CHU ACHD

\ Moo --);
Bordeaux

DIU RCC 2019

Xavier lriart



Patients with adult congenital heart disease
how big is the problem we are facing???

1980 2011

children ults children adults
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Suivi des cardiopathies congénitales

a I’age adulte -
| —_— e e — m— — —
Complete repair of Pediatric cardiac
tetralogy of Fallot transplantation
| 1954 | 1967
Blalock-Taussig  Blalock-Hanlon Repair of Glenn Waterston Ross Fontan Norwood
shtlmt atrial se;l)tectomy ASID shtlmt shllmt proc?dure proccladure proct[edure
| 1939 | 1945 | 1946 [ 1950 | 1952 | 1953 [ 1954 | 1958 [ 1959 [ 1962 | 1964 [ 1967 [ 1968 | 1971 | 1975 | | 1980 |
T T T T T T T i
PDA Pott's Pulmonary Cardiopulmonary Senning Mustard Rastelli Arterial
ligation shunt artery band bypass procedure procedure procedure switch
1952 1954
Coarctation Repair of
repair VSD

800.000 patients aux USA
Augmentation de 25% de 2000 a 2010
Perspective 2010: la majorité des congénitaux opérés auront plus de 16 ans

, 191:207-212
m o
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Epidémiologie

& 8/1000

T e I I Y B B B

® 3/1000 cardiopathies graves, chirurgie néonatale
& En 2000 en France : 6231 pour 778900 naissances

Hm 2617 CIV
H 300 CoA

B 300 TGV

B 200 Fallot

B 200 hypoVG

B 48 atrésies tricuspides

80-85% atteignent I'age adulte
1600 nouveaux cas /an au Royaume Uni en 2000: GUCH

International Journal of cardiology 2004;93:239-45
Heart 2004;91:207-212
JACC 2005;46:1-8
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Plan

3 Cardiopathies simples a I'age adulte
B Opérées
B Non opérees

3 Cardiopathies complexes operees



& Cardiopathies simples a I'age adulte
B Opérées
B Non opérees




Cardiopathies simples:

CIV-CIA-C m = -

& réparation “a temps”
# Guérison complete ?

& Devenir a long terme




Ostium secundum
defect

Sinus venosus ____,‘
defects -
- Ostium primum
Sugy e
. ‘~\..‘ &
\\‘." ’;
Coronary
Sinus defect




CIA

Réparation “a temps”

Guérison compléte ?

CIA : problémes rythmiques et HTAP

Connaitre les indications de fermeture percutanées

Sinus
venosus
!




COMPLICATIONS TARDIVES

ECarc_:Iiac/ AV Conduction
pe:?:rl:t?on abnormalities
Device ' ‘ _

Atrial arrhythmias
I g )




Long-Term Survival
after ASD Closure by Age

12 15 1M 21 24:({9/3 & 9 12 15 %8 21 24 7
Years olliow-up

Murphy JG, et al. N Engl J Med 1990;323:1645-50
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CIA Ostium secundum

@k
Qp/Qs 2.63
Cas 1 1 ITV System. 11.4 cm

Souffle et dyspnée minime
Chez un adolescent sportif

Dilatation des cavités droites
Pressions pulmonaires normales




CIA de la personne

iR
VDPs est 86.7 Hg
2 IT Vmax 4) s
ITGDmax 71.8 mmHg
VDPs est 87.42 mmHg
1 IT Vmax 426 m/s
ITGDmax 72.4 mmHg

14/03/2012 20:40:32

81

©n

14/03/2012 20:33:29

Cas 2

Femme 81 ans

AEG depuis fracture du fémur en 2009
Tres peu mobile (lit-fauteuil)

1ére Décompensation cardiaque droite

FA permanente

HTAP 75+15mmHg

IT grade 3

IM grade 2fort Rao lache
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Cas3

Femme 24ans

Découverte fortuite d’une dilatation du TAP sur RP médecine du travail
Dyspnée stade 2 (sous estimée par la patiente jusqu’a présent)

ECG: HAD BBD

Echo: CIA 15mm, shunt bidirectionnel, dilatation des cavités droites
PAPS 55%

KT : PAPm 50mmH Pcap 3 RVP 10UW




CIA et HTAP

03/09/2013 16:54:30

OdB M-0BD/ITM : 0.6

ITV VAo / CARDIO ADUL@B\/S

38ips /170 mm

76 bpm / NTHI Général
2D-

HS5.0MHz / 19 dB

TEQ: 3/ Offset: 3 dB

PD:.70dB
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Prevalence de I'HTAP dans les CIA |

T e I I Y B B B

@ Prévalence de 'HTAP dans les CIA = 16 % du total
B 4 % avant 20 ans
B 18 % de 20 2 40 ans
B 40 % aprés 40 ans
# HTAP deux fois plus fréquente dans les CIA de type sinus
venosus
B 16 % des adultes avec sinus venosus vs 4 % des adultes
avec OS (1)

8 Roéle du sexe : 4 femmes pour 1 homme dans les CIA avec
HTAP vs 2/ 1 sans HTAP

# Age moyen du diagnostic : 36 ans
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eveloppement de la maladie vasculaire
pulmonalre chez les patlents avec shunts

Shunt gauche-droite

1

Augmentation du flux sanguin pulmonaire

1

Augmentation des résistances vasculaires pulmonaires (RVP)

En I'absence de correction chirurgicale,
la maladie vasculaire pulmonaire peut se développer
de type histologique similaire a celui de ’HTAP idiopathique (HTAPi) (18)

Dommages irréversibles du systeme vasculaire pulmonaire
et augmentation des RVP

L’HTAP peut se développer aprés chirurgie correctrice
ou palllatlve de la CC (18)

8Galié N et al. Drugs 2008;68(8): 1049 66 “9Beghett| M et al. J Am CoII Cardlol 2009;53(9):733- 40
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Communication interventriculaires
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Fermeture chirurgicale et devenira -

long-terme... L
B U1 PatfeMs ™ morm o - - oo

# Fermeture chirurgicale avant 1980 et avant 'age de 15 ans
8 L’espérance de vie est réduite par rapport a la population générale
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Am J Cardiol. 2010 Feb 1;105(3):404-7. doi: 10.1016/j.amjcard.2009.09.047. Epub 2009 Dec 22.

Behavior of unrepaired perimembranous ventricular septal defect in young adults.
Soufflet V1, Van de Bruaene A, Troost E, Gewillig M, Moons P, Post MC, Budts W.

220 patients

8 endocardites

Aggravation pb aortiques

2 morts (1 MS, 1 ICC).

Figure 1. Kaplan-Meier curve of event-free survival, with event defined as
surgical or interventional VSD closure.

2 PM-DAI.

15 fermeture chir (7%). \_
8 fermetures spontanées

9% HTAP

y : : ' SRS ATAD ] , ’ Figure 2. Kaplan-Meier curve of event-free survival, with event defined as
o v . . \ spontancous VSD closure.



On estime qu’environ 20 a30% des CIV
intermédiaires prise en charge de
maniere « conservatrice » pendant

I’enfance auront besoin d’un traitement

(chirurgie ou cathétérisme) a I’age adulte.




Echo adulte TIS0.1 MI0.4
X7-2t
53Hz M4
15¢cm

xPlane
BI%

63%
50dB
P Arrét
Gén

PAT T: 37.0C
TEE T: 40.0C

NON DESTINE A L'USAGE MEDICAL
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Coarctation natives

L]
~— = TABLE 2 Causer of death in coarctation —_ —
of the aorta (Jog mecropries)
Cawses of deach Per comt Mean age and winal
e ader
Congescive heart failure 35 9 yrd 5o 5t
Not directly connected 34 & 4th w0 6h
Acrtic rupture an 23 and and 3d
Baczenal endocardini " 29 Fiewt Bve
[otracrasial hacmaorrhage s 29 2nd sad yrd
AR teo 344 yeurs
Yers 10 » © © N ® ©

. 1 T Sutrdation of doath exviading doaths in the St your of Nfv. In
:::l:d-.lﬁﬂddh-d”:-llnﬂ Mu_m“m.




Ingenleur 42 ans, bllan d HTA
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70 ans, bilan préopératoire de RA
serré
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Coarctations opéreées

3 Exercise-induced hypertension

3 Late systemic hypertension

3 Cerebrovascular accidents

3 Premature coronary atherosclerosis
8 Endocarditis

8 Bicuspid aortic valve

8 Aortic aneurysms or dissection

3 Recoarctation

Vriend JW et al. Int J Cardiol. 2005
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Coarctation de ’aorte native et récidive

post opératoire = )
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Coarctation de I'aorte =

8 SEQUELLES ET COMPLICATIONS :
B Persistance HTA (opération tardive)
B Recoarctation ou coarctation résiduelle
m diffétrence TA MS / M|l > 20mmHg, HVG
m aspect rétreci de la zone d'anastomose
m flux aorte descendante > 3 m/ sec,
m prolongement diastolique ++
& Anomalies associées :
B bicuspidie aortique (RAO, IAO) (30 - 80 % des cas)
B autres anomalies du coeur G : mitrales, aortiques
B Dilatation anevrysmale de l'aorte ascendante




e -
Sport apres cure de coarctation de I’eort_e )

# PTE normal :

mPAS <200 mmHg (enfants)
mPAS < 230 mmHg (adolescents)

m — Sports dynamiques recommandeés

® PTE anormal :
mPAS 2200 mmHg (enfants)
mPAS = 230 mmHg (adolescents)

m — Sports a faible contrainte dynamique et statique
m — Reéinvestigations ? Traitement ?




| Relation between aortic arch geometry.
and fluid dynamics

‘evwabm wne
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A, Gothic (left) and Romanesque (right) arch. B,
Color technique applied in a section of the
ascending aorta, which separates the forward

flow (red) and backward flow (blue) during a
cardiac cycle.

Ou P. J Thorac Cardiovasc Surg. 2008



& Cardiopathies complexes opéerées




Tetralogie de Fallot
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Suivi médico chirugical

8 Evaluation de la fonction VD/VG et lien avec les
surcharges de volume et de Pression et les lesions
associees

3 Traitement de la voie droite

8 Traitement des lésions associees

8 Traitement du risque rythmique

8 Traitement électrique de l'insuffisance cardiaque



GOSH

100

80

Survival %

774 524 314 171

10 15 20 25 30 35 40 45 50

Age (years) Slide courtesy of A Frigiola
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Arythmies

> V53 t0 V% of deaths in adult TOF are sudden

» 100% of TOF pts with sudden death has
moderate or severe PR

> QRS > 180 ms &/or an increase in QRS
duration

> 3.5 ms/year predicts ventricular arrhythmia
and sudden death




Repaired T4F pathophysiology - .
volume RV
overload dilatation

RV/LV Interaction

. -asynchronism
PA branch stenosis - P/V curve change

RA
Dilatation

atrial arrythmia
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Effects of chronic volume overload = -

375 85
r= 061 &
=882+ 1.64X
§ 325 q ;ovmy § 75 i
3.2 g 65}
w
g€, = 55
g E =
8 x 1 g 45
E, > 35
‘é‘ 25
15 " L
25 0 2‘0 4*0 60 80 0 50 100 150 200
Pulmonary Regurgitation (%) RV ES Volume Indexed to BSA
Figure 4 Relationship between right ventricular end-systolic
Figure 3 Correlation between pulmonary regurgitation and volume and RV ejection fraction in 100 patients with repaired
right ventricular (RV) end-diastolic volume index in 206 TOF (Spearman rank correlation coefficient (r) = -0.77; p <
k patients with repaired TOF [46). ) 0.001) [10).
Samyn et al, J Magn Reson Imaging 2007 Geva et al, J Am Coll Cardiol 2004,
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Mild PR Moderate PR — — -Severe PR
diastolic reversal Pulm annulus Pulm trunck Pulmonary
flow Branches
Jet width/ RVOT @ | <1/3 1/3-2/3 >2/3
PHT <100ms
Duration PR/ >0.77
duration of diastole

A
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Pulmonary stenosis

8 Continuous-wave dopplerestimates — - — — — —
B RVOTO T y

B Peripheral branch stenosis o 41 g 7 ]
B May limited by =X ,‘i‘?‘ V,’.#i"-
o
0
0

3 Complementary imaging modalities are usefull
m MRI, CT
B Angio
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Apport de I'imagerie en coupe

-analyse des structures extracardiaques
-quantification des volumes et des fonctions VG/VD (gold standard)

-analyse des zones de fibrose

-quantification des valvulopathies et des shunts

Indication de valvulation pulmonaire des Fallot opérés:
-VTD>150ml/m?
-Anévrysme infundibulaire>40mm

-Altération de la fonction VD
Therrien J. Am J Cardiol 2005
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Probability )

RVEDV Z<7  RVEDV Z<7 RVEDVZI=7 RVEDV ZI=7
RV EF=45% RV EF<45% RVEF=45% RV EF<45%

Figure 1 Probability of major adverse dinica outcomes based on

multivaniate logistic regression modd containing night ventricular end-

diastolic volume (RVEDV) Z-score and right ventricuar ejection fraction

(RV EF).
Ventricular size and function assessed by cardiac MRI predict major adverse
clinical outcomes late after tetralogy of Fallot repair




¢ Fonction et volumes

¢ Morphologie et mesure
de I'anévrysme
infundibulaire

¢ Fibrose analyse du
réhaussement tardif




B Helical fibers with peristaltic contraction

B Lack of middle layer (circumferential) fibers
3 Predominant longitudinal shortening

3 Contraction pattern dependent upon low
vascular bed impedance and loading
conditions

8 TAPSE and TAPSV: simple, repeatable,
and reproducible.

Sanchez-Qintana et al. Heart 19¢
Redington AN Brit Heart J 1990

Yo e



RV in TOF
. |
lAnatchy: p?esence o?mi_ddE Cﬁcu_mf;reaial_layer
B initially supposed to be an adaptative change to RV

loading but presence even in the neonate: suggest
abnormal cardiac developpement

¥ Remodeling and dilatation

B related to chronic volume = pressure overload ( PR £
TR = residual RVOT stenosis)

# Change of contraction pattern : potential impact on mechanical
and electrical function

| e Usefulness of conventionnal or advanced
§ S } parameters in these specific conditions?
! BT T YL
Wk locd 10 e srd s 2 - —
Figure 3 4y LHU www.chu-ba Bux.fr Sanchez-Qintana et al. Heart 1996
s — x4 T ottt Redington AN Brit Heart J 1990
, ¢ REClE el
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Indications for PVR

T Asymptomatic pt$ [Il Hemodynamically
with 2 or > of the significant lesions
following criteria

-RVOTO with RV systolic

_RVEDV >150 ml/m2 or pressure 2/3 systemic

RV/LV EDV volume >2 _Severe branch PAs

RV ESV >80 ml/m2 stenosis
RV EF <47% -Moderate TR
-L to R shunt with

-LV EF <559

° Qp:Qs 21.5
-QRS duration >140 ms,
sustained -Severe AR
tachyarrhythmia

-Severe aortic dilatation

‘| (diameter 5 cm)




Tétralogie de Fallot

Left ventricular dysfunction is a risk factor for sudden
cardiac death in adults late after repair of tetralogy of fallot

-
-

1 ....”"ll"
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o w0 2 x o
T o Totrabogy of Fadet Nopasr [yoors)
Notonsd or i LV 2 -] (54 s 14
Srehalhe & funithen (8)
Modirate or vy " " LE] un u

LN Savbalie @y funition (8)

Kaplan-Meier survival curve beyond the age of 18

002;40:1675-1680



Place de la chirurgie

¢ Technique chirurgicale :

+ Remplacement valvulaire
biologique
» Gestes associés
> TAP
o T
> infundibulum
> TDR
> ClVr
> Dilatation aorte




Vavulation percutanée: « melody »

. W P W AN RN MELODY ENSEMBLE
¢ |Indication:

+ Homogreffe ou tube VD-AP
¢ Limite
* 18< @ <22 mm




Melody® Transcatheter Pulmonary Valve

890

18mm Contegra modified-bovine jugular vein with valve segment
Balloon Expandable system
NuMed Platinum Iridium Stent

~ 28 mm length

-~ Crimped down to 6mm, re-expanded 18mm up to 22mm




VT in rTOF .

IS {1 CHU

y R4 www.chu-borgdeaux.fr
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Tétralogie de Fallot

Cas clinique

-Jeune femme 21 ans

-Correction compléte a 9 mois

-Suivi dans I'enfance

-QRS 170ms , ETT: VD dilaté IP Il

-Absence de suivi depuis 10 ans

-1 Syncope en 2007 non explorée

- Hospitalisation en urgence pour malaise sans PCI




Tétralogie de Fallot

A BA ’} {‘;u: TA 80/40
RN

.»' TAHe
’:"J

Cardioversion sous AG
200J retour rythme sinusal
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Tétralogie de Fallot *

“Corrélation largeur du QRS et mort
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Tétralogie de Fallot

= Prise en charge rythmique : indication du DAI

Congenital Heart Disease

Implantable Cardioverter-Defibrillators
in Tetralogy of Fallot
Poaul Khairy, MD. PhD; Louise Hamis, MD; Michael J. Landzberg, MD:
Sangectha Viswanmban, MRCPCH: Amanda Barlow, MD: Michael A. Gatzomilis, MD;

Susan M. Femandes, MHP, PA-C; Luc Beawschesne, MD; Judith Therrien, MD; Philippe Chetaille, MD;
Elsne Gordon, MD; Isabelle Vonder Mubll, MD: Frunk Cecchin. MD

Khairy, P. et al. Circulation 2008;117:363-370




Risk Score for Appropriate ICD Shocks in Primary Prevention
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Tétralogie de Fallot

Mapping endocavitaire
et ablation par radiofréquence

Indication:

-TV récidivante sous traitement meédical

-traitement complémentaire du DAI

- Bilan systématique avant RVP
(possibilité de TTT chir
complémentaires)

- Traitement de premiere intention au
CHU de Bordeaux +++++




Zeppenfeld, K. et al. Circulation 2007;116:2241-2252




www.chu-bordeaux.fr
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Endocardial RV activation mapping

8 Avantage of end
B Septal active

totale VD (msec)
i 3

8 Activation patte
B Starts fromt 4
B Ends on the )

B Late activati

MRI Pre RVEDV (mi)

8 Conduction delay correlated with RV volume (MRI

8 Hypothesis
B difftuse RV disease not limited to RVOT
B Hemodynamic/electrical interaction

Jalal et al. AEPC meeting 2013




RV mechanical activation pattern in rTOF

8 Impact of dyssynchrony on RV function

8 Abnormal mechanical activation pattern
B Right sided septal flash/ early septal activation
B Prestretch of laterobasal wall
B Late contraction of laterobasal wall and PSS

Hui, Friedberg. Circ Cardiovasc Imaging. 2014



JINM01S 135144
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Conclusion

# CRT indication for RV failure: complementary to PVR

RVOT
abnormalities

¥ Potential effects on RV failure
B Reduce RV activation delays
B Correct inefficient PSS




-potential improvement of LV function
-increase FC
-LV remodeling with improvement of MR

Normal sinus rhythm Biventricular pacing

Thambo J et al. Europace. 2007 9:1184.
Diller GP et al. Europace 2006 8:267-72

Kirsh JA et al. Circulation. 2006 11:113:691-2



Systemic RV A

IS5 1] CHU
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www.chuqurde'a'ux.fr



Systemic right ventricle

& Atrial switch operation
& ccTGA
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Senning/Mustard *

¢ Dysfonction VD 10 % a 10 ans

¢ Insuffisance tricuspide 35 % a 10 ans

¢ Sténoses des veines caves et des pulmonaires
¢ Perte de la fonction contractile de |'oreillette

¢ Troubles du rythme
+ Arythmie supra ventriculaire 20 %
» Dysfonction sinusal 50 %

> Limitation de la prescription des anti-arythmiques
> Difficultés d'implantation des PM (VG sous pulm)

> Difficultés de I'ablation (position SC, anatomies
chena
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Facteurs de risque:

- dysfonction du ventricule systémique

- plicature ou thrombose des chenaux
Arythmie supra ventriculaire
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Complications meédicales Lo

T e I I Y B B B

Mort subite et arythmie ventriculaire
Troubles du rythme auriculaires

Dysfonction sinusale (difficultés thérapeutiques)
Obstacle sur les chenaux

Dysfonction du VD systémique

Strategie diagnostique et therapeutique? i

Evaluation des patients _ -
Traitement medical 5“* log rork = 10.02; df = 3; p = 0.0184 |
Stimulation multisite s S | ;é g %; ;f .o;ﬁm
Cerclage préparateur puis switch :; . 2 0 s o;c..d.:m‘,
Transplantation © s 10 15 220 25 » 35

Yeors aber Musiord or Senming operoton




Dysfonction sinusale . ® U
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20% de Flutter, 50% de dysfonction sinusale

— — — Endeof procedure




MRI: gold standard
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Systemlc AVV assessment

114156
4V1c-S 124z
He2SM4z 120mm
Cordiologie
Cordiologie /V
Puis =0dB
Mi2d=18 TIS=22

T1/-2/ 0jW:1
1/2 D
GaoinDC = S0

Impression en cours..
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Baffles assessement
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| 31 male

Asymptomatic, mild obesity 28 female

NYHAFC3

Leisure sport activity :
CPET 270W Pic VO2 14ml/kg
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Cas clinique

*

Jeune homme de 26 ans

¢ D-TGV traité par atrioseptostomie de Rashkind a la naissance puis
correction par switch atrial a I'age de 9 mois

Excellente tolérance a I'effort (280W a EE), trés sportif

¢ Dysfonction sinusale asymptomatique FC de repos 45-50, FC<40 la
nuit

¢ Arythmie supraventriculaire mal tolérée en 2007 et 2008 reduit par
cordarone |V, relai sotalol tres mal toléré avec asthénie et
majoration des bradycardies

Aggravation de I'arythmie déclenchable aux efforts violents
¢ CAT?

*

*






Probleme d'acces aux cavités cardiaques
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Flutter Atrial et switch atrial

Isthme Cavo-Tricuspide est
sépareé par le “baffle”

Localisation du sinus
coronaire depend de la position |w-%
du baffle




| .

Transposition des gros vaisseaux
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TGV - switch artériel . I

& Surveillance voie pulmonaire (gradient
APG)

& surveillance neo-valve aortique,
dilatation du culot
B problemes coronaires a distance :

l epreuve d'effort - thallium d’effort —
scanner multibarettes- coronarographie




Coronaires et switch

# 1304 switch — 60 mois de suivi - Circ 2003:108:186-90
H /.2% événement coronaire
H Free
m1an:92.7%; 10 ans : 91%; 15 ans : 88.2%

¥ Meéta-analyse : 1942 switch , mortalité par évenement
coronaire - Circ 2002;,106:2575-80

Intramural LCA Intramural LAD Intramural RCA

B Ostium unique OR 2.9

B Intramurale OR 6.5 ﬁ%a %
B Autre Ano coronaire OR 1.7 ~




e -
VG et switch .

@ écho —dobu 9.4 &= 2 ans aprés switch
néonatal (15.5 = 4.3 jours)

Bl coronaires normales a I'angiographie
B FR, FE abaissés au repos

M stress : 74% anomalie cinetique segmentaire

m facteurs favorisants:

m age tardif (p < 0.01)
m durée de CEC (p < 0.01)
m durée de CA (p < 0.045)

Heart 2005,91:68-72
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Switch artériel

Facteurs pronostiques:

-Sténoses coronaires

-Sténoses des branches pulmonaires
-Dilatation du néo culot aortique
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analyse des coronaires et de ’aorte post
switch artériel :




Sténose des AP post-switch




VU et circulation de FONTAN
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Complications tardives du Fontan

L) )
5 | Facteurs de risque :
o R
[
-§ 1 » Age de la correction
F
g . » ATCD procédure palliative
2 : b . ® * période opératoire
Yours from surgery
n=216, 1973-1998 (TCPC < age 3) * Anatomie autre que AT

» Hétérotaxies

* PAP élévées

* Fuite valve AV

Probabiity of survival

* NYHA >2

Yours from sergery

Mair et al. JACC 2001
Fontan et al. Circulation 1990




Corfnuoss fow, no pdsalion

——
3 {I-..-Jf‘_‘,;:"’ 3

and with paisafon of caudy
-9 g

De Leval M, Kilner P, J Thorac Cardiovasc Surg 1988



Problemes Post Fontan

. Obstruction des Connections

. Dysfonction ventriculaire (progressive)
. Dysfonction VAV systémique

. Obstacle a I'éjection VU

. Dilatation atriale

. Compression VP

. Thrombus

. Cyanose due a

B - Fenestration ou fuite patch

B - Collatérales AV

B - Malformations pulmonaires artérioveineuses
B - CollateralesVéno-veineuses

9. Arythmie (50% a 10ans; PM 5%)

10. Intolérance a I'exercice

11. Dysfonction endothéliale

12. Protein Losing Enteropathy

14. Dysfonction hépatique

15. moules bronchiques

e e -
ONOOAAPRLWN -



Elévation résistance cavo (atrio)pulmonaires

Shunts-cyanose

Collaterales VV
Collaterales AV

Compression des
Veines pulmonaires

(atrio pulmoaire) ObStaC|e VAV
VP(isomerisme)
Sténose
Montage
taille AP . »
age coreton Dysfonction VU Plastic bronchitis
l (anatomie, age TCPC, shunt PO)

v

\ Stase atriale

Thrombose
embolie

> ) ) Dysfonction hepatique
Arythmie atriale O)édeme P PLE

IHC
Cirrhose/ca

rcinome




« failing Fontan »

3 Evaluation anatomique et hemodynamique détaillee
3 Traitement des lésions obstructives du circuit

3 Traitement precoce des arythmies et maintien du
rythme sinusal

8 Traitement symptomatique de la PLE et bronchite
plastique

3 Gestion des RVP et RVS

@ Conversion chirurgicales des anastomoses
atriopulmonaires+ chirurgie ryhtmique

8 transplantation






m

Courbe de survie des VU admis a
I’age adulte en centres spécialisés " -

GUCH *

0.8 —
0.7 —

g’g " 89.4% at 10 years

04— 51.9% at 20 years

0.3 —

0.2
0.1 n=47 35 14 6

A | I I |

Survival (%)
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Comment améliorer cette

evolution?

3 Préserver I'arbre pulmonaire+++
3 Preferer la DCPP au Blalock

8 Derivation cavopulmonaire totale par
tube extra-cardiague fenestre pour
ameliorer le post-opératoire immediat

3 Fermeture de la fenétre dans les
situations favorables
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Les inconnues

3 e melilleur age pour la DCPT

3 |es csq d’un flux veineux continu sur
les fonctions hepatiques, surtout si les
pressions sont elevees

3 Savoir poser I'indication de
transplantation a temps lorsque la
situation est precaire




Strategie therapeutique:

sidénafil?

Limites de la physiologie type Fontan

& Défaut de précharge: réle de la
circulation pulmonaire

# Paradoxe du niveau de PVC
chronique

® Elévation des resistances pulmonaire:

réle de la pression pulsée

m & "
34
e wr
284 NI
- e i
§a< ﬁ
f o—
B ,,-G
% > e
2 o
" v .-

Botorn sidanat Ay sidemats L Cawve i alhe

Figure 3 Indvdal mprovement s peak VO, cbserved in te
videnafi treatment group (00 the bt side) and in the comtrol
pow (on the right side)l Dot are presented i mean + 5D
VO, inScates cxppen uptake.

Giardini A. European Heart Journal 2008

ek oo st o 20
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Dysfonction du VU

& dilatation pre-op peu reversible

# Recherche de MAPCA (fréquent si cyanose)

¥ Remodelage:dysfonction systolique et
diastolique

B Intérét de la Milrinone en PO

M Intérét des IEC en chronique (élévétion des taux
circulants d’ADH, rénine ,All, aldostérone)?
_



Eisenmenger
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Prolifération des CML

2 Matrice extra-cellulaire
Thrombose intravasculaire

Shunt gauche-droite
v
7 du débit sanguin pulmonaire
“shear stress”
v
Dysfonction endothéliale
v
Augmentation des RVP
v
Inversion du shunt : droite-gauche

v

Cyanose (Eisenmenger)

\ |
\;,\ )

RS ~ Beghetti M. Rev Mal Resp 2006
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complications

8 Hyperviscosité

8 AVC et autres thromboses(0-14%)
8 Abceés cérébral (4%)

Hémoptysie

Dysfunction rénale

-Hyperuricemie, crise de goutte
_ithiases biliaires

Troubles de la coagulation

Mort subite

Beghetti JACC 2009
Galie N Eur Heart J 2009
Vongpatanasin W Ann int med 1998



Thérapeutique

@ Traitement conventionnel
Bl Diurétique?
B Anticoagulants?

B Inh Ca+?
" 02
® Bosentan (Breathe 5) =
® Sitaxentan A B
= Sildenafil R
& Prostacycline 111 | N

Humbert et al. NEJM 2004
AW 1TCI1.. Galie N et al. Circulation 2006
: vw. ch -5 r Chau et al. Int J cardiol 2007
Beghetti M et al. JACC 2009

g |
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Eisenmenger |
. |
® Traitement spécifique_ |, -
9
BNYHA Il ou lll = 35 - No advanced therapies
. . T 30
B Mono/bithérapie g 2s-
P, . . E q
B Criteres de suivi 2]
= IS5
E 10-
(3 31 "
. 1 Advanced therapies

0 I 2 3 J s 6 7
time (years)

Mirculation 2010




| Gestion de la polyglobulie ;

Stratégie thérapeutque: Réduction de I'Ht a volémie constante
B Phlébotomie?
m indication:symptomes cliniques
minconv: hyperviscosité paradoxale a Ht constant++++
B Supplémentation martiale (Foalte B12): monitoring+++

B Inhibiteur synthese érythrocytaire : hydréa
m Absence d'essai randomise/durée/ risque cutané???
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Endocardite infectieuse

# Incidence. 15—140x supérieure a la population générale
# Prévalence: 2 a 18% (nette prédominance masculine)
# Germes habituels (streptococcus et staphylococcus)

# Mortalité: 4—-10%. Meilleur pronostic que dans les cardiopathies acquises
(grande proportion d’endocardite du coeur droit).

# antibioprophylaxie seulement dans les groupes a haut risque.

Recommendations: prophylaxis Class®  Lovel

Antiblotic prophylaxis should only be considered for patients at highest risk of I1E iy C
1. Patients with a prosthecic valve or a presthetic material used for cardac valve repair
2, Patients with previous IE
3, Patients with congenical heart disease
a. cyanotic congenital heart disease, without surgical repair, or with residual defects, palliative shunes or conduts
b. congenital heart disease with complete repair with prosthetic material whether placed by surgery or by
percutaneous technigue, up to 6§ months after the procedure
c. when a residual defect persists at the site of implantation of a prosthetic material or device by cardiac surgery

or percutaneous techmique
Antibiotic prophylaxis is no longer recommended in other forms of valvular or congenital heart disease "

c 7
= L e T ~ ESC guidelines 2009




Fonction rénale et GUCH
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Conclusions
« ere de la perspective etde_ _ _ _ _
I'innovation » et de I’orgamsatlon

¥ 80-85% des patients atteignent I'age adulte:
nouvelle specialités cardiologique

& Désir de vie normale

& Organisation autour de cardiologues réferents et
d'unités specifiques
B Centre de compétence: imagerie, EP, chirurgie,
anesth

] Reseau cardio- obstetrlque




I5 41 CHU

k= www.chu-borgdleaux.fr
3 L0 Pt
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Ventricule Unique

¢ Equilibrés “naturellement”

¢ Palliative a "sang melange”

* ASP : degré de cyanose et déterminer la
possibilite et la date de la dcpt

+ cerclage : débit pulmonaire et PAP- fonction
ventriculaire

¢ Palliative a “sang séparé”. circulation en
serie
* DCPP puis possibilité de DCPT?
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Evolution de la prise en charge

e e I N N T B )

& Blalocks puis
& Fontan : derivation atrio-pulmonaire

# Fontan-modifié (tube extra cardiaque) =
fenestration




Fontan




ETO - Fontan
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VU - Fontan

d risques rythmiques+++

3 risques de stenose sur la voie
pulmonaire difficile a préciser car
absence de gradient

¥ risques emboliques ; tt AVK +++

3 Stase heépatique, enteropathie
exsudative
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Chirurgie abandonneée . L

¥ Sténose au niveau de 'AP

& Dilatation auriculaire +++
B Complications emboliques
B Complications rythmiques

# Transformation en DCPT par tube extra-
cardiaque avant les troubles du rythme




FONTAN . v

& Failing FONTAN et FONTAN conversion
B Tube extra-cardiaque
Bl Cryoablation
B Réduction Oreillette




|
FONTAN




FONTAN o




FONTAN

& Transplantation 45 % DC
B Difficulté chirurgicale
B Etat pré-opératoire /PLE
BHTAP (bas debit et collatérales)
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Bilan pré-opératoire

T T I N N T B )

& 2 groupes de patients

8 Les redux chirurgicaux : le danger !!!
& Tactique preoperatoire

& Bilan :

B Imagerie cardiaque
M Bilan vasculaire périphérique




Bilan pré-opeératoire

# Adhérences au sternum :
H\VD
B Aorte

® Complications:
B Hemorragique
B Défaillance cardiaque : ECMO
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Surveillance d’APSQO palliee @ ", ~.

# Problemes lies a la cyanose
B Hyperviscosite
Bl Polyglobulie, éviter les saignees
B Microcytose
B Thrombose
B Endocardite...
B PD lithiasiques( bilirubine)

B Pbs renaux (filtration glomérulaire, hyperuricémie
par turnover des GR)




collatérales




Eisenmenger

# ClV

& CA

& CIA (rare)
a CAV

¥ 60% de survie a 40
ans
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évolution

3 cyanose, polyglobulie, signes d’hyper
viscosité, hemoptysie
3 Signes congestifs rares et tres tardifs

(détérioration de la fonction ventriculaire
droite)

3 mort subite (éviter les boites de nuit)
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Eisenmenger et cerveau

3 Risque d’accident vasculaire cerébral
B polyglobulie et carence martiale

(microcytose) = facteurs de risque importants
pour la survenue d'AVC,

H les saignées intempestives sont donc a
Proscrire. (Ammash N,. JACC. 1996)

lation)
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Eisenmenger et rein

3 Flux sanguin renal diminue

3 uree elevee, secretion acide urique
anormale

8 syndrome néphrotique
3 Pas de drogue néphrotoxique (AINS)

3 remplissage si produits iodés +++.

B HTA systémique chez les patients « agés » a
traiter.
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Eisenmenger et hémostase

3 facteur von Willebrand anormal
3 synthese alteree

3 degradation anormale / endothélium
vasculaire pulmonaire

3 anomalie des plaquettes

3 Utilisation des anticoagulants ou des
antiagregants :0 preuve d 'efficacite.
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Eisenmenger et chirurgie extra-

d La chirurgie extra cardiaque comporte un
risque de mortalité (aux alentours de 7%)

8 Anésthesistes au mieux du « milieu »
cardiologique pour

B Remplissage

B hemostase

M infection

M bas debit
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Eisenmenger et grossesse . e n

3 NON

& Mortalité maternelle 50%

& Travall et post-partum

s Efforts liés a I'enfant a éléver!
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GUCH et grossesse

3 Cardiopathie réeparée : de plus en plus de
grossesses MAIS sous surveillance

3 Epreuve d’effort avant grossesse pour
évaluer la tolérance a I'effort apres arrét
des drogues potentiellement deléeteres
pour le foetus (IEC)
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Grossesse

% VES : + 30%

8 DC: +40%

3 Résistances systémiques — 20%
3 Résistances pulmonaires — 30%
8 Accouchement : - 500 cc

3 Césarienne : — 1000 cc

8 DC normalisé en 3-4 semaines
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Grossesse a risque

Facteurs de risques Evénements maternels :

3 Cyanose IC, AIT, rythme

8 NYHA > 2 avant ¥ Si 0 facteur : 3%
grossesse évenement maternel

8 Dysfonction 8 Si 1 facteur : 30%
myocardique 8 Si2et+:66%

8 Obstacle gauche

3 Atcd d'arythmie
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Risque foetal

8 Sur 276 grossesses (siu, Circulation,1997)
Hm2DC
B 2 hemorragies intraventriculaires
B 16 détresses respiratoires neonatales
Bl 35 préematures
M 14 retard de croissance

# Medicaments toxiques : AVK, IEC..
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Grossesses a risque éleveé +t

& Sténose aortique < 0.7 cm2
& Coarctation significative

& RM, valve mecanique

# HTAP (CI)

& Alteration myocardique

& Marfan (Cl)

& Cyanose < 85% , 12% de grossesse a
terme
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Surveillance adaptée @ =
8 Supplémentation fer et vitamines

3 Surveillance conjointe «cardiopédiatre» et
obstétricien averti mensuelle.

s Echocardio foetale
3 Repos en fin de grossesse

3 AVK CI en début de grossesse, HBPM
3 Cyanose a surveillee ht, HBPM



