaques
Département de pédiatrie

371 avenue du Doyen Gaston Giraud

34295 MONTPELLIER CEDEX 5

Pascal
AMEDRO

p-amedro@chu-montpellier.fr

CCMR

NANCY

CHU de Nancy

Hépitaux de Brabois

Cardiologie pédiatrigue et congénitale

Dr Gilles BOSSER

Rue du Morvan

54511 VANDOEUVRE-LES-NANCY CEDEX

Gilles
BOSSER

g.bosser@chu-nancy.fr

CRMR

NANTES

CHU de Nantes - Hopital Nord Guillaume et René
Laénnec- Centre de référence - Maladies
rythmiques cardiagues

Pr Vincent PROBST

Institut du thorax - Clinique cardiologique et des
maladies vasculaires

Bd Jacques-Monod - Saint-Herblain

44093 NANTES CEDEX 1

Alban
ELOUEN
BARUTEAU

albanelouen.baruteau@chu-

nantes.fr
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CCMR

NICE

CHU de Nice - Hépital Pasteur - Consultation de
cardiologie - David Bertora -

30 Avenue de la Voie Romaine - CS 51069
06001 NICE CEDEX 1

Pamela
MOCERI

moceri.p@pediatrie-chulenval-
nice.fr

CCMR

PARIS

CHU Paris - Hbpital Robert Debré Service de
cardiologie néonatale et pédiatrique

Pr Jean-Marc LUPOGLAZOF

48 boulevard Sérurier

75019 PARIS

Jean-Marc
LUPOGLAZOF

jean-marc.lupoglazof@aphp.fr

CRMR
M3C
CONSTITUTIF

PARIS

Hoépital Necker-Enfants Malades

Cardiologie pédiatrique : Unité médico-chirurgicale
de cardiologie congénitale et pédiatrique

Pr Damien Bonnet

149 rue de Sevres

75743 PARIS

Damien
BONNET

damien.bonnet@aphp.fr

CRMR
CONSTITUTIF

PARIS

HEGP

Hopital Européen Georges Pompidou
Mr Jean-Michel MAZELLA

20 rue Leblanc

75015 PARIS

Magalie
LADOUCEUR

magalie.ladouceur@aphp.fr

CRMR
CONSTITUTIF

PARIS

Centre Chirurgical Marie Lannelongue
Dr Sébastien HASCOET

133 Avenue de la Résistance

92350 LE PLESSIS-ROBINSON

Sébastien
HASCOET

s.hascoet@qghpsj.fr

CCMR

REIMS

CHU REIMS

Hépital Robert Debré
Service de cardiologie

Dr Francois LESAFFRE
Avenue du Général Koenig
51092 REIMS CEDEX

Pierre
MAURAN

pmauran@chu-reims.fr
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CCMR

RENNES

CHU Rennes

Hoépital Pontchaillou
Service de Cardiologie
Pr DONAL

Rue H le Guillou
35000 RENNES

Jean-Marc
SCHLEICH

jean-marc.schleich@chu-

rennes.fr

CCMR

ROUEN

CHU de Rouen

Service de cardiologie
Unité LAUBRY

Soins Continus

Dr Frédéric ANSELEM
1 Rue de Germont
76031 ROUEN CEDEX

Elise BARRE

elise.barre@chu-rouen.fr

CCMR

STRASBOURG

Hépital de Hautepierre

Service de Génétique Médicale
Elise Schaefer

Avenue Moliére

67098 STRASBOURG

Laurent
BONNEMAINS

laurent.bonnemains@chru-
strasbourg.fr

CCMR

TOULOUSE

CHU de TOULOUSE

Hépital Purpan

Service de Génétique Médicale
Pavillon Lefebvre

Place du Dr Baylac

TSA 40031

31059 TOULOUSE Cedex 9

Yves DULAC

dulac.y@chu-toulouse.fr

CCMR

TOURS

CHRU TROUSSEAU

Centre Hospitalier Régional Universitaire de Tours

Service de Cardiologie
Pr Laurent Fauchier
37044 TOURS Cedex 9

Bruno
LEFORT

b.lefort@univ-tours.fr
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Annexe 3. Prévention de I’endocardite infectieuse

Le risque d'endocardite infectieuse chez les adultes souffrant d'une CC est plus
élevé que dans la population générale, avec une variation marquée entre les
lésions.

Tous les patients doivent étre informés des symptébmes de I'endocardite
infectieuse et du comportement approprié (consultation d'un médecin, importance
des hémocultures avant de commencer un traitement antibiotique) lors de la
survenue d'un tel symptomes.

Des études récentes ont confirmé le risque relativement élevé d'endocardite
infectieuse chez les patients apres une chirurgie valvulaire, en particulier les
antécédents d'endocardite infectieuse et d’utilisation d’'un conduit pulmonaire
valvé d’origine bovine. Une sensibilisation spécifique est nécessaire apres
implantation d'une prothése valvulaire pulmonaire par cathétérisme
interventionnel percutané Melody® (MedTronic).t!

e Mesures d’hygiéne

Des mesures d'hygiéne non spécifiques doivent étre appliquées a tous les patients
adultes souffrant d’'une CC : une bonne hygiéne bucco-dentaire et cutanée et des
mesures aseptiques pendant les soins de santé et toute procédure invasive. Les
piercings et les tatouages sont déconseillés et doivent étre exécutés dans des
conditions d'hygiéne optimales.!

e Antibioprophylaxie

Les directives de 2015 sur I'endocardite infectieuse*’ maintiennent la restriction de
la prophylaxie antibiotique aux patients a haut risque d'endocardite infectieuse
subissant des procédures dentaires a risque. Les circonstances a haut
risque sont

- les valves prothétiques, y compris les valves par voie transcathéter,

- la réparation valvulaire a l'aide d'un anneau prothétique,

- une précédente endocardite infectieuse,

- toute CC cyanotique ou réparée avec du matériel prothétique jusqu'a 6 mois
apres la procédure, ou a vie s'il reste un shunt résiduel ou une régurgitation
valvulaire.!!
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Annexe 4. Indication des anticoagulants ou antiagrégants
plaquettaires

Les patients adultes souffrant d'une CC courent un risque accru d'événements
thromboemboliques, mais les preuves concernant la prévention sont limitées.
Chez les patients atteints de FA ou de tachycardie par réentrée intra-atriale, les
scores CHA2DS2-VASc et HAS-BLED se sont avérés utiles chez les patients
adultes atteints de cardiopathie acquise. Cependant, comme leur validité dans la
population de patients atteints de CC est incertaine, les scores ne doivent étre
utilisés qu'en évaluant les risques individuels. Traditionnellement, les antivitamine-
K sont utilisés pour la prévention thrombo-embolique, mais en cardiologie
générale, les nouveaux anticoagulants par voie orale (NOAC : Non-vitamin K
antagonist Oral Anti-Coagulants : inhibiteur de la thrombine [dabigatran] et
inhibiteurs du Facteur Xa [apixaban, edoxaban, rivaroxaban]) sont actuellement
recommandés de préférence aux antivitamine-K. En outre, dans la population de
patients atteints de CC, les NOAC semblent tout aussi sdrs et efficaces, en
I'absence de valves mécaniques ou de sténose sévere de la valve mitrale, et
déconseillé dans la circulation de Fontan.!!

Un traitement anticoagulant est recommandé en cas de trouble du rythme
supraventriculaire persistant chez les patients atteints de CC de séveérité
modérée ou seévere. Une approche individualisée reste cependant
nécessaire. Le risque hémorragique doit également étre pris en compte et mis en
balance avec le risque thrombogene, en particulier chez les patients cyanotiques.
Le score de HASBLED reste applicable chez ces patients. Pour la prévention
secondaire, I'anticoagulation est recommandée chez les patients présentant un
événement thromboembolique ou un thrombus intracardiaque ou intravasculaire
accidentel.!
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Annexe 5. Grossesse

La grossesse provoque une accelération de la fréquence cardiaque et une
élévation du diaphragme qui aboutit a une déviation axiale gauche. Les
extrasystoles sont habituelles et généralement bénignes, mais la grossesse peut
également abaisser le seuil de survenue d'arythmies ventriculaires et de
tachycardies supra-ventriculaires. Les arythmies symptomatiques sont donc
fréquentes chez les femmes enceintes ayant une CC, notamment lorsqu’elles
ont déja des antécédents d’arythmies. Ces troubles du rythme résultent de la
surcharge volumique, de l'excitabilité accrue des récepteurs adrénergiques et de
la présence de cicatrices chirurgicales liées aux interventions cardiaques. lls
peuvent étre inauguraux au moment de la grossesse. Les antécédents
maternels d’arythmies doivent donc étre pris en compte dés la visite
préconceptionnelle, le risque de récurrence étant important.

Les traitements anti-arythmiques doivent étre maintenus et réévalués durant
la grossesse, 'augmentation progressive des posologies pouvant étre nécessaire
avec l'augmentation de la surcharge volumique. La plupart des traitements
traversent la barriere placentaire et tendent a étre évités au premier
trimestre, a moins qu’ils ne soient strictement nécessaires : on peut se
référer aux bases de données en ligne (Centre de Référence sur les Agents
Tératogenes, CRATS) afin d’évaluer la sécurité de leur utilisation.

La gestion de l'arythmie chez ces femmes durant la grossesse est
généralement similaire a celle destinée aux patientes non enceintes. Une
attention particuliere doit néanmoins étre portée a celles dont 'hémodynamique
est précaire et chez qui I'arythmie pourrait étre mal tolérée (altération de la fonction
ventriculaire, VU, TGV aprés switch atrial et Eisenmenger notamment) et
augmenterait alors la morbimortalité maternofcetale. Toute arythmie doit étre
traitée, car responsable d’hypoperfusion placentaire mettant en péril le
feetus et augmentant le risque d’accouchement prématuré. Les récidives
d’arythmies sont également fréquentes durant le travail et en post-partum :
une surveillance ECG continue doit donc étre instaurée pendant le travail,
'accouchement et le post-partum immédiat chez les femmes ayant des
antécédents d’arythmies avant et/ou pendant la grossesse.

Chez les femmes avec désir de grossesse présentant des arythmies
documentées, il est préférable de planifier une exploration et éventuellement
une ablation avant la grossesse pour limiter le risque de récidives pendant la
gestation.

S https://www.lecrat.fr/
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e TSV paroxystique

La digoxine et les bétabloquants sont souvent utilisés pour traiter les TSV ou la
FA paroxystique durant la grossesse. L'adénosine peut également étre utilisée
pour réduire les tachycardies jonctionnelles aprés échec des manceuvres vagales.

L'adénosine met en effet fin a la plupart des TSV par réentrée impliquant le nceud
auriculo-ventriculaire : elle ne traverse pas la barriére placentaire (c’est donc le
traitement de choix), contrairement aux bétabloquants qui sont généralement bien
tolérés et considérés comme sdirs, bien qu’ils puissent favoriser les bradycardies
foetales, les hypoglycémies, les naissances prématurées et les petits poids pour
I'dge gestationnel. On évitera I'aténolol, significativement associé aux retards de
croissance intra-utérin. Les inhibiteurs calciques ne comportent pas de risque
tératogéne, comme le prouve leur utilisation en tant qu’agent tocolytique dans les
menaces d'accouchement prématuré : ils permettent de diminuer la FC en
ralentissant la conduction AV. Chez les patientes ayant une voie accessoire, la
flécaine ou la propafénone peuvent éventuellement étre ulitisées en fonction de
la cardiopathie sous-jacente aprés avis spécialisé auprés d’'un rythmologue
congénitaliste. Toute TSV mal tolérée hémodynamiquement doit étre cardioversée
électriquement, méme chez la femme enceinte. Si le terme est viable pour I'enfant,
cette cardioversion doit étre réalisée a proximité de la maternité du fait du risque
de mort feetal in-utero par phénoméne de R sur T et de trouble du rythme foetal,
justifiant une extraction de I'enfant en urgence par césarienne (équipe sur place).

e Flutter auriculaire, FA

Une stratégie de contréle du rythme est privilégiée en premiere intention. Les
bétabloquants cardiosélectifs constituent le traitement de premier choix et sont
considérés comme s(rs pendant la grossesse avec toutefois un retentissement
possible sur la croissance fcetale. En cas d’échec, les autres options sont les
agents de la classe 1C (propafénone, flécainide) ou le sotalol en fonction de la
cardiopathie sous-jacente, aprés avis spécialisé auprés d'un rythmologue
congénitaliste. En cas d’échec de contréle du rythme (maintien en rythme sinusal),
il est parfois nécessaire d’accepter I'arythmie et de contréler alors la fréquence
avec un traitement ralentisseur. On peut la aussi utiliser les bétabloquants.

En deuxieme intention, la digoxine ou les inhibiteurs calciques
bradycardisants peuvent aussi étre utilisés. En raison du risque de toxicité foetale
notamment thyroidienne, 'amiodarone doit étre évitée autant que possible. La
prévention du risque thromboembolique s’applique et ne suit pas les indications
du CHADS, du fait d’'un risque accru d’accident thromboembolique sur les
cardiopathies complexes avec trouble du rythme supra-ventriculaire.
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e Tachycardie ventriculaire

Les arythmies ventriculaires peuvent survenir ou étre aggravées par la
grossesse. Les patientes traitées par bétabloquants dans cette indication
doivent poursuivre leur traitement durant la grossesse, I'accouchement et le post-
partum. Un épisode aigu pendant la grossesse peut éventuellement étre traité par
lidocaine IV : ce traitement ne doit pas étre utilisé pendant I'accouchement
toutefois. L’amiodarone peut également étre utilisée dans les situations
d'urgence. La cardioversion électrique reste nécessaire en cas d’instabilité
hémodynamique.

e Bradyarythmies

Des troubles de la conduction peuvent coexister avec certaines
cardiopathies congénitales complexes (double discordance, TGV palliées par
une intervention de Senning ou Mustard, hétérotaxie, canal atrio-ventriculaire,
palliation de Fontan/dérivation cavo-pulmonaire totale). lls peuvent devenir
symptomatiques au cours de la grossesse.

L’indication de stimulation peut étre portée si I'accélération de la fréquence
cardiaque est insuffisante pour s’adapter a I’hyperdébit induit par la grossesse.

Il existe quelques cas de bradycardies sinusales liées a I'hypotension maternelle
en position couchée (décubitus dorsal), corrigées par la mise en décubitus latéral
gauche. Un stimulateur cardiaque temporaire peut toutefois étre nécessaire en cas
de symptdmes persistants.

Le BAV complet isolé pré-existant a la grossesse avec rythme d’échappement a
QRS fins est généralement non compliqué, et ne nécessite pas de stimulation s’il
reste stable. Lorsque le BAV survient pendant la grossesse, il peut étre
d’aggravation progressive : si une stimulation devient nécessaire, elle est
idéalement effectuée aprés 10 semaines d'aménorrhée sous échoguidage et/ou
avec utilisation d’un systéme de cartographie 3D pour limiter I'exposition du foetus
aux radiations ionisantes.

Chez les patientes déja appareillées avant la grossesse, un contrdle du stimulateur
cardiague et de la durée de vie de la batterie devra étre effectué en pré-
conceptionnel. Par ailleurs, chez celles appareillées pour dysfonction sinusale, la
fréequence de stimulation minimale devra étre augmentée afin de mimer
'augmentation de la FC physiologique nécessaire a la grossesse.

e Cas particuliers des traitements invasifs

- La cardioversion électrique est slre a tous les stades de la grossesse. Les
risques d’induire une arythmie feetale ou un accouchement prématuré semblent
tres faibles, s’ils existent. Il convient néanmoins de controler le rythme cardiaque
foetal par monitoring systématique aprés cardioversion électrique maternelle.
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- Ablation par cathéter : I'évaluation pré-conceptionnelle doit avoir permis de la
réaliser avant la grossesse si elle est nécessaire pour éviter les traitements
déléteres durant la grossesse. |l reste possible de I'effectuer pendant la grossesse,
idéalement différée au deuxiéme trimestre en utilisation des systemes de
cartographie 3D sans utilisation de fluoroscopie (ou avec une exposition minime).

- Implantation de stimulateur cardiaque ou de DAI : I'évaluation preé-
conceptionnelle doit avoir permis de l'effectuer avant la grossesse chez les
patientes a haut risque. Si I'implantation devient nécessaire durant la grossesse,
elle peut étre effectuée avec pas ou peu de radiations, idéalement apres
10 semaines d'aménorrhée. En cas de pose de DAI, il faut tenir compte de la
stabilité hémodynamique maternelle et foetale et évaluer I'impact potentiel avant
d’envisager de tester le dispositif. Les dispositifs posés devront étre interrogés
avant 'accouchement.

Il ne semble pas nécessaire de désactiver un DAI pour I'accouchement, hormis
pour les DAI sous-cutanés car ils sont plus a risque d’administrer des chocs
inappropriés, et en cas de césarienne si une cautérisation électrique doit étre
utilisée. Si le DAI a été désactivé, un défibrillateur automatique externe doit étre a
proximité et rapidement disponible si besoin.
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Annexe 6. Activités sportives

En raison des comorbidités cardio-vasculaires associées aux CC a I'adge adulte, la
promotion de I'activité physique et la lutte contre la sédentarité doivent s’appliquer
a cette population. 8 En effet, dans cette population, une bonne aptitude physique
est associée a une bonne qualité de vie.*°

Ainsi, apres accord du cardiologue référent du patient, la grande majorité des
patients ayant une CC doivent suivre les recommandations de I'Organisation
Mondiale de la Santé (OMS) sur la pratique d’'une activité physique minimale :
chez I'enfant, au moins 60 minutes par jour d’activité physique modérée a
vigoureuse ; chez I'adulte, au moins 150 minutes par semaine d’activité physique
modérée ou au moins 75 minutes par semaine d’activité physique vigoureuse.>°
Les patients ayant une CC et présentant un déconditionnement physique peuvent
bénéficier d’'un programme structuré de réadaptation cardiaque,® sur le méme
modele que la réhabilitation du patient insuffisant cardiaque.

Le risque de mort subite dans les CC est faible (< 0,1 % par an®?) et seulement
8 % surviennent pendant I'exercice.>® Cependant, certains patients avec CCC,
telle que la TdF, ont un sur-risque de mort subite par rapport a la population
générale, mais restent toutefois eligibles a la pratique d’'un sport de compétition.

Ainsi, les recommandations ont progressivement évolué vers une décision
partagée entre le patient et son cardiologue référent, en prenant en compte les
bénéfices liés a la pratique d’un sport et les risques potentiels. Pour cela, un bilan
de base doit étre réalisé pour évaluer les cinq paramétres suivants : fonction
ventriculaire (échocardiographie, voire IRM cardiaque), pressions pulmonaires
(échocardiographie, voire cathétérisme cardiaque), taille de [laorte
(échocardiographie, voire imagerie en coupe), existence d’'une arythmie (ECG,
Holter ECG), et saturation en oxygéne (au repos et a l'effort).>* Le test d’effort
cardio-respiratoire, avec mesure de la consommation maximale en oxygene
(VO2max) et de paramétres respiratoires tels que l'efficience ventilatoire (pente
VE/VCO2) est un examen particulierement informatif dans [I'évaluation de
I'aptitude physique dans les CC, corrélé au dégreé d’insuffisance cardiaque, et a la
qualité de vie du patient.#9°>°657 Chez les athlétes, le bilan cardiologique est en
général répété tous les ans.

Lors de I'entretien avec le patient, le niveau d’intensité du sport envisagé doit étre
évalué, en fonction de ses composantes statique et cinétique. Les derniéres
recommandations europeennes de 2021 proposent une classification des sports
en fonction de leur niveau d’intensité, mais également des quatre criteres
suivants : adresse, puissance, mixte, et endurance.>* La HAS a également élaboré
un guide prenant en compte les sports « modernes » (hitps://www.has-
sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2018-10/quide_aps_vf.pdf).
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En résumé, les recommandations Européennes de 2021 concernant la
pratique du sport chez les patients ayant une CC sont les suivantes®°8 :

-La participation a des exercices modérés réguliers est recommandée chez
toutes les personnes atteintes de CC, et une discussion sur la participation a
I'exercice et la fourniture d'une prescription d'exercice individualisée est
recommandée (recommandations de classe IB").

-L'évaluation de la fonction ventriculaire, de la pression artérielle pulmonaire, de
la taille de l'aorte, du risque d'arythmie et de la saturation en oxygene sont
recommandées chez tous les sportifs atteints de CC (recommandations de
classe | niveau de preuve CY).

-La participation aux sports de compétition

e devrait étre envisagée pour les athletes CHD de classe | ou Il de la NYHA
gui ne souffrent pas d'arythmies potentiellement graves apres une
évaluation individuelle personnalisée et une prise de décision partagée
(recommandations de classe lla niveau de preuve CY) ;

® n'est pas recommandée pour les personnes atteintes de CC qui sont dans
la classe Ill ou IV de la NYHA ou avec des arythmies potentiellement graves
(recommandations de classe Il niveau de preuve CV%).

' Preuve et / ou accord général qu'un traitement ou une procédure donné est bénéfique, utile, efficace. Données
issues d'un seul essai clinique randomisé ou de grandes études non randomisées.

U Preuve et / ou accord général qu'un traitement ou une procédure donné est bénéfique, utile, efficace. Consensus
d'opinion des experts et / ou petites études, études rétrospectives, registres.

v Circonstances pour lesquelles il existe des preuves contradictoires et / ou une divergence d'opinions sur |'utilité /
I'efficacité d'une procédure ou d'un traitement. Le poids des preuves / opinions est en faveur de I'utilité / efficacité.
Consensus d'opinion des experts et / ou petites études, études rétrospectives, registres.

" Preuve ou accord général selon lequel le traitement ou la procédure donné n'est pas utile / efficace et, dans
certains cas, peut étre nocif. Consensus d'opinion des experts et / ou petites études, études rétrospectives, registres.
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Annexe 7. Anesthésie d’un adulte atteint d'une cardiopathie
congenitale se présentant pour une chirurgie non cardiaque

La cohorte de patients adultes porteurs de cardiopathies congénitales réparées
est devenue plus importante que la cohorte pédiatrique. Ainsi, il n’est plus rare de
devoir prendre en charge ces patients pour une anesthésie nécessaire a la
réalisation d’'une intervention non cardiaque, qu’elle soit urgente ou programmée.
Le plus souvent, la réparation chirurgicale, comme la fermeture d’un shunt
intracardiaque, qui normalise la physiologie cardiaque et 'hémodynamique, rend
la prise en charge ultérieure de ces patients lors d’'une anesthésie, assez
commune. En revanche, d’autres réparations comme les palliations
univentriculaires en dérivations cavo-pulmonaires (DCP) ou montage type Fontan,
rend la prise en charge anesthésique pour une intervention chirurgicale non
cardiaque bien plus complexe.>®

Il N’y a pas a I'heure actuelle de recommandations pour la prise en charge
anesthésique des patients adultes porteurs de cardiopathies congénitales, les
sociétés savantes d’anesthésie se penchent sur cette problématique émergente,

Il existe peu de littérature définissant le niveau de risque lié a ces procédures, On
peut noter cependant, dans certaines séries pédiatriques, une surmortalité liée a
une prise en charge anesthésique hors chirurgie cardiaque.®

Certains centres référents proposent une stratification du risque anesthésique en
risque mineur pour les CC réparées, risque majeur pour les CC réparées mais
avec lésions résiduelles, et risque sévere pour les patients avec HTAP, défaillance
ventriculaire, en attente de transplantation.5%.62

La prise en charge anesthésique doit alors tenir compte :

e desrisques liées a la CC et a son statut de réparation,

e des risques liés a la chirurgie, a la durée de lintervention, au risque
hémorragique,

e de la position opératoire.

Une optimisation préopératoire et un bilan adapté sont nécessaires, avec
protocole anesthésique, équipement et monitorage spécifiques, orientation post
interventionnelle en salle de surveillance post-interventionnelle (SSPI) ou unité
de soins intensifs (USI).

Cette réflexion doit permettre de savoir si la sécurité du patient et de la procédure
peut étre assurée loin d’'un centre référent avec ou sans un support par un medecin
anesthésiste-réanimateur expert ; sinon, le cas échéant, le patient doit étre
transféré vers un centre référent.
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Annexe 8. Anesthésie d’un adulte atteint d'une cardiopathie
congeénitale se présentant pour un geste de rythmologie
interventionnelle

Les procédures de rythmologie interventionnelles, comme beaucoup de
procédures de cathétérisme interventionnel, sont souvent assurées avec des
protocoles de sédation avec ou sans présence de médecin anesthésiste.%3%* Car
dans beaucoup de centres nord-américains, la sédation est guidée par 'opérateur.

Un score de risque (CRISP) de procédure de cathétérisme cardiaque chez des
patients porteurs de cardiopathies congénitales a été développé ; il tient compte
du type de procédure, de la nature de la cardiopathie et de I'état du patient.®® Ce
score peut permettre d’estimer le risque lié au niveau de sédation/anesthésie et
de I'expertise de I'équipe qui doit I'assurer.%® |l apparait que plus le score est élevé,
plus la prise en charge de la sédation doit étre assurée par une équipe
d’anesthésie experte dans les cardiopathies congénitales.

Les procédures de rythmologie interventionnelle chez des patients adultes atteints
de cardiopathie congénitale répondent a cette logique.

Bon nombre de procédures « simples » sur des patients a risque mineurs (CC
réparée sans lésion résiduelle) peuvent étre assurées sous anesthésie locale ou
seédation légere.

Dés lors qu'une ablation par radio-fréquence est nécessaire, une sédation-
analgésie plus profonde doit étre assurée et protocolisée.

Pour les cardiopathies les plus complexes, patients a risque majeur ou patients
séverement atteints, I'expertise d’'une équipe de médecins anesthésistes
réanimateurs « congeénitalistes » est indispensable.

Pour certaines procédures, une échoguidance pour les ponctions trans-septales
ou trans-baffle peut étre nécessaire ; une anesthésie générale avec intubation et
ventilation assistée va alors étre inévitable.

Certaines procédures nécessitant un abord épicardique chez ces patients déja
opéreés ne peuvent étre réalisées en dehors de centres chirurgicaux référents dans
la prise en charge des adultes atteints de CC.

Des procédures chez des patients a risque sévere peuvent justifier le recours a
une assistance circulatoire type ECLS (Extra Corporeal Life Support) et ne
peuvent étre réalisées en dehors de centres médico-chirurgicaux référents dans
la prise en charge des congénitaux adultes.
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