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Introduction

Carasteristiques de la cardiopathie

-ClV par Malalignhement
-Atrésie pulmonaire

-Major aorto-pulmonary collaterals = MAPCAs



Introduction

-L’anatomie intra-cardiague n’est quasiment jamais un probleme

-Le pronostic dépends des caracteéristiques de |la vascularisation
pulmonaire
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Introduction

-L’anatomie intra-cardiague n’est quasiment jamais un probleme

-Le pronostic dépends des caracteéristiques de |la vascularisation
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Introduction

Castaneda 3 and 4
STSBandC

Vascularisation pulmonaire




Spectre large

De forme avec petites AP mais
arborisation normales et MAPCAs

communicantes...




Spectre large

...aux formes sans AP centrales
avec uniguement des MAPCAs




Spectre large

... formes avec petites AP avec des segments
vascularisés soit par des MAPCAS, soit par les
AP native, soit par les deux, soit par aucune
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Historique

La prise en charge a evolué, de 'absence de traitement
vers une prise en charge précoce avec un taux eleve de
réparations biventriculaires
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Spectre large de traitement

Buts a atteindre

-Reparation bi-ventriculaire

-Rapport de pression VD /VG bas



Spectre large de traitement

Buts a atteindre
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Fallot Stratégies multiples...



APSO typel / |




Notre strategie

Presentation clinique

Cyanose a la fermeture du canal + tres belles AP

Cure complete d’embleéee




Notre strategie

Presentation clinique

Cyanose a la fermeture du canal + petites AP

Ouverture VD-AP




Notre strategie

Presentation clinique

Cyanose a la fermeture du canal + petites AP

Ouverture VD-AP




Notre strategie

Ouverture VD-AP en premiéere intention

Outcomes of palliative right ventricle to pulmor

Si impossible Blalock modifié for pulmonary atresia with ventricular
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Rationale

 Meilleure stabilite hémodynamique sans vol diastolique coronaire
» Flux antérograde pulsatile dans les deux AP

» Pas de risque de thrombose

- Mortalité faible

» Donne un acces aux AP pour le KT

» Plus facile qu’un blalock quand la crosse est a droite

Drawbacks: ECC, X clamp...



Notre strategie

Ouverture VD-AP en premiéere intention

Si impossible Blalock modifié




HRN

Ouverture VD-AP en premiere intention




Notre stratégie APSO type 2
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Notre stratégie APSO type 2



APSO typelll / IV




Notre strategie

Presentation clinique

Cyanose a la fermeture du canal ou avant 3 mois+ petites AP

Ouverture VD-AP sans unifocalisation




Notre strategie

Presentation clinique

Cyanose a la fermeture du canal ou avant 3 mois+ petites AP

Ouverture VD-AP sans unifocalisation




Notre strategie

De 2000 to 2014, 109 pts Ouverture VD-AP comme premiere palliation

2.7% mortalite hospitaliere

RV PA connection

(n=109)
' Death (n=10) |
Lost to follow-up (n=4) ‘
Waiting for repair Biventricular repair Not eligible for
| (n=8) (n=84) biventricular repair
S ‘ (n=3)
Time (years) after RV-PA connection 7% 77%

Patients at risk (n!

106 88 74 68 58 54 46 41 26 22 18



Notre strategie
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Notre strategie

Pas de cyanose a la fermeture du canal, débit pulmonaire equilibré ou eleve

Unifocalisation complete a 4 mois par sternotomie

IV




Notre strategie

Pas de cyanose a la fermeture du canal, débit pulmonaire equilibré ou éleve

OU pas de prise en charge chirurgicale !!!!

Pb: ils ne meurent pas...

IV




Notre strategie

Pas de cyanose a la fermeture du canal, debit pulmonaire equilibré ou éeleve

Unifocalisation complete a 4 mois par sternotomie

4 \

Arbre pulmonaire petit Bel arbre pulmonaire
/ /
Anatomie non favorable a Anatomie favorable a
’ouverture VD-AP ’ouverture VD-AP

* '

Blalock modifié Ouverture VD-AP




Notre strategie

4 mois. APSO petites AP and MAPCAS essentiellement communicantes

Unifocalisation et ouverture VD-AP avec l'auricule gauche



Notre strategie

10 mois

Cure complete sans tube ni valve + plastie de la bifurcation




Notre strategie

6 mois, 5.5 kg

APSO

Arche aortique droite

AP native 1.5mm , 2 MAPCAs de chaque coté

Unifocalisation complete + plastie au péricarde
autologue + blalock modifié




Notre strategie

3 ans (blalock gauche entre temps)
AP petites mais bel arbre pulmonaire

Translocation anterieure de ’'APG (retrooesophagienne)

Plastie de la bifurcation (MATRIX patch)

CONTEGRA 14mm

Fermeture de la CIV PVD 40mmHg VD /LVG less than 0.5

- i ’




Notre strategie

4 ans, Sténose progressive de 'APG

Plastie de la bifurcation, homogreffe pulmonaire 16mm
and rallongement de I'aorta 22mm

PVD 30mmHg au dernier suivi



Aspects Techniques

Unifocalisation complete
Dissection off pump et controle de toutes les MAPCAS

Reconstruction autologue



Aspects Techniques

Unifocalisation complete

Dissection off pump et controle de toutes les MAPCAS

planning pre-opeéeratoire+++

Angiographie
CT scan

Dessins

Mc ELhinney



Aspects Techniques

Unifocalisation complete

Dissection off pump et

Mc ELhinney

controle de toutes les MAPCAS

Exposure ...and a dynamic assistant

Stiches on the aorta

Stiches on the SVC

purse string on the right appendage
Vessel loop on the right PA

Opening of the Theile and Haller
recessuses

Dissection of the bronchus and inter
trachea-bronchial space



Aspects Techniques

Unifocalisation complete

Dissection off pump et controle de toutes les MAPCAS
Exposure ...and a dynamic assistant

ContrOle de toutes les
MAPCASs avant le
départ en CEC+++

Mc ELhinney



Aspects Techniques

Unifocalisation complete

Dissection off pump et controle de toutes les MAPCAS

Retro-oesophageal MAPCAs

75% In left arch

53% In right arch

More intra oesophageal when right sided
arch

More stenosis when intra-oesophgeal
course




Aspects Techniques

Unifocalisation complete

Dissection off pump et controle de toutes les MAPCAS
Exposure ...and a dynamic assistant

Ligature des Mapcas
communicantes

Anastomose des Mapcas non-
communicantes avec les AP
natives

Mc ELhinney



Aspects Techniques
Unifocalisation complete

Reconstruction autologue

Taylor made surgery

] g

AP, MAPCAs, péricarde autologue non traité



Aspects Techniques

Ouverture VD AP

Patch 54% 61%

Tube de Goretex 42% 28%

Interposition de I'auricule 3%




Aspects Techniques

"

Ouverture VD AP . . ,
Clip vascular pour restreindre 'ouverture

Patch 54%

Tube de Goretex 42%

Interposition de 'auricule B§%

Large connection
La calibration depend de I'age (5 a
emm NN)

-

NON DESTINE A L'USAGE MEDICAL
‘ ® ”



Résultats

PA with VSD and MAPCAs

35pts had a RV to PA connection as a first palliation

Patients who had a blalock as a first
palliation were excluded

34% had complete unifocalisation

1 patient died

Charactens ics PANSD Type Il (m « 35) Towal (n« 109) Fvalue

Sutpcal procodhre

Paich enlarpement 15(54) &6(67%) o1
PTFE condus 15 (42) 11 (28%) 0.06
PLArDONhon [ appenciape 1(3) 12{11%) 0023
Mean open sige (mm) 5901.1) 2401.1) 0.002
Unifocalzation 12(34) 12(11) «0.001
Conlloence PA plasty 8§22 26(23) .53
LPA plasy &(17) 22 (0 af s
RPA plasty 7 (20) 15(13) 0079
CPS durabon (min) 96 (56) i (44) 006
Cross - Camping duration (min) MK 3018 0.0s
POSIOPOraAlve CharaCerslics

Delayed sternal dosure (days) sS4 (2% 04Y
Mean cuypen saturation afler surgery, % M) Y0 (K) 029
Mechanical vestdaton [(h) 91 (B4) 86 (102] OL.B4
Length of ICU stay (h) 1564113) 158(142) oS
HFO ) {8) 9 %) 0.4



Résultats

15 reoperations before complete repair

1 early reoperation before 2 months for a restrictive connection

Characteristcs PAVYSD Type 1) Total (n«109) F-value
(n~35)
In-hospay doaths 1 (3% 3 (28%) |
Ventncular aneurysm S5(14%) S('%; 018
Excossve pulmonasy blood Now 1(2.9%) 1% 034
Restrictive puimonary biood Bow before 2 months 1(3% 9 (8% 014
87 shunt 0 Fi6A%)
Enlarpement of RVPA connection ! 2(2%)
Unfocalizaton 0 0
PUMmOnary artery plasty J 1%
Angroplasty J 0
Restrictive pulmonary blood Bow Betvween 2 months 151472%) 2018%) <1 0O
and bivemnodar repar
g7 shunt 3 S
Enlarpermant of RVPA connection 4 g
Unfocalizason L 4
POy ariory pRasty | i
Angroplasty 3 >
BT shunt « unifocalization 2 2
Enlargement of RVPA connection + unifocalzation ! ]
Inlar perment of RVPA connection « puimonary artery plasty ] )
Pericardal drainage 3 (85%) 4 (4%) 010

Fhenic paralyss 1 3% ZZX) 064




Résultats

2 pts died

Characiersics

Mean weight (<)
Mean age (months)
Time Detwoen the RVPA connection and
Diventricular repalr (months)
Mean Nakata index before breemtincular
ropair [mav’/m®)
Surgcal procedure
Fatch entgement
Prosthet < condun vaive
Prosthet € conduil. NO valve
Fatch enfargement with monocuspd valve
RPA plasty
LPA plasty
CPB duration (min)
Cross-clamping duration {min)
Reht vertincular pressure supenor at 40 memiMg

Over the 34 survivors

20 had complete repair

PANSD type

1344 (10)
434 (425)
5.7 (1)

'STALE.Y

4 (20%)
12 (60%)
1(5%)

3(15%)
2 (10%]
8 (40%)
151 (42)
80 (30
10 (50%)

1 [m=20)

Total (n=84)

885(62)
2043 |29.4)
1467 17]

206 |1 84

47 [S0%)
&8 [33N)
Z2|2%)

7 (9%)
25 130%)
&4 |S7%)
144 [41)
83 (27)
22 [20%)

P vave

0002
<0 001

0002

U420

000"
000"
054
046
003
031
044

/5

UuZ

No operative mortality

10 are waiting for repair

2 are unsuitable for repair



Résultats

No operative mortality
Over the 34 survivors

20 had complete repair /

2 pts died 10 are waiting for repair



Résultats

No operative mortality
Over the 34 survivors

20 had complete repair /

2 pts died 10 are waiting for repair
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Résultats

RVOT reconstruction at the time of the repair,

No valve when possible (40% in our series)

Characiersiics PANSDype i [n=20) Totalin=84) Pvake

Mean weight (kg) 1344 (10) 885(62) 0002

Mean age (months) 434 (425) 043 129.4] <0 007

Time Detwoen the RVPA connection and raward) 1467 17) 0002
biventricular repal (months)

Mean Nakata index before breemtnoular 57 (1 30) 206 [154) 020
ropair [may'/m*)

Surgcal procedure
Patch enfargement 4 (20%) 47 [S0%) <0 00
Prosthetic conduint vave 12 (60%) 28 (33%) <000
Prosthet € conduil NO vlve 115%) Z212%) 054
Patch enfargerment with monocuspd valve 3(15%) 7 (%) 046
RPA plasty 2 (0% 25 130%) 003
LPA plasty 8(40%] 44 |S7%) 031
CPB duration (min) 151 142) 144 |41 ) 044
Cross-clamping duration {min) 80 (30) 83 (27) 075

Reht vertincular pressure supenor at 40 memiMg 10 (50%) 22 [20%) MW,

35% no valve no tube
5% tube but no valve

60% valved tube

5.5 year follow up

5 reinterventions
1 conduit replacement
3 dilatation + stent
1 PVI



Conclusion présentation clinique +++

Cyanose a la fermeture du canal + tres belles AP

Cure complete d’emblée

Cyanose a la fermeture du canal ou avant 3 mois+ petites AP
Ouverture VD-AP sans unifocalisation
Pas de cyanose a la fermeture du canal, débit pulmonaire équilibré ou €leve

Unifocalisation complete a 4 mois par sternotomie



Conclusion

Strategie globale : 3 étapes

. Péeriode néonatale
- favoriser croissance APs natives. Ouverture VD-AP
- = supprimer MAPCAs communicantes

. A partir de 4 / 5 mois
- unifocaliser les MAPCAs non communicantes
- supprimer MAPCAs communicantes
- optimiser anatomie APs natives

.Apartirde 2 ans
- cure complete au mieux sans tube
- au moins 15 segments pulmonaires




Conclusion

Strategie globale :
La survie a long terme depend
La capacité a obtenir une réparation biV

Du rapport de pression VD-AP

N

» - -t
4

Lit vasculaire pulmonaire
J




Conclusion

Strategie globale :

- Maladie grave !

-Chirurgies et KT iteratifs

Sternotomies multiples, KT multiples, ACCES VASCULAIRES+++







